Smjernice o naé€inu lije€enja i vodenja
kraniosinostoze:
Verzija za pacijenta i njihovu obitelj

Sazetak

Klju€ne rijeci: kraniosinostoza, smjernica, verzija za pacijente, lijeCenje.

Sazetak:

U smijernici ,LijeCenje i vodenje kraniosinostoze®, revidirane 2020.g., za zdravstvene
struCnjake opisane su prakse nacina skrbi i lijeCenja pacijenata sa kraniosinostozom te
razvoj novih medicinskih praksi. Temeljeci se na struénoj smjernici, pisana je i Verzija za
pacijente, kako bi se informacije ucCinile dostupnijima i za pacijente i roditelje. Svako
poglavlje smjernica sastoji se od nekoliko odjeljaka. Najprije se daju uvodne informacije i
pozadina u svakom poglaviju. Potom su razliita pitanja odgovorena temeljeno na
znanstvenoj literaturi. Kona¢no, preporuke upucuju na vaznost literature za provedbu
skrbi u praksi, te kako bi se trebala pruzati u praksi. Ova verzija za pacijente je skraceni
i pojednostavljeni prikaz stru¢nih smjernica. Odjeljci s uvodom, zakljucima i
preporukama u svakom poglavlju revidirani su i, prema potrebi, ponovno napisani. Uz
neke kirurske tehnike, poveznice na animirane videozapise (prepoznatljive po podcrtanim
referencama) su dodane u tekst radi pojasnjenja. Nastojalo se ostati Sto blize izvornoj
smijernici u pogledu sadrzaja, pitanja, numeriranja i klasifikacije. Verzija za pacijente
stoga se lako moze Citati usporedo sa stru¢nim smjernicama ako je Citatelju potrebno vise
informacija o odredenoj temi. Buduéi da je ova verzija za pacijente sazetak te se ne bavi
detaljno svim aspektima, iz njezina sadrZaja ne izvode se prava, te struCne smjernice
imaju prednost - u svakom trenutku. Izvorno, ova verzija za pacijente napisana je po uzoru
na uspostavljene nizozemske smjernice o kraniosinostozi za zdravstvene djelatnike. Ove
stru€ne smjernice posebno su skrojene za nizozemsko okruzenje i politiku zdravstvene
skrbi. Postoje, medutim, razlike izmedu sustava zdravstvene zastite i nacionalnih
zdravstvenih politika drugih zemalja i Nizozemske. Vazno je imati na umu da to moze, u
nekim trenucima, rezultirati drukcijim upravljanjem nacinom skrbi u Vasoj zemlji i/ili bolnici
od ovdje navedenog.
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POGLAVLIE 1. OPCI UVOD
Etiologija

Procjenjuje se da se kraniosinostoze javljaju kod 4,4 do 7,2 na 10 000 Zivorodene djece.
Ocekuje se da ce se sindromske kraniosinostoze pojaviti kod 0,9 do 1,6 na 10 000
Zivorodene djece.? Ovi su rasponi definirani nedavnim znanstvenim studijama u
Norveskoj® i Nizozemskoj.# lako ne znamo toc¢an broj ljudi s kraniosinostozama diliem
Europe, medu europskim zemljama ne oCekuju se velike razlike. RazliCite europske
zemlje imaju razliCite sustave zdravstvene zastite te je stoga broj bolnica koje lijeCe
pacijente s kraniosinostozom razli¢it po zeml;ji.®

Cilj

Ovaj dokument sa smjernicama sadrZi preporuke za podr8ku svakodnevnoj praksi kada
se sumnja na kraniosinostozu i nakon potvrde dijagnoze. Smjernice daju preporuke za
pruzatelje zdravstvenih usluga u prepoznavanju kraniosinostoze, infrastrukturu uklju¢enu
u postupak upucivanja roditelja u kraniofacijalne centre, multidisciplinarnu skrb unutar
kraniofacijalnog centra i uvjeti koje kraniofacijalni centar i njegovi €lanovi moraju
ispunjavati. Stoga, smjernice stavljaju fokus na jedinstvenu skrb za kraniosinostoze i
provedbu te skrbi u Nizozemskoj. U ovom odjeljku razmatra se kraniosinostoze jednog
kranijalnog S$ava (izolirana), viSe kranijalnih Savova (viSestruka) i sindromske
kraniosinostoze. Prve smjernice izdane su 2010. godine. U 2017., Nizozemsko drustvo
za plasticnu i rekonstruktivnu kirurgiju odlucilo je revidirati smjernice bududi da je niz
stavki zahtijevalo azuriranje na temelju novije znanstvene literature te radi toga sto teme
0 prenatalnoj dijagnostici i razvoju govora jos nisu bili ukljuceni.

Ciljna skupina
Ova verzija smjernica prvenstveno je namijenjena roditeljima i pacijentima.
O kraniosinostozama

Kraniosinostoze su prirodene promjene kostiju glave, kod koje su jedan ili viSe kranijalnih
Savova srasli prije rodenja. Kranijalni Savovi nalaze se izmedu pojedinih kostiju lubanja i
omogucuju njen ubrzani rast u prve dvije godine Zivota. Rast lubanje u velikoj je mjeri
kontroliran rastom mozga.

Kranijalni Savovi neophodni su za rast lubanje u prve dvije godine Zivota (tijekom brzog
rasta mozga). Prerano srastanje kranijalnih Savova sprje¢ava normalan rast lubanje, Sto
rezultira karakteristiCcnim promjenama oblika.

Kraniosinostoze se javljaju kod 1 na 2100 do 2500 poroda i moZe se pojaviti kao
nesindromska (takoder oznalena kao izolirana) ili kao sindromska. Sindromske
kraniosinostoze javljaju se kada su uz kraniosinostozu prisutne i druge prirodene



promjene. U sindromskim slu€ajevima, Cesto je nekoliko kranijalnih $avova spojeno,
obi¢no zahvacajuci oba koronarna Sava.

Razliku izmedu nesindromske i sindromske kraniosinostoze utvrduje klini¢ki geneticar
fiziCkim pregledom i genetskim testiranjem.

Vrste kraniosinostoza klasificiraju se kako slijedi:

Izolirana (jedan spojeni Sav), nesindromska kraniosinostoza:

Normaini oblik lubanje

e Sagitalni ll !

