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Prematur lukning av sutura metopica medfgrer hemmet vekst av os frontale og en
kjolforming av pannen (trigonocefali). Enkel metopisk kraniosynostose opptrer som
regel sporadisk. Trigonocefale pasienter utgjor 8 — 16 % av alle henvisninger til
kraniofacialsentre, med en klar overvekt av gutter. Intrakranialt trykk kan vere
forhgyet, men shunttrengende hydrocephalus er sjeldent. Hos enkelte pasienter finner
man ledsagende intra- eller ekstracerebrale anomalier. Omkring en av tre har
psykomotorisk utviklingsavvik. Behandlingen er i fgrste rekke operativ.

Vi presenterer to pasienter som i spedbarnsalderen utviklet uttalt kjglforming av
pannen, underutviklede orbitakanter, gkt biparietal diameter, samt tettsittende gyne
(hypotelorisme). Begge hadde forhgyet intrakranialt trykk, men normal psykomotorisk
utvikling. De ble operert med radikal panneremodellering og hadde ukomplisert
postoperativt forlgp.

Ved kontroll tre maneder postoperativt hadde pasientene ingen symptomer pa forhgyet
intrakranialt trykk, og de kosmetiske resultater var tilfredsstillende.

Barn man mistenker & ha metopicasynostose bgr utredes med klinisk undersgkelse,
hvor man serlig palperer suturer og fontaneller og vurderer hodeskallens form og
formutvikling, samt med rgntgen caput for a vurdere suturene. Kirurgi, i form av
radikal panneremodellering, gir en stabil korreksjon av deformiteten og generelt sett et
godt kosmetisk resultat.
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Kraniosynostose, dvs. prematur lukking av skallens sgmmer, opptrer hos omkring 0,6
per 1 000 levendefadte (1, 2). 90 % er enkle synostoser med for tidlig lukning av én
eller flere suturer (2, 3). Resten skyldes mer komplekse kraniofaciale syndromer hvor
ogsa mellomansiktets vekst er affisert (4).

De enkle kraniosynostosene inndeles gjerne i primere og sekundere. Sistnevnte
opptrer pa grunn av manglende vekststimulering fra hjernen, f.eks. ved mikro- og
anencefali, ved overdrenasje hos pasienter med ventrikuloperitoneal eller -atrial shunt,
og ved noen metabolske tilstander (5).

Ved kraniosynostose far man en redusert eller opphevet vekst vinkelrett pa den lukkede
suturen. Videre skjer en kompensatorisk gkning i skalleveksten ved de andre, apne
suturene, og dette kan medfare en kosmetisk uakseptabel hodefasong. Ved alvorlige
kraniosynostoser kan man fa et betydelig misforhold mellom hjernens vekst og
tilgjengelig intrakranial plass, noe som i sin tur vil gi et forhgyet intrakranialt trykk
med risiko for utvikling av mental retardasjon og redusert syn (6 — 8). Leiringsbestemt
formgivning av skallen medferer ikke kraniosynostose (4).

Prematur lukning av sutura metopica (pannesgmmen) utgjgr 8 — 16 % av alle
henvisninger til kraniofacialsentre (3, 8 — 13). Ved enkle, primere kraniosynostoser
som rammer sutura metopica, vil kraniet bli kjglformet i pannen, noe som kalles
trigonocefali (plogskalle eller trekantskalle).

Vi presenterer to pasienter med denne lidelsen og redegjar for patoembryologiske,
morfologiske og kirurgiske aspekter ved metopicasynostoser.

Pasient 1. Atte maneder gammel pike, fadt til termin etter normalt svangerskap,
ukomplisert fgdsel. Fra fgdsel av tilspisset panne, for gvrig normal utvikling, spesielt
ingen symptomer eller tegn pa forhgyet intrakranialt trykk.

