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Anatomie normale des principales sutures

White: Posterior fontanelle

Orange: Sagittal suture
Mastoid (occipitomastoid) suture

Green: Sphenoidal fontanelle (pterion
when fused)
Light blue: Posterolateral fontanelle
(asterion when fused)
Magenta: Squamosal suture (horizontal:
temporosquamosal, vertical:
sphenosquamosal)
Black: Sphenofrontal suture
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Fermeture des princinales sutures

Suture Fusion Commentaires
Métopique 3 -9 Mois Peut se fusionner jusqu’a 6ans ou ne
jamais se fermer (métopisme)
Non-fusionnée pendant enfance, mais
Sagittale 21 -30 ans se rétrécit pendant le premier mois et de
facon continuelle
Non-fusionnée pendant enfance, mais
Coronale ~24 ans PO g
se refrecit pendant cette periode
Lambdaide 26 Ans Non-fusionnee pendant enfance
Site commun des os wormiens
Diagnostic

Définition : fermeture prématurée d'une ou plusieurs sutures causant une
déformation crénienne.

Limitation de la croissance du créne perpendiculaire a la suture atteinte et
croissance compensatoire parallele a la suture atteinte (Loi de Virchow).

3 a 10 cas par 10 000 naissances vivantes.

Radiographie
Examen de premiere intention

Sensibilité diminuée pour les sutures mineures et les craniosynostoses complexes.

COMPLENDLRE LES MULTIPLES FACETITES
DE LA CRANIOSYNOSTOSE
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Fusion prématurée de la suture sagittale
Plus commune

80% nor?—syndro,mique,léj% familiale e O Ccre ciongee d,g‘
Elongation anteroposterieure , ~ P e 3

Réduction du diameftre bipariétale
Proéminence secondaire des régions frontales
et occipitales

Peut étre antérieur, postérieur ou complete
Hypertension infracrénienne (10-15%)

Reconstruction 3D du créne a partir d'un CT

Nourrisson de 5 mois montrant une scaphocéphalie avec fusion
de la suture sagittale (fleche jaune)
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Touche davantage les garcons (ratio 3 : 1)

Rebord supra orbitaire
hypoplasique

Fusion prematurée unilatérale de la suture
coronale

Coté droit 2x plus touché que le gauche
Front aplati du coté affecté \ N
Bosse frontale controlatérale 5\
Septum nasal dévié du coté non affecté ACE (=%
Elévation supéro-latérale du coin orbitaire : oo
CEil d'Harlequin e
Exophtalmie ipsilatérale

Reconstruction 3D du créne a partir d'un CT avec fusion de la
suture coronale droite.
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Fusion prematurée des sutures coronales et/ou
lambdoides.

Aplatissement des regions frontales et/ou
occipitales

Réduction du diameftre sur le plan
antéropostérieur et augmentée sur le plan
transverse

Flévation supéro-latérale du coin orbitaire
bilatéralement : Yeux d'Harlequin

Exophtalmie bilatérale

Reconstruction 3D du créne & partird'un CT (a. b. c. e. f.) et coupe axiale
sélectionnée du CT en d. avec fusion des deux sutures coronales
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Fusion prématurée de la suture métopique
Déformation frontale triangulaire
Hypotélorisme, hypoplasie cavités ethmoidales
Fosse crnienne antérieure éfroite

Ferme de I'os nasal jusqu’a la fontanelle J——
antérieure angateie

1 es princinaux syndromes associeés

Syndrome Gene Suture Hérédité
Apert FGFR2 Coronale Autosomique
dominante
FGFR2 Corc?nole Autosomique
Crouzon Sagittale )
FGFR3 .. dominante
Lambdoide
Pieiffer FGFRI1 Coronale Autosomique
FGFR2 Sagittale dominante
Muenke FGFR3 Coronale Au’rospmrque
pro250arg dominante
Coronale ,
Saethre-Chotzen ~ YSTI Sagittale Autosomique
FGFR2 , : dominante
Metopique
sSyndrome d°Apert

Acro-céphalo-syndactylie type 1
Autosomique dominant, mais souvent
sporadigue

Mutation FGFR2

Craniosynostose coronale = TR ==
Sutures métopiques et sagittales élargies Py oo [P T
Téte en forme de tour (oxycéphalie) T @ h @

Crdne en forme de frefle dans les formes
severes.