Sprijeda Sav Odozgo Postraniéno Straga
Deformacija

(Sve slike: ERN CRANIO, dostupno 19. rujna 2022.).6

Sinostoza metopi¢nog Sava (trigonocefalija; karakterizirana trokutastim ¢elom):
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Normalni oblik lubanje
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Deformacija
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Sinostoza lambdoidnog Sava (pahicefalija; spljoStenost zatiljka):

Uske pozicionirane Normalni oblik lubanje

na razlicitoj visini
! [}
e

Sprijeda Odozgo Postrani¢no Straga
Deformacija

Visestruke kraniosinostoze (vise spojenih savova) ili sindromi:

Apertov sindrom (FGFR2 mutacija Ser252Trp i Pro253Arg, delecijski ekson llic, Alu
insercijski ekson Illc):

Izrazito velike

fonra/r!o Normalni oblik lubanje

) t ‘ \ /

Sprijeda Odozgo Postranicno Straga
Deformacija

Crouzonov ili Pfeifferov sindrom (FGFR2 mutacije osim mutacija za Apertov sindrom,
rijetko FGFR1 mutacije ili—ako se nalazi u kombinaciji s koznim stanjem Acanthosis
nigricans—FGFR3 mutacije):

Protruzija kosti na
mjestu fontanela

Normalni oblik lubanje

S

Sprijeda Postranicno
Deformacija




Saethre-Chotzenov sindrom (TWIST1 mutacije ili delecije):

Niski polozaj 1 ili ) :
obje gornje vjede Normalni oblik lubanje

N
i ¢ rQ

Sprijeda Postranicno
Deformacija

Muenkeov sindrom (mutacija Pro250Arg FGFR3):

Normalni oblik lubanje

YY)

Postranicéno
Deformacija

Kraniofrontonazalna displazija (EFNB1 mutacije)

Kraniosinostoze povezana s TCF12

Kraniosinostoze povezana s ERF-om

Kraniosinostoze povezane s ILRA-om

Kraniosinostoze s viSe Savova (takoder se nazivaju sloZene kraniosinostoze), Cesto
dva ili viSe spojenih kranijalnih Savova bez poznatog genetskog uzroka.



POGLAVLIE 2. METODOLOGIJA ZA IZRADU
SMIJERNICA

U azuriranju i izmjeni postojecih smjernica sudjelovale su:

« Nederlandse Vereniging voor Plastische Chirurgie (Nizozemska udruga za
plasti¢nu kirurgiju)

o Prof 1.M.J. Mathijssen, Erasmus Universitair Medisch Centrum (Erasmus
University Medical Center), Rotterdam

o Dr S.L. Versnel, Erasmus University Medical Center, Rotterdam
Patiénten- en oudervereniging LAPOSA (LAPOSA Patients and Parents
Association)

o Ms B. Lieuwen, Msc, Ma

e Nederlands Instituut voor Psychologen (Nizozemska udruga psihologa) +
Landelijke Vereniging Medische Psychologie (Nacionalna udruga medicinskih
psihologa)

o Dr J.M.E. Okkerse, Erasmus University Medical Center, Rotterdam

o Mr J.J. Reuser, Radboud University Medical Center, Nijmegen Nederlands
Oogheelkundig Gezelschap (Dutch Ophthalmic Society)

o Dr S.E. Loudon, Erasmus University Medical Center, Rotterdam
Nederlandse Vereniging voor Anesthesiologie (Dutch Society of
Anesthesiology)

o Mr A. Gonzalez Candel, Erasmus University Medical Center, Rotterdam
Nederlandse Vereniging voor Keel-, Neus-en Oorheelkunde (Dutch
Society for Ear Nose and Throat Surgery)

o Dr M.P. van der Schroeff, Erasmus University Medical Center/Sophia,
Rotterdam

o Ms H.H.W. de Gier, Erasmus University Medical Center/Sophia,
Rotterdam

o Nederlandse Vereniging voor Kindergeneeskunde (Nizozemska pedijatrijska
udruga)

o Dr K.F.M. Joosten, Erasmus University Medical Center/Sophia, Rotterdam

o Dr N. Bannink, Franciscus Gasthuis and Vlietland, Rotterdam and
Schiedam

o MrL.G.F.M. van ‘t Hek, Radboud University Medical Center, Nijmegen
Nederlandse Vereniging voor Mondziekten, Kaak-en Aangezichtschirurgie
(Dutch Association for Oral and Maxillofacial Surgery)
Prof E.B. Wolvius, Erasmus University Medical Center, Rotterdam
Dr W.A. Borstlap, Radboud University Medical Center, Nijmegen
Nederlandse Vereniging voor Neurochirurgie (Dutch Society of
Neurosurgery)

o Dr M.L.C. van Veelen, Erasmus University Medical Center, Rotterdam



o

Dr H.H.K. Delye, Radboud University Medical Center, Nijmegen
Vereniging Klinische Genetica Nederland (Dutch Society of Clinical
Genetics)

Dr M.F. van Dooren, Erasmus University Medical Center, Rotterdam
Vereniging Klinische Genetische Laboratoriumdiagnostiek (Association of
Clinical Genetic Laboratory Diagnostics)

Dr R. Pfundt, Radboud University Medical Center, Nijmegen Nederlandse
Vereniging voor Logopedie en Foniatrie (Dutch Society for Speech
Therapy and Phoniatrics)

Dr M.C.J.P. Franken, Erasmus University Medical Center/Sophia,
Rotterdam

Ms E. Kerkhofs, Radboud University Medical Center, Nijjmegen
Nederlandse Vereniging voor Obstetrie and Gynaecologie (Prenatale
geneeskunde) (Dutch Society for Obstetrics and Gynecology (Prenatal
Medicine))

Dr T.E. Cohen-Overbeek, Erasmus University Medical Center/Sophia,
Rotterdam

Ms M. Woiski, Radboud University Medical Center, Nijmegen Nederlandse
Vereniging voor Orthodontisten (Dutch Union of Orthodontists)

Dr S.T.H. Tjoa, Erasmus University Medical Center/Sophia, Rotterdam

o Nederlandse Vereniging voor Radiologie (Nizozemsko radiolosko drustvo)

o

Dr M.H.G. Dremmen, Erasmus University Medical Center/Sophia,
Rotterdam

« Nederlandse Vereniging Relatie-en gezinstherapie (Nizozemska udruga za
relacijsku i obiteljsku terapijju)

o

@)