Ved undersgkelsen var pasienten i god allmenntilstand og hadde normal psykomotorisk
utvikling. Hodeomkrets pa 44 cm, svarende til 25-percentilen. Fremre fontanell var
apen med normal fylde. Pannen var tilspisset, med en oppdriving i midtlinjen,
biparietalavstanden var gkt og gynene tettsittende (fig 1). Nevrologisk status var
normal og annen organstatus uten anmerkninger.
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Figur 1 Pasient 1 var en atte maneder gammel pike som fra fgdselen av hadde tilspisset panne,
men ellers fin klinisk utvikling. Tilspissingen progredierte, noe som foranlediget innleggelsen.
Alle foto av pasienten er gjengitt med tillatelse

Preoperativt fikk pasienten innlagt intrakranial trykkmaler for 24-timers

trykkregistrering, som viste intrakranial hypertensjon med gjennomsnittstrykk pa
17 mm Hg.

Cerebral CT med tredimensjonal rekonstruksjon viste lukket metopicasutur og
trigonocefalistigmata (fig 2). For gvrig var det normalt store ventrikler og upafallende
intrakraniale forhold.
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Figur 2 CT Ansiktsskjelett med tredimensjonal rekonstruksjon som illustrerer stigmata som

man finner ved trigonocefali

Pasienten ble vurdert av barnenevrokirurg og operert med frontoorbitalt avansement
som beskrevet under. Det postoperative forlgpet var ukomplisert.

Ved kontroll tre maneder postoperativt var pasienten i fin klinisk utvikling og hadde
tilfredsstillende kosmetisk resultat (fig 3).
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Figu..r 3 Pasient l.tre méﬁéder etter operasjon
Pasient 2. Sju maneder gammel pike, fadt ved planlagt sectio uke 34 etter normalt
tvillingsvangerskap. Normal utvikling, spesielt ingen symptomer eller tegn pa forhgyet
intrakranialt trykk. Mor la merke til avvikende hodefasong fra to maneders alder. Piken
ble undersgkt ved helsestasjonen tre maneder gammel pga. vollformet oppdriving i
pannen.

Ved undersgkelsen var pasienten i god allmenntilstand og hadde normal psykomotorisk
utvikling. Hodeomkrets var 44,5 cm, svarende til 50-percentilen. Fremre fontanell var
apen med normal fylde. Pannen var tilspisset, med en vollformet oppdriving i
midtlinjen, biparietalavstanden var gkt og gynene tettsittende (fig 4). Nevrologisk
status var normal og annen organstatus uten anmerkninger.
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Figur 4 Pasient 2 var en sju maneder gammel pike som fra tomédnedersalderen hadde noe
péfallende hodefasong. Undersgkt ved helsestasjonen pga. vollformet oppdriving i pannen ved
tre maneders alder. Senere henvist pga. gkende trigonocefali. Alle foto av pasienten er gjengitt
med tillatelse

Pasienten fikk preoperativt innlagt intrakranial trykkmaler for 24-timers
trykkregistrering, som viste intrakranial hypertensjon med gjennomsnittstrykk pa
15 mm Hg.

Cerebral CT med tredimensjonal rekonstruksjon viste lukket metopicasutur og
trigonocefalistigmata. For gvrig var det normalt store ventrikler og upéfallende
intrakraniale forhold.

Pasienten ble operert med frontoorbitalt avansement som beskrevet under. Det
postoperative forlgp var ukomplisert. Ved kontroll tre maneder postoperativt var
pasienten i fin klinisk utvikling og hadde tilfredsstillende kosmetisk resultat (fig 5).
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Figur 5 Pasient 2 tre maneder etter operasjon

Operativ behandling

Operativ behandling har to mal: & normalisere hjernens utvikling og funksjon ved a
unnga utvikling av forhgyet intrakranialt trykk eller hydrocephalus, og oppna et
kosmetisk akseptabelt resultat.