Reconstruction 3D du créne & partir d'un CT avec fusion des sutures coronales,

Trigde ClOSSique : BrOChYCéphO"e, hypoplasie maxillaire et élargissement de la suture métopique
syndactylie et hypoplasie maxillaire REF 1

sSyndrome de Crouzon

Dysostose craniofaciale
Autosomigue dominant Y ¥ ¥ ... .-
Mutation FGFR2 W T Y
Crdne en forme de frefle |
Cause le plus commune de pansynostose s
progressive post-natale

Petite fosse crGnienne antérieure
Hypertélorisme et hypoplasie medio-
faciale

Association :
Malformation de type Chiari |
Hydrocéphalie

Reconstruction 3D du créne a partir d'un CT avec fusion des sutures coronales, de la suture
lambdoide gauche avec hypoplasie maxillaire, prognathisme, hypertélorisme, bosse frontale
bilatérale, ventriculomégalie et petite fosse postérieure.
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CRANE EN FORME DE TREFLE

Autres noms : Kleeblattschddel ou Cloverleaf skull

Fermeture précoce des sutures coronales, lambdoides et
meétopique avec bombement a travers la suture sagittale.
Subséguemment, fermeture de la suture sagittale qui donne
I'aspect classique de forme trilobée du crdne.

Proptose severe, hydrocéphalie et déficience intellectuelle.

Associations multiples :
« Dysplasie thanatophore de type 2 (cause la plus frequente)
« Syndrome de Pfeiffer

« Syndrome de Crouzon

« Syndrome d’'Apert

« Syndrome de Carpenter
« Bandes amniotiques

Exophtalmie sévere

Reconstruction 3D du créne & partir d'un CT avec fusion des sutures coronales,
lambdoides, sagittale et métopique.
REF1

Vvariantes de la normale

Développement de I'os occipital

4 foyers primaires cartilagineux (basioccipital, exoccipital (2) et
supraoccipital) avec un foyer membraneux (5¢ centre) qui donne
I'os interpariétal.

A. Schéma de I' ossification de I'os occipital.

Vues inférieure (B), supérieure (C) et postérieure (D)
d'une reconstruction 3D a partir d'un CT.

Rouge : basioccipital (en avant du foramen magnum
[FM]). Jaune : exo-occipital. Magenta : supraoccipital
(en ariere du FM). Orange : interpariétal.

Modifié d'aprés la référence 1.

—> Supraoccipital

o Squamous (Cartilaginous) Mendosal
Basioccipital ————— —_— ) — _ t
Anterior Posterior  portion Interparietal sutures
i Intraoccipita.I Intraoccipital (Membranous) Usually
Synchondrosis Synchondrosis fused at 2@
Basion —> |nion year of life

Suture mendosale

Suture occipitale accessoire unilatérale
ou bilatérale (plus commune)

A la hauteur des sinus fransverses
Habituellement se ferme in utero ou
premiers jours de vie.

PGrfOiS Une défOrmOTion Cranienne Reconsfrucﬁon?:Dducrénedporﬁrd’unCTqi montre la suture mendosoe
palpable : bathrocéphalie. ers o onaue fechencrel

Os infra-suturaux (Wormien)

Petits ilots osseux surnuméraires
Le plus souvent lié a la suture lambdoide
Variante de la normale commune.

CT .l-éi.e bqsse dose + recons.l.ruc.l.ion 3D . éi.alon d!or HyperfeﬂSiOI’] iﬂTrOCI’dﬂieﬂﬂe (] 2%) EEFC?nsTrucﬂon:iDducrdnedporﬂrd’unCTcrvecfusion dela surureméfopique. /FA\geneSIe dU Clorps CO”eUX ASSOCIghonS :\ ) )
Evaluation précise des anomalies créniennes Evaluation clinique inclut: JeIon CeMEdie CD)s’;e?OggSieengséeiérgggr:]cilel’rnene
PLANIFICATION PRE-OPERATOIRE * Mesure du penmetre cranien [
(incluant celui des parents) Syndrome de Dfeiffer - Pycnodysostose
. . , . « Evaluation des fontanelles, , . . R Acro-céphalo-syndactylie type 5 « Hypothyroidie
Evaluation complementaire o sUTUreS Fusion prématurée unilatérale de la suture Mutations FGRFR1 et EGFR? . Hypophosphatasie
|RM CerebrC”e |nC|UOnT Onglogrqphle VelneUse en ~— Recherche de défOFmCI%ﬁ |Gmbd0|de . Acro_osféowse nggo&i;u{;f@grﬁeig'croneoporhrd‘unCqumonrrede

temps-de-vol : en préopératoire
ou selon symptomatologie (contexte syndromique)

cranienne
Examen neurologigue

Bombement frontal et occipital
Déplacement postérieur ipsilatérale de
I'oreille et mastoide