Ms F. Meertens, Erasmus University Medical Center/Sophia, Rotterdam
Koninklijk Nederlands Genootschap voor Fysiotherapie/Nederlandse
Vereniging voor Fysiotherapie in de Kinder- en Jeugdgezondheidszorg
(Royal Dutch Society for Physiotherapy/Dutch Association for
Physiotherapy in Child and Youth Health Care)

Dr L.A. van Vlimmeren, Radboud University Medical Center, Nijmegen
Nederlandse Vereniging voor Psychiatrie (Dutch Society for Psychiatry)
Ms M.H.M. van Lier, Erasmus University Medical Center/Sophia,
Rotterdam

e Nederlandse Vereniging voor Neurologie (Nizozemsko neurolo$ko drustvo)

o

Prof M.A.A.P. Willemsen, Radboud University Medical Center, Nijjmegen
Supported by:

Ms B.S. Niél-Weise, medical microbiologist (nonpracticing),
independent guidelinemethodologist, Deventer

Dr J.J.A. de Beer, independent guideline methodologist, Utrecht

Mr H. Deurenberg, SIROSS, information specialist, Oss



POGLAVLIJE 3. UPUCIVANIJE | DIJAGNOSTIKA

Pitanje 3.1: Koje su posljedice za skrb u trudnoéi nakon sto se kraniosinostoza
dijagnosticira prije rodenja?

Kraniosinostoze se vrlo rijetko dijagnosticiraju tijekom trudnoce. Testiranje (prenatalna
dijagnoza) se moze obaviti u sveuciliSnoj bolnici ako se sumnja na kraniosinostozu
postavi vec¢ tijekom trudnocée. Jednom kad se kraniosinostoza dijagnosticira, savjetovanje
i eventualno lijeCenje preuzet ¢e specijalistiCki centar. To je potrebno jer je vedi rizik tzv.
otezanog porodaja tijekom radanja djeteta kod svih oblika kraniosinostoza. Nadalje,
sindromska kraniosinostoza zahtijeva odgovarajuc¢u skrb zbog mogucih problema s
disanjem djeteta tijekom poroda.

Pitanje 3.2: Kakva je uputa o prepoznavanju, upucivanju i radioloskoj dijagnostici
u primarnoj ili sekundarnoj zdravstvenoj zastiti u djece sa sumnjom na
kraniosinostozu?

Kraniosinostozu treba prepoznati na vrijeme kako bi se osiguralo optimalno lijeCenje. No,
pacijenti s kraniosinostozom C€esto ne budu prepoznati ili se upucuju u specijalisticki
centar u kasnoj fazi. To se ¢esto dogada zato Sto se smatra da je drzanje koje preferira
dijete uzrok promjene oblika lubanje, sto je daleko ¢eSc¢e negoli kraniosinostoza. Bududéi
da se specijalistiCki dijagram toka sve viSe koristi u primarnoj ili sekundarnoj zastiti
(lije€nici opce prakse, klinicki lije€nici i pedijatri), postavljanje dijagnoze i upucivanje
specijalistima znatno su se poboljSali. Prisutnost promijenjenog oblika lubanje odmah
nakon rodenja, bez obzira postoji li preferirano drzanje i je li doSlo do poboljSanja u obliku
lubanje, bitne su tocke uklju€ene u dijagram toka.

Cesto se prije upuéivanja u tercijarnu ustanovu provodi preobimna dijagnostika, $to
dovodi do daljnje odgode upucivanja, dodatnog optereéenja i neizvjesnosti za malog
pacijenta i roditelje te nepotrebnih troSkova. Testiranje se moze obaviti u specijalistickom
centru kako bi se utvrdilo jesu li i koji kranijalni Savovi srasli. To je poZeljno uciniti
ultrazvu€nim pregledom glave buduci da ne stvara nepotrebno radiolosko zracCenje.
Medutim, to trazi viSe iskustva od radiologa. Moze se napraviti i rendgenska snimka glave
(kraniogram), ali i za tu procjenu potrebno je dosta iskustva, a pregled ipak stvara nesto
zraCenja. Trodimenzionalna kompjuterizirana tomografija (3D-CT) lubanje je
najpouzdaniji oblik pregleda i obicno se moze obaviti brzo, ali stvara viSe zraCenja. U
slu¢aju sindromske kraniosinostoze moze biti potrebna magnetska rezonancija (MRI)
mozga.

Pitanje 3.3 Kakva je preporuka u vezi sa genetskom dijagnostikom kod djeteta s
potvrdenom kraniosinostozom ili sumnjom na nju?

U principu, genetska dijagnostika se radi u specijalistickom centru za kraniosinostozu
¢im se dijagnoza potvrdi te nakon $to roditelji pristanu na to. Uloga klinickog genetiCara



u okviru multidisciplinarnog kraniofacijalnog tima usmjerena je na to da moze odgovoriti
na pitanja i roditelja i nadleznih lije€nika.

Najvaznija pitanja roditelja su je li njihovo dijete inaCe zdravo, koji je uzrok stanja, kolika
je mogucnost ponavljanja za daljnju djecu u obitelji i/ili buduée generacije te koje su
moguénosti prenatalne dijagnoze. Sto se tiée provodenja genetske dijagnostike, to ovisi
o procjeni i sklonostima roditelja.

Preporuke

Pitanje 3.1.

Ako lije¢nik opc¢e prakse ili opstetriCar posumnja na kraniosinostozu prilikom izvodenja
prenatalnog ultrazvuénog pregleda, trudnicu treba uputiti u tercijarni centar za
prenatalnu dijagnostiku. Ako se tamo postavi dijagnoza kraniosinostoze, trudnica ¢e biti
upucena u specijalistiCki centar za kraniosinostozu na savjetovanje i vodenje daljnjeg
tijeka trudnoce.

Pitanje 3.2

Potrebno je Koristiti dijagram toka kako bi se osiguralo bolje prepoznavanje
kraniosinostoze u primarnoj i sekundarnoj zdravstvenoj zastiti. Dijete za koje se sumnja
da boluje od kraniosinostoze potrebno je uputiti u specijalisti¢ki centar za kraniosinostozu
Sto je prije moguce, €ak i bez dodatne dijagnostike. To povecava vjerojatnost da djeca
budu kandidati za minimalno invazivnu operaciju koja se radi prije navrSenih 6 mjeseci
Zivota.

