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Resumo

Introducdo: A sindrome de Apert é uma condicdo congénita rara caracterizada por estenose craniofacial associada a
sindactilia das méos e pés. Seu manejo deve ser precoce e multidisciplinar. Quase todos os individuos afetados tém
craniossinostose coronal, e a maioria também tem envolvimento das suturas sagital e lambddide. Metodologia: A
plataforma de busca nos seguintes sites: SciIELO, Brazilian Journal of Neurosurgery, Arquivos Ciéncia Saude, Jornal
americano de neurocirurgia, PUBLAB e 0 PUBMED. Os descritores foram: “Apert syndrome”; “Craniosynostosis”;
“Fronto-orbital advancement” e “Hydrocephalus”. Resultado e Discursdo: O ter¢co médio da face na sindrome de Apert é
subdesenvolvido e retruido; um subconjunto de individuos afetados tem fenda palatina. A méo na sindrome de Apert
sempre inclui a fusdo dos trés dedos médios; o polegar e o quinto dedo as vezes também estdo envolvidos. A sua gravidade
reside na coexisténcia de varias malformagdes com risco de hipertensdo intracraniana cronica responsavel pela cegueira e
debilidade mental. A obstrugdo multinivel das vias aéreas pode estar presente e pode ser devido ao estreitamento das
passagens nasais, obstrucdo das vias aéreas com base na lingua e/ou anomalias traqueais. A ventriculomegalia néo
progressiva esta presente na maioria dos individuos, com um pequeno subconjunto com hidrocefalia verdadeira. Uma
minoria de individuos afetados apresenta anormalidades cardiacas estruturais, malformacfes gastrointestinais verdadeiras
e anomalias do trato geniturinério. Conclusdo: A sindrome de Apert é uma das doengas craniofaciais mais graves disturbios.
A maioria exigird uma cirurgia de abobada craniana intervengéo, e muitos exigirdo mais de uma. A necessidade para um
avanco facial médio também é muito prevalente.

Palavras-chave: Sindrome de Apert; Craniossinostose; Avanco fronto-orbital; Hidrocefalia.

Abstract

Introduction: The perfect definition is a definition of rare feet. Its management should be early and multidisciplinary.
Almost all bones are stoid and have sagitted skulls and also coronal sagitoids. Methodology: The search platform on the
following sites: SCiIELO, Brazilian Journal of Neurosurgery, Arquivos Ciéncia Salde, American Journal of Neurosurgery,
PUBLAB and PUBMED. The descriptors were: “Apert syndrome”; “Craniosynostosis”; “Fronto-orbital advancement” e
and “Hydrocephalus”. Outcome and Discussion: The middle third of the face in Apert syndrome is underdeveloped and
retruded; evaluation subset has a palatal. The hand in Apert syndrome always includes fusion of the three middle fingers;
contact and the fifth finger are also sometimes involved. Its severity lies in the coexistence of several malformations with
risk of chronic intracranial hypertension responsible for blindness and mental weakness. Multiple airway obstruction may
be present and may be due to narrowing of the nasal passages, tongue-based airway obstruction, and/or tracheal
abnormalities. Nonprogressive ventriculomegaly is present in most true sets, with a small subset having hydrocephalus. A
genetic alteration genitourinary tract alterations, true gastrointestinal malformations and genitourinary tract anomalies.
Conclusion: Apert syndrome is one of the most serious craniofacial disorders. Most need a cranial vault surgery
intervention, and many more need surgery. The need for average facial advancement is also very prevalent.

Keywords: Apert syndrome; Craniosynostosis; Fronto-orbital advancement; Hydrocephalus.