Ved mindre uttalte tilfeller av metopicasynostose kan oppdrivingen drilles bort (14),
mens det ved starre avvik ogsa er behov for korreksjon av pannebeinet og orbita, med
bifrontal kraniotomi og deretter frigjgring av gvre orbitaband (fig 6a) (14 — 16).
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Figur 6 Illustrasjon av kraniet etter at en bifrontal beinlapp er fjernet. a) Pategnet er
osteotomilinjene for orbitabandet. Merk den kjglformede pannen. b) Etter osteotomien utrettes
orbitabandet og far en passende kurvatur, samtidig som de laterale deler fgres anteriort og den
mediale delen holdes konstant ved neseroten. Ved uttalt hypotelorisme deles orbitabandet og
nesen i midtlinjen, beindelene fgres fra hverandre og et beingraft interponeres
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Ved uttalt hypotelorisme deles nesen i midtlinjen, beindelene fgres fra hverandre og et
beingraft interponeres (fig 6b) (17 — 19). Orbitafragmentet tilpasses og festes ved hjelp
av resorberbart fiksasjonsmateriale. Man korrigerer defektene i laterale orbitakant ved a
fagre lateralkanten av orbitafragmentet fremover, mens man i midtlinjen beholder
beinkontakten nasofrontalt (fig 6b) (20, 21).

Fra en stor bifrontal fri beinlapp benytter man en mindre del til den fremtidige pannen.
Ved hjelp av en Marchac-pannemal, som definerer gjennomsnittlig kurvatur (22),
finner man det best egnede omradet av beinlappen, slik at man danner en flatere panne
og mer fremhevede frontalprominenser (21). Pannefragmentet festes ved hjelp av
resorberbart fiksasjonsmateriale til orbitafragmentet medialt og lateralt, mens det for
gvrig er “flytende” (23).

Ofte har pasientene sma temporalismuskler og er innsunkne i fossa temporalis. Dette
kan delvis korrigeres ved at temporalismuskelens feste flyttes noe lenger anteriort, for
derved a oppna bedre fylde i fossa temporalis (14, 15, 19, 21).

Hos pasienter over to ar vil man forsgke a dekke defektene i skalletaket ved beingraft
(19).

Resultater

Kirurgi i form av radikal panneremodellering, som beskrevet over, gir en stabil
korreksjon av hodedeformiteten, generelt sett et godt kosmetisk resultat og
kranieekspansjon der det er gnskelig (19, 24 — 26). Imidlertid vil pasientene ogsa
postoperativt veere smale i pannen, vesentlig fordi denne form for kirurgi i liten grad
korrigerer defekten i tinningregionen (24). Videre vil hypotelorismen bedres, men den
blir ikke fullkorrigert (27). Hvorvidt man skal korrigere hypotelorismen kirurgisk (19,
27), eller om man etter en radikal panneremodellering far en spontan, delvis korreksjon
av hypotelorismen (16, 28), er omdiskutert og ikke avklart. Imidlertid er de fleste
kraniofacialsentre tilbakeholdne med orbitakirurgi pa denne pasientgruppen.

En dpen metopicasutur er viktig for normal utvikling av fremre skallegrop,
etmoidalcellene og mediale orbita (11). Fglgelig vil man operere pasientene tidlig, og
helst for metopicasuturen vanligvis lukkes ved toarsalderen. Ved de fleste
kraniofacialsentre opereres de fleste pasientene i 3 — 6 maneders alder (9, 11, 19, 24,
25). Ved denne alderen er beinet i skallen vanligvis tykt nok til at man kan gjgre
osteotomier uten at beinet frakturerer og til at det holder fiksasjonsskruer. Imidlertid
kan kirurgi utsettes til 18 — 24 méneders alder ved lette tilfeller, seerlig hvor
interorbitalavstanden er normal (11).