Kraniogram ili ultrazvuk glave uvijek se radi ako postoji umjerena sumnja na
kraniosinostozu. Ako postoji jaka sumnja na temelju vanjskih obiljezja, odmah se radi 3D-
CT u dijagnosticke svrhe. Djeci sa sindromskom kraniosinostozom ponekad se radi i
dodatna MRI pretraga za procjenu drugih poremecaja razvoja mozga te procjenu razvoja
simptoma i znakova povecanog intrakranijalnog tlaka prije operacije.

Pitanje 3.3
Genetska dijagnostika se radi u specijalistiCkom centru.

Ciljano genetsko testiranje radi se kod djece s dokazanom kraniosinostozom i ocitim
vanjskim obiljezjima.

Opseznije i proSireno genetsko testiranje provodi se kod djece s utvrdenom
kraniosinostozom u kombinaciji s drugim prirodenim poremecajima i/ili kasnjenjem u
razvoju.



POGLAVLIE 4. PREDOPERATIVNA OBRADA

Pitanje 4.1 Sto podrazumijeva perioperativno kirursko lijeéenje kraniosinostoze?

Operativno lije€enje kraniosinostoze tijekom djetinjstva moze biti povezano s relativho
velikim gubitkom krvi. Ovaj rizik se povecava s opseznim i otvorenim kirurSkim zahvatom
na lubanji. Davanje odredenih lijekova te prikupljanje krvi i vracanje pacijentu tijekom
operacije moze smanijiti potrebu za transfuzijom krvi druge osobe. Osim kirur§kog i
anestezioloSkog izazova, moraju se uzeti u obzir i druga stanja (komorbiditeti) koja mogu
biti povezana sa sindromskim stanjima. Iz tog razloga, moraju postojati strogi
organizacijski uvjeti za odvijanje kirurS§kog zahvata - prije, tijekom i nakon zahvata.

Koji su lijekovi, krvni pripravci ili mjere, poput snizavanja krvnog tlaka ili upotrebe
autotransfuzora, ucinkoviti u smanjenju gubitka krvi ili potrebe za transfuzijom krvi?

Primjena traneksamine kiseline (lijek koji sprjeCava razgradnju krvnih ugruSaka)
osigurava manju potrebu davanja krvnih pripravaka zbog gubitka krvi tijekom zahvata.

KoriStenje autotransfuzora (uredaja koji skuplja izgubljenu krv i vraca je pacijentu) i
eritropoetina (lijeka koji poti€e proizvodnju crvenih krvnih stanica) rezultira manjom
koli¢inom krvnih produkata koje bi trebali dati pacijentu transfuzijom zbog gubitka manje
koli€ine Krvi.

Ucinak drugih strategija joS uvijek nije dokazan.

Primjenom fibrinogena (faktora koagulacije) na temelju opseznog mjerenja koagulacije, u
kojem se traZi vrijednost <13 mm na FIBTEM (dio testa koagulacije: mjera elastiCnosti
fibrinskog ugruska), moze do¢i do manjeg gubitka krvi nego kada se trazi vrijednost <8
mm. Jo$ nije dokazano je li fibrinogen pri grani¢noj vrijednosti od 13 mm statisticki
relevantna mjera.

Administriranje svjeze smrznute krvne plazme, prije nego S§to dode do gubitka krvi u
usporedbi s davanjem plazme kada je ve¢ doslo do gubitka krvi i postoji hitna potreba
nadoknade ne dovodi do manjeg gubitka krvi.

Ne vidi se razlika u stvarnom gubitku krvi sa srednjim vrijednostima krvnog tlaka izmedu
55 i 65 mm Hg. Stoga, nastojanje za postizanje nizih normalnih vrijednosti krvnog tlaka
nije od dodatne koristi prilikom operativnog zahvata.

Nije jasno vodi li primjena vitamina K1 (tvar koja uzrokuje stvaranje cimbenika
zgruSavanja) maniji gubitak krvi i manje potrebe za transfuzijom krvi.



Preporuke
Pitanje 4.1

Djeca s kraniosinostozom lijeCe se samo u specijaliziranom pedijatrijskom centru.
Preporuka je Kkoristiti traneksamiénu kiselinu tijekom operacije kako bi se ogranicio
gubitak krvi, te razmisliti o potrebi prikupljanja krvi malog pacijenta tijekom operacije
(pomocu autotransfuzora), a zatim i vracanju kako bi se ograni€io broj potrebnih
transfuzija krvi. Jednakovrijedno je koristiti svjeze smrznutu plazmu i/ili fibrinogen ¢im se
tijekom operacije pojave znakovi poremecaja koagulacije.
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POGLAVLIJE 5. KIRURSKO LIJECENJE
IZOLIRANE/NESINDROMSKE KRANIOSINOSTOZE

Pitanje 5.1 Koje su moguénosti kirurSkog lije€enja nesindromskih
kraniosinostoza?

Cetiri najée$éa oblika izolirane, nesindromske kraniosinostoze prema redoslijedu
pojavijivanja su: (1) sinostoza sagitalnog Sava, (2) sinostoza metopi¢nog Sava, (3)
jednostrana sinostoza koronalnog Sava i (4) jednostrana sinostoza lambdoidnog $ava.
Unilateralna sinostoza koronarnog Sava moze biti povezana sa sindromom, kao $to je
Muenkeov ili Saethre-Chotzenov sindrom, te treba razmotriti moguci genetski uzrok.

(1) Koje su indikacije za kirursko lijeCenje?

Nesindromska kraniosinostoza moze se manifestirati razli¢itom tezinom promjene oblika
lubanje. Potreba za kirurSkim lijeCenjem procjenjuje se na temelju:

1. Rizi¢nosti povezanosti sa poviSenim vrijednostima intracerebralnog tlaka,

2. SprecCavanije ili ograniCavanje razvoja anomalija mozdanih struktura,

3. Promjene vanjskog izgleda glave (zbog estetskih i psiholoskih posljedica). Kirursko
lijeCenje sinostoza sagitalnog, jednostranog koronalnog i jednostranog
lambdoidnog Sava su indicirane kada nema spontanog poboljSanja promijenjenog
oblika lubanje kako je bilo oCekivano.

Kod djece sa blago ili umjereno trokutasto oblikovanom lubanjom (metopicka sinostoza)
potrebna je objektivha procjena korisnosti i nuznosti indiciranog operativhog zahvata.
Samo kod izraZzeno trokutasto oblikovane lubanje operacija poboljSava izgled.