Resumen

Introduccion: La definicidn perfecta es una definicion de pies raros. Su manejo debe ser temprano y multidisciplinario.
Casi todos los huesos son estoides y tienen craneos sagitados y también sagitoides coronales. Metodologia: La plataforma
de busqueda en los siguientes sitios: SCIELO, Brazilian Journal of Neurosurgery, Arquivos Ciéncia Salde, American
Journal of Neurosurgery, PUBLAB y PUBMED. Los descriptores fueron: “Apert syndrome”; “Craniosynostosis”;
“Fronto-orbital advancement” e “Hydrocephalus”. Resultado y discusion: el tercio medio de la cara en el sindrome de
Apert esta subdesarrollado y retraido; el subconjunto de evaluacion tiene un paladar. La mano en el sindrome de Apert
siempre incluye la fusion de los tres dedos medios; el contacto y el quinto dedo también estan a veces involucrados. Su
gravedad radica en la coexistencia de varias malformaciones con riesgo de hipertension intracraneal cronica responsable
de ceguera y debilidad mental. La obstruccion de las vias respiratorias multiples puede estar presente y puede deberse a un
estrechamiento de las fosas nasales, obstruccion de las vias respiratorias en la base de la lengua y/o anomalias traqueales.
La ventriculomegalia no progresiva esta presente en la mayoria de los conjuntos verdaderos, con un pequefio subconjunto
que tiene hidrocefalia. Una alteracion genética alteraciones del tracto genitourinario, verdaderas malformaciones
gastrointestinales y anomalias del tracto genitourinario. Conclusion: El sindrome de Apert es uno de los trastornos
craneofaciales més graves. La mayoria necesita una intervencion de cirugia de bdveda craneal y muchos més necesitan
cirugia. La necesidad de un avance facial promedio también es muy frecuente.

Palabras clave: Sindrome de Apert; Craneosinostosis; Avance fronto-orbitario; Hidrocefalia.
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1. Introducgéo

A sindrome de Apert é um distdrbio autossémico dominante raro que ocorre em 6 a 15 de 1 milhdo de nascidos vivos
e é responsavel por 4,5% de todas as craniossinostose. Manifesta-se caracteristicas dismdrficas craniofaciais e de membros.
MutacBes no gene que codifica o receptor 2 do fator de crescimento de fibroblastos (FGFR2) localizado no cromossomo 10 séo
responsaveis por quase todos os casos conhecidos. (Apert, 1906).

A hipoplasia maxilar e a sinostose bicoronal sdo dois defeitos craniofaciais perceptiveis, que causam uma testa e face
média planas e recuadas. Além disso, hipertelorismo e exorbitismo, orelhas de implantacéo baixa, estrutura nasal achatada e
fenda palatina também podem ser encontrados. Estrabismo e perda auditiva sdo frequentes. A sindactilia € um aspecto
caracteristico da sindrome de Apert, pois permite o diagnostico diferencial com outras sindromes de craniossinostose.
Anormalidades cardiovasculares, neuroldgicas e geniturinarias podem estar presentes. (Apert, 1906 & Denis, 1997).

A sindrome de Apert é uma acrocefalossindactilia que faz parte das estenoses craniofaciais relacionadas ao fechamento
precoce das suturas cranianas e alteragdes da face. Descrita pela primeira vez em 1906 por Apert et al., esta sindrome inclui o
dismorfismo craniofacial, caracterizado por braquicefalia e telorbitismo, associado a sindactilias ésseas e/ou membranares das
maos e pés. Franga e 15/100.000 nascimentos nos EUA) acometendo preferencialmente individuos de raca branca, asiatica ou
afro-americana, sem predominancia de género. A sua gravidade reside na coexisténcia de varias malformagdes com um lote
significativo de danos estéticos e risco de hipertensdo intracraniana cronica (HTIC) que requer tratamento precoce desde tenra
idade. (Muller, 1997).

Dado o impacto que pode ter ao longo da infancia e da vida adulta, 0 manejo pré-natal e perinatal torna-se um desafio.
Portanto, é fundamental proceder a uma investigacdo completa desde 0 momento em que a primeira anomalia € detectada, a fim

de fazer um diagndstico precoce e oferecer aos pais 0 aconselhamento adequado. (Melissa, 1999).

2. Metodologia

Estudo do tipo revisdo sistematica da literatura. Os critérios de inclusdo foram: pesquisa em humanos, estudos clinicos,
prospectivos e estudos com foco nos aspectos clinicos e evolutivos da classificacdo e do tratamento para hidrocefalia pediatrica.
N&o houve restri¢do quanto ao ano de publicagdo. Nao foram incluidos estudos retrospectivos, estudos de revisdo, resumos para
congresso. Os idiomas considerados foram inglés, portugués e espanhol.

A plataforma de busca nos seguintes sites: SCIELO, Google académico, Brazilian Journal of Neurosurgery, Arquivos
Ciéncia Saude, Jornal americano de neurocirurgia, PUBLAB e o PUBMED. Os descritores foram: “Apert syndrome”;
“Craniosynostosis”; “Fronto-orbital advancement” e “Hydrocephalus”.