Diskusjon

Embryologi

Hodeskallen utvikles fra mesoderm som omgir hjerneanlegget tidlig i fosterlivet.
Kranialt danner mesoderm membranen over hjernen og blir siden til nevrokraniet,
mens det basalt vil danne kondrokraniet, som siden blir til skallebasis, og
viscerokraniet, som siden danner ansiktsskjelettet (29, 30). I andre fostermaned dannes
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det forbeiningskjerner i nevrokraniet og fra disse brer beinvevet seg utover ved
intramembrangs ossifikasjon, inntil det mgter andre beinanlegg (29, 30). Ved fadselen
er de flate knoklene i skalletaket forbundet av suturer eller bindevevsbroer
(syndesmoser) som ennd ikke er forbeinet og som derved tillater en viss forskyvning
mellom knoklene under partus. Nevrokraniets pre- og postnatale vekst foregar i rette
vinkler ut fra suturene, med derpd fglgende gkning av kranieknoklenes areal og
nevrokraniets volum.

Nevrokraniets vekst er normalt tilpasset hjernens vekst, og trykket fra den voksende
hjernen stimulerer veksten i suturene. Nevrokraniet skal fordoble sitt volum i lgpet av
de farste sju manedene etter fadsel og gke det nesten tre ganger i lgpet av fagrste levedr
(29, 30). Metopicasuturen, som er den farste suturen som lukkes, er vanligvis apen
inntil toarsalderen, mens koronalsuturen lukkes ved 24 ars alder (31).

Patoembryologi

Ved kraniosynostose lukkes en eller flere suturer prematurt in utero eller etter fadsel.
Uavhengig av arsak finner man en skade pé et cellelag som i den normale sutur
atskiller de to osteoblastiske cellelag hvor kranieveksten foregar. Skaden medferer at
de to osteoblastiske cellelagene kan vokse sammen, slik at suturen lukkes og veksten
reduseres eller oppheves (32).

Etiologi

Enkel prematur kraniosynostose er monogen og opptrer som regel sporadisk (20). Hos
1 - 17 % av opererte pasienter finner man familieer forekomst (3, 9, 15, 19), og bade
autosomal dominant og recessiv arvegang er beskrevet (20, 33). Hos 10 — 20 % av
pasientene er metopicasynostosen ledd i et syndrom, sa som Opitz C, Sat-Meyer eller
Frydman (20). En lang rekke kromosomfeil er assosiert med trigonocefali, sa som
trisomi 13 og delesjoner av 3p, 9p, 11q og 13q (20). Gutter utgjgr 60 — 90 % av
pasientene henvist til kraniofacialsentre (9, 10, 13, 15, 19, 24, 34 — 36).

Ansiktsdysmorfologi

Pasienten har ofte en medfadt hevelse midt i pannen. Den er som regel mest
prominerende ved neseroten og avtar opp til fremre fontanell. Metopicasynostose
medfgrer hemmet vekst av os frontale pa begge sider og en kompensatorisk vekst av os
parietale. Resultatet blir en stadig gkende deformering av skallen, med kjglforming av
pannen, avflatede eller konkave os frontale som er vinklet posteriort, kort bitemporal
avstand, samt en stor biparietalavstand (24, 27) (fig 7). Pasientene har videre en
orbitadeformering med underutviklede kanter supraorbitalt og lateralt, epicanthus, samt
tettsittende gyne (hypotelorisme) (15, 24, 27, 28). Hypotelorismen ledsages av
hgytstaende gyebryn lateralt, slik at pasienten gjerne har et *forskremt” ansiktsuttrykk.
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Figur 7 CT ansiktsskjelett med tredimensjonal rekonstruksjon som illustrerer den korte, spisse

fremre skallegrop som man finner ved trigonocefali

Kranial og cerebral patologi

Prematur metopicasynostose gir ikke redusert intrakranialt volum totalt (35), men
fremre skallegrop er ofte liten og ledsaget av kompensatorisk gkt midtre skallegrop
(13).