(2) Koji su ucinci razli¢itin kirurSkih tehnika relevantni za pacijenta, posebno minimalno
invazivne Kirurgije prema otvorenoj kirurgiji lubanje za sva Cetiri tipa nesindromskih
sinostoza?

Opisano je mnogo razli€itih kirurSkih tehnika za lijeCenje jednostrane, nesindromske
kraniosinostoze. Trenutne su tehnike koje se koriste: minimalno invazivna kirurgija
(uklanjanje spojenog kranijalnog Sava te terapija kacigom ili distrakcija oprugom) i
otvorena korekcija lubanje. Minimalno invazivna kirurgija vezana je s manjim gubitkom
krvi, manjim brojem transfuzija krvi, kraéim trajanjem operacije i duZinom hospitalizacije,
te slicnim estetskim rezultatom sagitalnog,” metopi¢nog,® jednokoronalnog,® i
unilambdoidnog Sava u usporedbi s "klasichom" otvorenom kirurgijom Iubanje
metopi¢nog,'° koronarnog,*! sagitalnog,? i lambdoidnog Sava.

Tehnikom distrakcije Sava oprugom sraslog sagitalnog Sava uzrokuje manju vjerojatnost
poviSenja intrakranijalnog tlaka postoperativnho nego otvorena korekcija Sava lubanje.’®
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Oftalmoloski rezultati nakon minimalno invazivnog postupka sraslog koronarnog Sava
takoder mogu biti bolji nego s otvorenom korekcijom. Jo$ uvijek nije jasno je li to zbog
vrste operacije, ozbiljnosti anomalije ili vremena u kojem se operacija radi.

Medutim, jo$ uvijek ima premalo informacija o pojavi povisenog intrakranijalnog tlaka u
postoperativnom pracenju, dugorocnim promjenama izgleda i neurokognitivnim ishodima
djece koja su bila podvrgnuta minimalno invazivnom kirurSkom zahvatu.

Nema znanstvenih dokaza koji bi jasno ukazali na bolju izmedu dvije metode minimalno
invazivne kirurgije (uklanjanje spojenih kranijalnih Savova i terapija kacigom u odnosu na
distrakciju potpomognutu oprugom).

(3) Koji su za pacijenta bitni u€inci razliitog vremena operacije, to jest, "rane" (ispod 6
mjeseci starosti) u odnosu na "kasne" (iznad 6 mjeseci starosti)?

Minimalno invazivni kirurSki zahvat se gotovo uvijek izvodi prije navrSenih 6 mjeseci
starosti. Otvorene kranijalne operativne korekcije uglavnom se izvode nakon ove dobi. U
djece sa sinostozom sagitalnog Sava, vjerojatnost razvoja poviSenog intrakranijalnog
tlaka raste tijekom prve godine Zivota (s 2,5% u 6. mjesecu na 10% u 11. mjesecu).

Kirurski zahvat se stoga savjetuje uciniti prije navrSenih 6 mjeseci starosti. Uz sinostozu
metopi€nog Sava, vjerojatnost poviSenja intrakranijalnog tlaka unutar prve godine Zivota
ostaje niska, stoga nema potrebe za operacijom prije navr§enih 6 mjeseci.

Rana endoskopska operacija moze dovesti do boljih oftalmoloskih rezultata kod sinostoze
koronarnog Sava. To moZe biti zbog ranog vremena operacije ili zato Sto se obi¢no samo
djeca s "blazim" oblikom podvrgavaju ovoj vrsti operacije.

Rano i kasno lijeCenje jednostrane sinostoze lambdoidnog Sava moze dovesti do slicnog
estetskog rezultata.

Rezultati usporedbe izmedu otvorene i tehnike minimalno invazivnih korekcija potjecu iz
studija koje zajedno imaju slabe dokaze zbog ograni¢enja u samim studijama ili zato Sto
studije ne pokazuju sasvim jednake rezultate.
Preporuke
Pitanje 5.1
Nije potrebno operirati djecu s koStanim grebenom preko metopi¢nog Sava ili s blagim
oblikom trigonocefalije. Preporuka operirati ili ne djecu s umjerenim oblikom

trigonocefalije jo$ nije potpuno jasna.

U dobi od 5 godina preporucuje se procijeniti izgled djece s blagim i srednje teSkim
oblikom trigonocefalije koja jo$ nisu operirana.
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KirurSka korekcija promjene oblika indicirana je u svim drugim oblicima izolirane,
nesindromske kraniosinostoze.

Minimalno invazivna operacija na djetetu sa sinostozom sagitalnog $ava preporuca se
ako je mlade od 5,5 do 6 mjeseci. Ako je dijete starije, pozeljno je odabrati otvorenu
korekciju. Nema preporuka s obzirom na vrstu operacije s metopiCnim Savom,
jednokoronalnim Savom i jednostrano sraslim lambdoidnim Savom.

Kirurski zahvat izolirane nesindromske kraniosinostoze provodi se unutar prve godine
Zivota.

Kod sinostoze sagitalnog $ava, operaciju je pozeljno uciniti prije dobi od 6 mjeseci.

Za metopicnu, jednokoronalnu i sinostozu jednostranog lambdoidnog Sava nema
preporuka u pogledu vremena operacije.

Rano upucivanje u specijalistiCki centar (znatno prije dobi od 6 mjeseci) omogucuje
izvodenje minimalno invazivne kirurSke opcije.
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POGLAVLJE 6. KIRURSKO LIJECENJE SINDROMSKE
KRANIOSINOSTOZE-SVOD LUBANJE

Pitanje 6.1 Kakva je preporuka kirur§kog lije€enja svoda lubanje kod sindromske i
kraniosinostoze viSe Savova?

Razlika izmedu kraniosinostoze viSe Savova (viSestruko srasli kranijalni Savi) i
sindromske kraniosinostoze €ini se na temelju vanjskih obiljezja. Kraniosinostoza vise
Savova moze se pojaviti u svim varijantama dva ili viSe zahvacenih kranijalnih Savova. U
ovoj skupini jo$ uvijek se identificiraju novi genetski ¢imbenici kraniosinostoze, kao sto su
geni TCF12, ERF i IL11RA. Kod sindromske kraniosinostoze prisutne su viSestruke
prirodene promjene. Cetiri najéeséa oblika sindromske kraniosinostoze su: (1) Apert, (2)
Crouzon (ukljucujuci Pfeifferov sindrom), (3) Saethre-Chotzen i (4) Muenkeov sindrom.