Inicialmente foi realizada a leitura de todos os titulos e resumos por dois avaliadores de forma independente. Ap6s a
aplicacdo dos critérios de inclusdo, foram selecionados os artigos para a leitura completa. A extracdo de dados dos artigos
consistiu em identificar o ano da publicacdo, o desenho do estudo, objetivo, escores utilizado, variaveis estudadas e principal

resultado.

Quadro 1. Estratégia de busca para o estudo.

((("Apert syndrome" [All Fields]" "Craniosynostosis"[All Fields]) " Fronto-orbital

advancement "[All Fields]) AND " Hydrocephalus "[All Fields]) "

Fonte: Autores.
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3. Resultado

Sindromes de craniossinostose, incluindo Crouzon, Pfeiffer, Carpenter e Saethre-Chotzen. Todas as sindromes de
craniossinostose podem ser causadas por mutacdes no gene FGFR2, exceto a sindrome de Carpenter (que esta associada a
mutacdes em RAB23 (proteina associada a Ras)), e podem ter manifestacdes clinicas semelhantes. Na sindrome de Crouzon, a
deformidade facial é geralmente mais leve do que a presente na sindrome de Apert, e os defeitos das maos e dos pés ndo sdo
tipicos. (Cohen & Kreiborg, 1993).

A sindrome de Pfeiffer é frequentemente associada a anormalidades esqueléticas (por exemplo, sinostose radioumeral
do cotovelo), sistema nervoso central (por exemplo, hidrocefalia) e gastrointestinais (por exemplo, &nus imperfurado). (Andreou,
2006).

Quadro 2. Malformagdes cerebrais estruturais na sindrome de Apert incluem o seguinte (Cohen &
Kreiborg 1990).

Anormalidades do corpo caloso (23%)

Auséncia de septo pelucido (17%)

Malformacéo de Chiari | e/ou tonsilas cerebelares baixas (17%)

Cisto aracnoide da fossa posterior (7%)

Nota: Apenas 2% dos individuos com sindrome de Apert apresentaram hérnia tonsilar cronica, que esta presente em 73%
daqueles com sindrome de Crouzon.

Fonte: (Cohen & Kreiborg 1993).

A sindactilia pode estar presente nas sindromes de Pfeiffer e Saethre-Chotzen, mas geralmente séo parciais, ao contrario
da sindrome de Apert. De fato, a sindactilia é um aspecto caracteristico da sindrome de Apert e pode ser muito Gtil para a
distin¢do das outras sindromes de craniossinostose, pois geralmente é complexa, com os dedos indicador, médio, anelar e quinto
compartilhando osso fundido (méos de luva). Isso também pode estar presente nos pés. (Andreou, 2006).

O diagnoéstico da sindrome de Apert é estabelecido em um probando com caracteristicas clinicas classicas
(craniossinostose multissutura, retrusdo do ter¢o médio da face e sindactilia) e/ou pela identificacdo de uma variante patogénica
heterozigética no (FGFR2) por testes genéticos moleculares E caracteristicas fenotipicas compativeis com a sindrome de Apert.
(Cohen, 1990).

Cardiovascular. Aproximadamente 10% dos individuos com sindrome de Apert apresentam anormalidades cardiacas
estruturais. As malformac8es mais comuns incluem defeito do septo ventricular e sobreposicao da aorta; algumas criancas com
cardiopatia congénita complexa foram relatadas. Criangas com cardiopatia congénita complexa correm maior risco de morte
precoce em comparagao com criangas com coragdo estruturalmente normal (Cohen & Kreiborg 1993).

Problemas gastrointestinais. Dificuldades de alimentacdo podem ocorrer na sindrome de Apert por varias razoes e
podem exigir a colocagdo de uma sonda nasogastrica ou gastrica. Hibberd et al, (2016). A estenose esofégica distal também foi
relatada Pelz et al, (1994). Outras malformagdes gastrointestinais relatadas na sindrome de Apert incluem o seguinte:

e  Estenose pilorica
e  Atresia esofégica

e Anus ectopico
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AlteracGes geniturinario, as anomalias do trato geniturinario sdo identificadas em 9,6% das criancas com sindrome de
Apert, mais comumente hidronefrose ou criptorquidia. Andreou et al (2006). Uma crianca com sindrome de Apert devido a uma
variante patogénica do FGFR2 da linhagem germinativa teve um carcinoma urotelial papilifero de bexiga de baixo grau, mas
nenhuma variante somatica do FGFR3 detectada (que pode estar associada a esse tipo de cancer). Como um Unico caso foi
relatado, ndo esta claro se isso faz parte do fenotipo da sindrome de Apert. (Cohen & Kreiborg 1993)

Alteraces da pele. A hiperidrose é uma caracteristica consistente da sindrome de Apert. Os adultos afetados geralmente
desenvolvem pele oleosa na adolescéncia e extensas lesdes acneiformes, incluindo na face, térax, costas e bracos. Alguns
individuos afetados desenvolvem enrugamento excessivo da pele da testa (Cohen & Kreiborg 1995). A distrofia ungueal também
é comum (Bissacotti et al, 2016).