Enkle kraniosynostoser kan av og til veere ledsaget av forhgyet intrakranialt trykk. Ved
cerebral CT finner man gkt mengde ekstracerebral vaske bifrontalt hos 14 % (9). Hos
barn med enkle ensuturs synostoser har man funnet forhgyet intrakranialt trykk hos 9 —
17 % av pasientene, mens det hos ytterligere 27 — 38 % var i grenseomradet (6 — 8). I
en studie av 12 barn med enkle metopicasynostoser, fant Thompson og medarbeidere
(8) forhgyet intrakranialt trykk hos fire, mens ytterligere fem var i grenseomradet.
Imidlertid paviser man behandlingstrengende hydrocephalus hos kun 4 % ved enkle
metopicasynostoser (9, 19).
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Corpus callosum-dysgenesi er den hyppigst forekommende ledsagende intracerebrale
anomali ved enkle metopicasynostoser, og finnes hos omkring 4 % (9, 25, 37).

Andre misdannelser

Hos noen pasienter med enkel, ikke-syndromal trigonocefali kan man pavise andre,
ekstrakraniale malformasjoner som rammer ekstremitetene (klinodaktyli,
araknodaktyli), urogenitalia (nyreektopi, hydronefrose, hypospadi), grene (dysplastiske
eller lavtsittende), ansiktsskjelettet (maksilleer og mandibuleer hypoplasi, ganespalte) og
hjertet (septumdefekter) (9, 19, 25, 37, 38).

Psykomotorisk utvikling

Metopicasynostose kan ogsa vere ledsaget av utviklingsavvik. Sidoti og medarbeidere
(39) studerte 32 barn med trigonocefali retrospektivt. Gruppen bestod av bade opererte
og ikke-opererte pasienter. Man fant normal utvikling hos 20 (63 %), atte hadde lette til
moderate nevropsykologiske avvik (25 %), mens fire hadde alvorlig mental retardasjon
(12 %). Bottero og medarbeidere (9) studerte retrospektivt 76 barn som var operert for
trigonocefali. Ved undersgkelse etter tre ars alder fant man normal utvikling hos 69 %,
atferds- eller leerevansker hos 26 %, mens 5 % var mentalt retarderte. Selv om
materialet er relativt lite, fant man en signifikant forskjell mellom dem som var operert
tidlig (for ett ars alder) og sent. Videre paviste man en sammenheng mellom
nevropsykologiske problemer og metopicastenosens grad, samt forekomst av
ekstrakraniale misdannelser (9).

Konklusjon

Prematur lukking av sutura metopica er en relativt sjelden misdannelse, og ubehandlet
medfgrer den en gkende hode- og ansiktsmisdannelse kalt trigonocefali eller
plogskalle. Tidlig kirurgi, i form av radikal panneremodellering, kan kanskje redusere
forekomsten av atferds- eller lerevansker (9).

Metopicasynostose opptrer i meget varierende alvorlighetsgrad. Ved alvorlige tilstander
har pasienten allerede ved fadselen en vollformet oppdriving langs suturen, mens
synostosen i lettere tilfeller utvikler seg senere. Tilstanden ma skilles fra en
normalvariant der barnet kun utvikler en palpabel oppdriving langs sutura metopica,
mens resten av kraniet er velformet.

Barn som mistenkes & ha metopicasynostose bgr utredes med klinisk undersgkelse,
hvor man serlig palperer suturer og fontaneller og vurderer hodeskallens form og
formutvikling, samt med rgntgen caput for a vurdere suturene. Ved sikkert pavist eller
sterkt mistenkt synostose, bgr barnet henvises til en nevrokirurgisk poliklinisk
undersgkelse.

Pasienter som innlegges i nevrokirurgisk avdeling med tanke pa operasjon gjennomgar
en fullstendig nevrologisk undersgkelse. Videre undersgkes alle nevroradiologisk med
cerebral CT uten og med tredimensjonal rekonstruksjon, samt 24-timers maling av
intracerebralt trykk. Ved mistanke om ledsagende intracerebral patologi utfares ogsa
cerebral MR.
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Behandlingen av slike sjeldne tilstander krever hgyt spesialiserte tjenester, blant annet
fra barneanestesiologer og genetikere. Den bgar derfor sentraliseres og utvikles innenfor
rammen av et multidisiplineert kraniofacialt kirurgisk team, bestaende i forste rekke av
barnenevrokirurg, plastikkirurg og kjevekirurg.
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