Morphologie trapézoide la téte

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

« Syndrome de Down (trisomie 21)

Ontions chirurgicales

Craniotomie ouverte

- Technique standard

- Favorisée pour les atteintes pluri-suturales
Craniectomie de bande par voie endoscopique

Equipe multidisciplinaire : pédiatrie et neurochirurgie pédiatrique

Selon le contexte : neuro-ophtalmologie, ORL pédiatrique, génétique Type Il : Crane en forme de tréfle et
Plagiocéphalie positionnelle S rmmm——— proptose.
Craniosynostose primaire

Ce n’es-l- pOS Uﬂe CrO ﬂiOSYﬂOSTOS@. Reconstruction 3D du créne da partird'un CTen a. et c. et

coupe axiale sélectionnée du CT enb. etd.

Type Il : Caractéristiques de | et Il avec - Nécessite un diagnostic rapide (avant dge de

Reconstruction 3D du créne a partir d'un CT
Fusion des sutures coronales et de la suture sagittale.

80-85% Syndromiaue  +150 types Les sutures ne sont pas fusionnées, mais ; , ,
y remaniées reTOrd menTOI eT hydrocephalle (mOUVOIS 2 (\] 4 mOiS) EndoscoplcSaglttalSynost05|sReparr
glus.ﬁolmrpé%r;e) Les plus communes (et discutees) pronosftic). - Casque de remodelage quelgques mois en Sk Gl i
agaltrraile (e . . “ , ' : A A9 A
> ° i;oetﬁon Configuration de la téte en parallélogramme DQS.T',OF?IGFOTO'rel . | Ll () ()
Déplacement antérieur ipsilatéral du front et - Privilegiee pour les atteintes monosuturales W\ \U
Métopique (15%) eier Aplatissement ipsilatéral de la région occipitale Craniosynostose coronale unilatérale ou - Principaux avantages : reduction de la duree
y PIg © Muenke bilatérale (plus commune). d’hospr’rolrsohorw, mMoins d,e perte sanguine et
Lambdaide (5% Mutat st ., Cause : Présentation variable femps opéeratoire diminue
o 7 . Ve . AN ° ° 14 °
utations genetiques associes communes ~ Moulage obstétricale Déformation en forme de tréfle plus rare Avancement fronto-orbitaire (+ elargissement)

FGFR1-3 (Crouzon, Pfeiffer, Apert)

- Brachycéphalie : correction frontale et
TWIST1 (Saethre-Chotzen)

orbitaire supéro-latérale

- Pression continue par la méme position de Ly Déplacement antéreur Autres anomalies cranio-faciales associés :

de l'oreille

sommeil Reconsituction 3 du crons & port @ om CTen a. ef . ef Hypoplasie médio-faciale, hypertélorisme et -
_ MSX2 (Boston-Type) _ Torticolis ery e eemesderent s bombement des fosses temporales. mges RN cérébrle .Sl o1 C.Aviclo vt cmonie ks s >
Déficience intellectuelle associée CE . CRlompliCG_ﬁQnSl Buscion do corection er
i ) ares, mais inclues : Ko

Trouble metabolique Copper beaten skull Syndrome de Saethre-Chotzen « Thrombose veineuse

Hypophosphatasie Proéminence des empreintes convolutionnelles e |Infection

Hyperthyroidisme cérebrales sur la table interne. Acro-céphalo-syndactylie type 2 « Hydrocéphalie

Déficience en vitamine D Peut étre le reflet d'une croissance cérébrale Autosomigque dominant . Resténose de la suture fraitée

Rachitisme normale plus rapide. Mutation TWIST] « Qu liees al'anesthésie (périopératoire)

Peut témoigner d’'une augmentation de la
pression intracranienne si symptomartologie
concordante (chronique).

Syndrome de Hurler
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