Tratamento das manifestacdes:

O manejo por uma equipe craniofacial é o ideal. Em geral, as craniossinostose multissuturais devem ser reparadas
cirurgicamente no primeiro ano de vida; a cirurgia da mandibula para avancar o terco médio da face geralmente ocorre na
infancia e adolescéncia. O tratamento do estrabismo deve ser realizado por um oftalmologista com experiéncia em alinhamento
ocular em criangas com craniossinostose. Aparelhos auditivos podem ser necessarios para perda auditiva. Se houver obstrucao
das vias aéreas, medidas de temporizacdo podem ser necessérias. O tratamento da apnéia do sono por intervenc&o cirdrgica e/ou
oxigénio suplementar via canula nasal pode ser necessario. O tipo e 0 momento do reparo cirtrgico da sindactilia dependem da
presenca de sindactilia do polegar e da extensdo da deficiéncia de tecidos moles. Servigos de intervencdo precoce para
anormalidades da fala e atraso no desenvolvimento devem ser iniciados. O tratamento padréo de defeitos cardiacos congénitos,
ma rotacdo, criptorquidia em homens, hidronefrose, acne e escoliose devem ser instituidas quando apropriado. (Hibberd, 2016).

Prevencdo de complica¢des secundarias:

O tratamento cirlrgico oportuno da craniossinostose pode prevenir o aumento da pressao intracraniana que pode levar
a papiledema e comprometimento cognitivo; lubrificantes oculares para prevenir ceratopatia de exposi¢do e cicatrizes na cornea;
avaliacdo anestésica antes de qualquer intervencdo cirdrgica para prevenir complicacdes respiratorias perioperatorias;
precaucdes de coluna e consulta com um cirurgido de coluna para prevenir lesdo medular e sequelas neuroldgicas em pessoas
com anomalias da coluna cervical. A avaliacdo clinica da alimentacdo e/ou o estudo videofluoroscépico da degluti¢do sdo
necessarios para determinar se as precaucdes Sa0 necessarias para prevenir pneumonia por aspira¢do e doenca pulmonar cronica
subsequente. (Hibberd, 2016).
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Quadro 3. Prevencdo de Manifestaces Secundarias em Individuos com Sindrome de Apert.

Manifestagé@o/Preocupagao

Prevencéao

Consideragdes/Outras

Papiledema / comprometimento
cognitivo

Tratamento
craniossinostose

cirargico oportuno de

Monitoramento das superficies dos
olhos, alinhamento dos olhos e visdo
recomendados para prevenir e reduzir a
perda visual

Ceratopatia de exposicgéo e
cicatrizag8o da cornea devido a
proptose ocular

Lubrificantes oculares

Complicagdes respiratorias
perioperatérias

A avaliacdo da anestesia antes de qualquer
intervencdo cirdrgica para aqueles com
potenciais desafios das vias aéreas pode
melhorar a comunicacdo e os resultados.

Riscos relacionados a anestesia sdo
maiores em individuos com sindrome de
Apert.

Pneumonia aspirativa com doenca
pulmonar crénica subsequente

Precaugcbes de aspiracdo (por exemplo,
alimentos engrossados, limitando a ingestéo
oral)

A avaliagdo clinica da alimentagdo e/ou
0 estudo videofluoroscopico da
degluticdo podem ajudar a determinar o
risco de aspiragao.

Les&@o medular e sequelas

Vigilancia quanto aos cuidados com a coluna

Naqueles com anomalias da coluna

neurolégicas P— cervical
9 A consulta com o cirurgido de coluna
orientara as precaugdes e 0 posicionamento

antes da cirurgia e da anestesia.

1. Obstrugdo mais comum das vias aéreas superiores (6,1%) (Barnett et al, 2011).

2. Embora a obstrugdo das vias aéreas superiores seja a mais comum, complica¢@es do trato respiratorio inferior durante a
anestesia também foram relatadas (Elwood et al, 2001).