(1) Koji su bitni u€inci razliCitih indikacija za kirurSko lije€enje sindromske i
kraniosinostoze viSse Savova, odnosno rutinskog lije¢enja u odnosu na odgovor na
znakove poviSenog intrakranijalnog tlaka za pacijenta?

U svijetu postoje razliCita misljenja o vrsti operacije koja se prva izvodi i kada bi ju trebalo
uciniti. U raznim medunarodnim centrima, prva operacija lubanje je najéesSc¢e prosSirenje
zatilika'# ili pomicanje ¢ela prema naprijed. Prvo Sirenje kostiju glave Cesto se izvodi u
odredenoj dobi, na temelju protokola, ali u jednom odredenom centru, tek kada se otkriju
znakovi povisenog intrakranijalnog tlaka. Kada se to radi prema protokolu broj djece s
Apertovim ili Crouzonovim sindromom koja se operiraju je 10% do 20% veci nego kada
se operacija radi samo na temelju simptoma i znakova poviSenog intrakranijalnog tlaka.
Potonja se opcija moze sigurno izvesti samo ako postoji ¢esto testiranje na znakove
povisenog intrakranijalnog tlaka, poput oftalmoskopa ili drugih oftalmoloskih pregleda.
Medutim, ti testovi nisu 100% pouzdani, pa se poviSeni intrakranijalni tlak moze propustiti.
U bolesnika sa Saethre-Chotzenovim sindromom ili kraniosinostoze viSe Savova,
operacija je potrebna zbog promijenjenog oblika lubanje i rizika od poviSsenog
intrakranijalnog tlaka. Za Muenkeov sindrom, promijenjeni oblik lubanje glavna je
indikacija za operaciju, s obzirom na nizak rizik od poviSenog intrakranijalnog tlaka. Ne
postoji bitna razlika u pojavi povidenog intrakranijalnog tlaka u Apertovom i Crouzonovom
sindromu nakon pet godina postoperativhog praé¢enja pacijenata temeljen na protokolu u
odnosu na kirurski zahvat nakon pojave znakova poviSenog intrakranijalnog tlaka. Kod
Saethre-Chotzenovog sindroma, Muenkeovog sindroma i kraniosinostoze s vise Savova
jos$ uvijek nema jasne razlike oko toga.

(2) Koji su dugorocni specificni kirurski ishodi razli€itih kirurSkih tehnika, posebno
minimalno invazivne Kkirurgije (endoskopska strip-kraniektomija sa postoperativhom
terapijom kacigom, distrakcije koStanih ulomaka oprugom ili uobiCajene distrakcije
(polako odvijanje kostanih elemenata) zatiljka u odnosu na otvorenu korekciju glave (Cela
ili zatiljka)?
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Ekspanzija zatiljika'* (distrakcijom ili oprugama) u bolesnika s Apertovim i Crouzonovim
sindromom rezultira poveéanim opsegom lubanje, povec¢anim volumenom lubanje,
manjim odstupanjem u polozaju malog mozga (tonzilarna hernija, dijela malog mozga) i
smanjenom pojavom poviSenog intrakranijalnog tlaka u usporedbi s pomicanjem ulomaka
Cela ili zatiljka bez distrakcije. Ovi bolji rezultati kirurgije zatiljka nalaze se do 5 godina
nakon operacije.

Minimalno-invazivna kirurgija endoskopskim uklanjanjem spojenih koronarnih Savova
postoperativnom terapijom kacigom kod sindromske kraniosinostoze ima veci rizik
potrebe za ponovnhom operacijom zbog odgodenog rasta lubanje ili znakova poviSenog
intrakranijalnog tlaka koji se javljaju unutar prve godine od operacije. Endoskopska
operacija ima manji gubitak krvi, krace vrijeme trajanja operacije i krace vrijeme
hospitalizacije od otvorene operacije lubanje.

(3) Koji su dugoroc¢ni rezultati u pogledu kognicije i estetike (izgleda) razli€ito indiciranog
vremena operacije, odnosno ,rano“, definirano kao starost prije 12 mjeseci, u odnosu na
.kasno®, odnosno u dobi nakon 12 mjeseci starosti?

Pacijenti sa sindromskom kraniosinostozom ili kod kojih su oba koronarna Sava spojena,
a koji se podvrgnu kirurSkom zahvatu unutar prvih 12 mjeseci starosti, mogu imati visi
kvocijent inteligencije (IQ) od pacijenata koji su operirani nakon prvih 12 mjeseci starosti.

KirurSki zahvat u dobi od 6 do 9 mjeseci daje bolji estetski rezultat kod bolesnika s
Muenkeovim sindromom nego raniji zahvat. PoviSeni intrakranijalni tlak relativno je rijedak
u ovom sindromu, pa stoga ova "kasnija" operacija ne moze Stetiti. Kod pacijenata s
Apertovim, Crouzonovim ili Saethre-Chotzenovim sindromom kranijalni kirurSki zahvat
izmedu 6 i 9 mjeseci starosti dovodi do boljih estetskih rezultata nego kirurski zahvat
ucinjen prije ili nakon tog razdoblja.

Preporuke

Pitanje 6.1
Preporuca se operirati djecu sa sindromskom i kraniosinostozom vise Savova.
Ako je odlu¢eno priCekati s operacijom, male pacijente je potrebno redovito
pregledavati kako bi se ustanovili znakovi povisenog intrakranijalnog tlaka. Ako se

pojave znakovi poviSenog intrakranijalnog tlaka, uvijek je potrebno operirati.

Potrebno je procijeniti neurokognitivno funkcioniranje i vid djece s viseSavnom ili
sindromskom kraniosinostozom u dobi od 7 godina.

Kod pacienata s Apertovim i Crouzonovim sindromom te u bolesnika s
kraniosinostozom viSe Savova gdje su barem oba potiljaCna Sava srasla, prvi kranijalni
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kirurSki zahvat izvodi se na potiljiku uz pomo¢ postupka tzv. kranijalnog pomicanja
(distrakcije) kostanih ulomaka kostiju lubanje.

Mali pacijenti sa Saethre-Chotzen i Muenke sindromom imat ¢e prvu operaciju lubanje
kojom Ce se izvuci Celo s gornjom polovicom ruba ocne duplje.