Fonte: Bissacotti et al (2016).

Medicdo do perimetro cefalico e tamanho da fontanela e avaliacdo do aumento da pressdo intracraniana em cada
consulta na primeira infancia; avaliagdo do progresso do desenvolvimento em cada visita; avaliacdo por uma equipe craniofacial
regularmente na infancia, infancia e adolescéncia; atendimento odontoldgico a cada seis meses; avaliagdo para insuficiéncia
velofaringea ap6s a emergéncia da linguagem; avaliacdo de distlrbios da fala, avaliacdo oftalmolédgica e avaliagdes
audioldgicas/otoldgicas pelo menos anualmente; avaliagdo para o desenvolvimento de escoliose anualmente na infancia e
adolescéncia. (Allam, 2011).

Para gestantes afetadas, o monitoramento de sinais e sintomas de piora da apneia obstrutiva do sono e avaliacdo da
anestesia antes do inicio do trabalho de parto para identificar quaisquer anomalias multiniveis das vias aéreas ou anomalias
vertebrais que resultariam em risco adicional com certos tipos de anestesia; pode ser necessaria intubagdo com fibra optica.
(Cohen, 1992).

A sindrome de Apert é herdada de forma autossdmica dominante. No entanto, a maioria dos individuos com sindrome
de Apert tem o distarbio como resultado de uma variante patogénica de novo do FGFR2. A idade paterna avangada mostrou
estar associada a variantes patogénicas de novo para a sindrome de Apert. Individuos afetados tém 50% de chance de passar a
variante patogénica para cada crianca. O teste pré-natal para gestacdes de risco aumentado é possivel se a variante patogénica

tiver sido identificada na familia. (Allam, 2011).
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Figura 1: Facies tipica da sindrome de Apert.

Fonte: Benmiloud et al (2013).

Figura 2: Sindactilia de ambas as maos e pés com polegar curto e largo e aparéncia volumosa dos deddes dos pés.

Fonte: Benmiloud et al (2013).

4. Discussao

As anormalidades clinicas sugestivas da sindrome de Apert, também conhecida como acrocefalossindactilia tipo 1. E
uma braquicefalia grave e particular pela persisténcia anormal de uma sutura metdpica gigantesca associada a uma estenose
grave. Este dismorfismo esta presente desde o nascimento, dando um quadro clinico muito versatil que inclui malformac6es
craniofaciais relacionadas a braquicefalia, achatamento do occipital, abaulamento frontal anterior e hipoplasia do assoalho médio
da face com estreitamento dos compartimentos orbitarios causando proptose e as vezes exorbitismo, proptose, hipertelorismo,
ptose, nariz fino e pontudo, retrognatismo, hipoplasia das vias aéreas superiores. Esta associada a sindactilia cutanea e/ou 6ssea
de ambas as maos e pés (aparéncia abafada das extremidades), falanges distais grandes do polegar e dedao do pé e polegar curto
com clinodactilia radial. Essa fusdo acomete principalmente o 2°, 3° e 4° dedos para diferencia-la da sindrome de Crouzon.
(Salazard, 2008 & Apert, 1906).

As manifestacfes oculares sdo muito frequentes e complexas. Estes sdo proptose, hipertelorismo e estrabismo. A fungéo
visual prejudicada é a complicacdo mais grave relacionada a ceratite de exposicao, cicatrizacdo da cornea, ambliopia ou atrofia
Optica. Em nosso paciente, exoftalmia com lagoftalmo foram responsaveis por ceratite de exposi¢do com presenca de cavidades
corneanas. Outras manifestagdes oftalmicas sdo descritas como disfuncdo do aparelho lacrimal, auséncia de masculos extra-

oculares, albinismo ocular, ceratocone, glaucoma congénito, catarata. (Khong, 2006 & Cohen, 1993).
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A aparéncia caracteristica dos olhos na sindrome de Apert é proeminente com fissuras palpebrais inclinadas para baixo.
A proeminéncia dos olhos é tipicamente devido a uma combinacdo de craniossinostose bicoronal e desenvolvimento deficiente
da maxila. (Benmiloud, 2013)

Anormalidades oculares primarias:
o  Estrabismo (60%)
o  Erro de refracéo (34%)
e Anisometropia (19%)

Anormalidades cardiacas e viscerais sdo encontradas em 9,6% dos casos Cohen et al (1993). Eles incluem comunicagédo
interventricular, estenose adrtica, atresia coanal e esofagica, fistula traqueoesofagica, fistula anal e anormalidades geniturinarias
(hipospadia, micropénis, mau posicionamento uterino). As anormalidades do sistema nervoso central incluem agenesia do corpo
caloso, hipoplasia da substancia branca e estruturas limbicas, deformidade da sela turcica e hidrocefalia. O retardo mental é
descrito ap6s encefalopatia e hipoacusia. A hipertensdo intracraniana crénica constitui o grande risco evolutivo. E uma
hipertensdo intracraniana cronica que evolui lentamente e insidiosamente leva a cegueira e debilidade. Outras anormalidades
podem ser observadas, como hipopigmentacdo da pele e cabelos, lesdes acneiformes difusas, malformac6es da trompa de
Eustaquio e otite média recorrente responsavel pela perda auditiva. (Huang, 2004).

Geneticamente, a sindrome de Apert é transmitida de forma autossémica dominante, mas existem casos esporadicos, o
que sugere o papel de neomutagdes genéticas ndo hereditarias que seriam favorecidas por uma idade paterna elevada. Nesta
sindrome, ha uma ativacao do receptor do fator de crescimento de fibroblastos (FGFR2) por mutacdo do gene que codifica seu
receptor. Essas mutagdes estariam localizadas nos éxons 5 e 7 do gene codificado pela imunoglobulina de cadeia I11. Isso resulta
em um aumento no metabolismo 6sseo e um disturbio da sintese éssea. Dois tipos de mutagdes sdo descritos: S252w em 83%
dos casos e P253r em 37% dos casos. A mutagio S252w é mais comum em pacientes com fissura labial enquanto que com a
mutacdo P25r o grau de sindactilia é mais grave. (Muller, 1997 & Tanimoto,2004).

A evolugdo de uma crianga com sindrome de Apert depende do ambiente familiar, do manejo precoce da
craniossinostose e da presenca ou auséncia de malformagdes cerebrais. Esse manejo requer colaboragdo multidisciplinar para
estabelecer um cronograma terapéutico que leve em consideracdo as diversas anomalias observadas. A prioridade é lutar contra
a compressdo do cérebro no recém-nascido e gerir problemas cardiorrespiratérios. O manejo da médo da sindrome de Apert é
complexo, exigindo inimeras intervengdes com acompanhamento ao longo do crescimento. A neurocirurgia corretiva para
cranioestenose deve ser realizada precocemente, por volta dos 3 meses de idade, a fim de interromper ou reduzir. As anomalias
faciais geralmente requerem mudltiplas cirurgias em diferentes idades da vida. No nosso caso, nenhuma intervencdo na

craniossinostose pdde ser realizada porque a crianca consultou em idade tardia. (Salazard, 2008 & Yacubian-fernandes, 2004).

5. Concluséo

A sindrome de Apert € uma das doencas craniofaciais mais graves distirbios, uma condicéo rara cujo diagnostico clinico
se baseia na associacdo de dismorfismo craniofacial e malformacdes de extremidades. A sua gravidade reside na coexisténcia
de vérias malformagdes com um lote significativo de danos estéticos e risco de hipertensdo intracraniana cronica responsavel
pela cegueira e debilidade mental. A associagdo com anormalidades viscerais piora o progndstico vital e funcional.

E necessario classificar cada caso em particular, dentro do universo heterogéneo dessas displasias, para que possamos
alertar o clinico ou o cirurgido quanto ao progndstico e as possiveis corre¢Bes cirdrgicas, inclusive estéticas, visando o

esclarecimento e uma melhor aceitagéo pelo paciente.
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A maioria exigird uma cirurgia de abébada craniana intervencdo, e muitos exigirdo mais de 1. A necessidade para um
avanco facial médio também é muito prevalente. A incidéncia de hidrocefalia e a exigéncia de um VP shunt — bem como hérnia
tonsilar — sdo menos comuns do que em sindromes como Crouzon ou Pfeiffer.

A importancia do ajuste social e de se manter para estes pacientes uma terapia ocupacional, associada as atividades
fisicas, terdo duplo beneficio, emocional e fisico, retardando consequentemente as malformacfes maiores causadas pela

sinostose. Assim, o cuidado precoce, paciente e de longo prazo é necessario para o desenvolvimento neurossensorial sem danos.
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