Kod ostalih oblika sindromskih kraniosinostoza vrsta operacije ovisi o obliku
deformacije lubanje.

Preporuceno je razmotriti minimalno invazivno lijecenje u pacijenata s nesindromskom
kraniosinostozom kod kojih su oba koronarna Sava spojena.

Kod drugih kraniosinostoza viSe Savova, vrsta operacije ovisi o obliku deformacije
lubanje. Nema dostupnih dokaza je li bolja otvorena ili minimalno invazivna kirurgija.

Kod sindromske kraniosinostoze i one koja zahvaca vise Savova, operacija se Cini
izmedu 6 i 9 mjeseci starosti. Kod Muenkeovog sindroma operacija se €ini izmedu 9 i
12 mjeseci starosti.

Minimalno invazivnu operaciju kraniosinostoze viSe Savova potrebno je izvesti Sto je
ranije moguce, a najkasnije prije navrSenih 6 mjeseci zivota.
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POGLAVLIE 7. KIRURSKO LIJECENJE SINDROMSKE
KRANIOSINOSTOZE-LICA

Pitanje 7.1 Kakvo je kirurSko lije€enje lica kod sindromne kraniosinostoze s
nerazvijenos¢éu gornje ¢eljusti i o€nih Supljina?

Apertov i Crouzonov sindrom povezani su s nerazvijenos¢éu gornje Celjusti, preplitkim
o¢nim Supljinama i previSe razmaknutim o€ima (tzv. hipertelorizam) te u manjoj mjeri s
nerazvijenoS¢u donje cCeljusti. Indikacije za kirurSku korekciju variraju od akutnog
pogorsanja vida, problema s disanjem, nepoklapanja donje i gornje Celjusti ili estetske
promjene, koje rezultiraju razvojem psihi¢kih posljedica. Razli¢ite tehnike se koriste za
ispravljanje ovih promjena, gdje vrijeme kad se operira, uvelike utjeCe na konacni rezultat.

(1) Koji su specifi€ni kirurSki ¢imbenici koji utjeCu na izbor izmedu razli€itih kirurskih
tehnika (unutarnja prema vanjskoj tehnici distrakcije i osteotomije tip Le Fort Ill nasuprot
samo varijacijama Le Fort Il osteotomije) za lijeCenje nerazvijenog srediSnjeg dijela lica
(hipoplazija sredisnjeg dijela lica)?

Operacija Le Fort IlI*®> koja obuhvaca sredi$niji dio lica od gornje ¢eljusti do donjih rubova
oCnih Supljina) sa distrakcijom kostanih ulomaka (polako razvlacenje kostanih elemenata)
moze pomaknuti sredinu lica viSe prema naprijed nego Le Fort |l bez distrakcije. Maniji je
povrat pomaka ulomaka nakon koridtenja postupka distrakcije. PozZeljno je postauviti
vanjski okvir umjesto unutarnjih distraktora jer se tako bolje utjeCe na smjer pomaka
ulomaka. Druge moguée prednosti vanjskog okvira su bolja korekcija zaobljenosti lica i
manije infekcije rana.

Monoblok operacija obuhvaéa sredisnji dio lica, ¢elo i gornje rubove oCnih Supljina s
distrakcijom?® (s vanjskim okvirom ili unutarnjim distraktorima) ispravlja preplitke o¢ne
Supljine i probleme s disanjem. Komplikacije kao Sto su istjecanje cerebrospinalne
tekucine i problemi s uredajem gotovo se ne razlikuju kod obje metode.

U Apertovom sindromu, operativhu tehniku tzv. biparticije lical” (monoblok i spajanje
oCnih Supljina) sa distrakcijom pozeljno je izvesti s vanjskim okvirom. Operacija Le Fort
11’8 koja obuhvaca gornju ¢eljust do nosa s distrakcijom u kombinaciji s pomicanjem obje
strane jagodicnih kostiju prema naprijed takoder daje bolje rezultate konture lica od
operacije Le Fort Il s distrakcijom.

(2) Koji su dugoro¢ni specifiCni kirurski rezultati razli€ito indiciranog vremena za kirurski
zahvat u nedostatku jasne indikacije, to jest, "rani", definiran kao prije dobi od 6 do 8
godina starosti, prema "kasnom", tj. nakon dobi od 6 do 8 godina starosti djeteta?

Le Fort Il bez distrakcije ulomaka, izveden prije dobi od 6 godina, vjerojatno dovodi do
visokog rizika od ponovne pojave smanjenog razvoja srednjeg dijela lica u odrasloj dobi.
Le Fort Il s vanjskom distrakcijom ulomaka izvedenom prije dobi od 8 godina bez

17



prekomjerne korekcije (vise korekcije nego sto je potrebno u dobi operacije) povecava
rizik od ponovne pojave manjeg sredi$njeg dijela lica u odrasloj dobi. Cini se da
operativna tehnika monoblok (izvlaCenje cijelog lica i €ela) s vanjskom distrakcijom
omogucuje dobar pomak lica prema naprijed, bez obzira na dob u kojoj se operacija
izvodi. Ovaj postupak koji se provodi prije dobi od 8 godina moze dovesti do vecéeg rizika
od ponovne pojave respiratornih problema.

Preporuke

Pitanje 7.1

lzvlaCenje srediSnjeg dijela lica kod djece s Apertovim i Crouzon/Pfeiffer sindromom
gotovo se uvijek kombinira s distrakcijom koStanih ulomaka.

Pozeljno je da se vanjski okvir koristi za operativne tehnike distrakcije Le Fort Il i
facijalnu biparticiju.

Ako je neophodan vanjski okvir, moze se razmotriti i postavljanje unutarnjih distraktora.
Tada je moguce ranije ukloniti okvir, i to ¢im se distrakcija ulomaka zavrsi.

Vrsta preporucljive operacije koja je potrebna odreduje se na temelju promjene oblika
lica svakog pojedinog pacijenta.

Preporu€a se pomaknuti sredisnji dio lica s distrakcijom kostanih ulomaka kod djece s
Apertovim i Crouzonovim sindromom izmedu 8 i 12 godina starosti djeteta ili od 17
godina na vise.

Operaciju treba obaviti i ranije ako se nalaze ozbiljni problemi s disanjem tijekom
spavanja ili se o¢ne jabucCice ne mogu dobro prekriti kapcima te moze doéi do
oStecenja roznice.

Pomak srediSnjeg dijela lica po moguénosti se ne bi trebao provoditi u dobi od 12 do

17 godina starosti zbog postojanja vece vjerojatnosti psihosocijalnih problema i
nerealnih oCekivanja rezultata lijeenja.
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POGLAVLIE 8. POVISENI INTRAKRANIJALNI TLAK

Pitanje 8.1 Kako se lijeci poviSeni intrakranijalni tlak kod kraniosinostoze?

Rizik od poviSenog intrakranijalnog tlaka uvelike varira ovisno o tipu kraniosinostoze, sa
vecim rizikom kod viSeSavnog i sindromskog oblika nego kod izoliranog nesindromskog
oblika. Medutim, rizik od ove pojave daleko je manje poznat u izoliranoj nesindromskoj
skupini i stoga mozZe biti nedovoljno dijagnosticiran iako je prisutan. Vazno ga je na
vrijeme otkriti i lijecCiti. Visoke vrijednosti mogu, na primjer, dovesti do nepovratnog
oStecenja vida. Jo$ nije jasno koja je metoda najprikladnija za otkrivanje povisenog
intrakranijalnog tlaka, koje grani¢ne vrijednosti treba postaviti niti koliko Cesto treba
provoditi ovu pretragu kako bi se problemi otkrili na vrijeme.

PoviSeni intrakranijalni tlak uzrokovan je kraniocerebralnom neravnotezom, nepravilnom
venskom drenazom, sindromom opstruktivne apneje u snu (OSA), promijenjenim
polozajem malog mozga i hidrocefalusom (nakupljanje mozdane tekucine). Rizik
poviSenja intrakranijalnog tlaka nastavlja rasti sve dok se ne ucini operacija. Ponekad se
poviseni intrakranijalni tlak javlja godinama nakon operacije prosirenja kostiju lubanje.

(1) Koja je ucestalost pojave poviSenog intrakranijalnog tlaka kod razli€itih vrsta
kraniosinostoza?

Ponekad kod jednoSavne kraniosinostoze poviSeni intrakranijalni tlak postoji ve¢ prije
operacije, sinostoze sagitalnog Sava to je u 2,5% do 14% djece, a metopi¢nog Sava javlja
se u 2% do 8% djece, te kod sinostoze jednokoronalnog Sava to je sluc¢aj u 16% djece.

U nekim situacijama poviSeni intrakranijalni tlak se javlja i godinama nakon operacije. Kod
sinostoze sagitalnog Sava to se dogada u 2% do 9%, a kod metopi¢nog Sava u 1,5%
slu€ajeva. Nije poznato koliko se Cesto to dogada kod sinostoze jednokoronalnog Sava.

Prije operacije, poviSeni intrakranijalni tlak se javlja kod djece s Apertovim sindromom u
9% do 83%, Crouzonovim sindromom u 53% do 64%, Saethre-Chotzen u 19% do 43% i
Muenkeovim sindromom u 0% do 4% sluCajeva.

Nakon operacije lubanje, poviSeni intrakranijalni tlak se javlja u 35% do 45% djece s
Apertom, 20% do 47% s Crouzonom, 17% do 42% sa Saethre-Chotzen i 0% do 5% djece
s Muenkeovim sindromom. Kada je nekoliko kranijalnih Savova spojeno, poviSeni
intrakranijalni tlak se nakon kranijalne korekcije pojavljuje se u 58% do 67% sluCajeva.
Kod sinostoze bikoronalnog Sava nakon kranijalne korekcije prisutna je u 31% djece.

(2) Koja je dijagnosticka toCnost sljedecih dijagnostickih metoda za otkrivanje ili
iskljuCivanje poviSenog intrakranijalnog tlaka: (1) (promijenjene) krivulje rasta opsega
glave, (2) prisutnost otiska mozga/krvnih Zila na unutarnjoj strani lubanje vidljive na RTG
-snimci, (3) ultrazvuk vidnog Zivca, (4) prisutnost ili odsutnost edema papile (tekucina oko
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optickog zivca) koji se otkrivena fundoskopijom i (5) OCT (optitka koherentna
tomografija—mijerenje debljine mreznice)?

Odstupanje krivulje rasta opsega glave moze se upotrijebiti za dokazivanje poviSenog
intrakranijalnog tlaka kod sinostoze metopi¢nog Sava. Ova metoda je manje prikladna za
procjenu u€inka sinostoze sagitalnog Sava zato Sto odstupajuca krivulja rasta ne ukazuje
uvijek na prisutnost povisenog intrakranijalnog tlaka. Korisnost krivulje rasta opsega glave
jo$ nije dovoljno istrazena za sinostozu jednokoronalnog Sava. Krivulja rasta opsega
glave vrlo vjerojatno se moze Koristiti u sindromskoj kraniosinostozi za procjenu
navedenog simptoma.

Prisutnost ili odsutnost vidljivih otisaka vijuga mozga na rendgenskoj snimci, ako je dijete
mlade od 18 mjeseci, moze biti nepouzdano za odredivanje prisutnosti poviSenog
intrakranijalnog tlaka, ali je prisutnost pouzdan je znak poviSenog intrakranijalnog tlaka,
no odsutnost tih znakova ne isklju€uje pitanje poviSenja intrakranijalnog tlaka. Za djecu u
dobi od 18 mjeseci do 4 godine ova metoda se koriStenje ovih znakova je pouzdanija kao
metoda probira.

Ako se nakon operacije sinostoze sagitalnog Sava u prve 2 godine zatvori i koronalni Sav,
to moZze dovesti do veceg rizika od povisenog intrakranijalnog tlaka.

Prema podacima, ultrazvuk za provjeru debljine vidnog Zivca nije pouzdana metoda
probira za odredivanje poviSenog intrakranijalnog tlaka, dok edem papile u oftalmoskopu
(fundoskopija) moze biti znak poviSenja, ali odsutnost edema papile u djece mlade od 8
godina ne iskljuCuje poviSeni intrakranijalni tlak.

Procjena ucinka oc¢nih testova opticke koherentne tomografije je da su vrlo vjerojatno
pouzdana metoda za probir povisenog intrakranijalnog tlaka, ali se mogu pravilno izvesti
samo ako dijete pravilno suraduje.

(3) Koji su ¢imbenici specifi€ni za kraniosinostozu tijekom izbora izmedu razli¢itih kirurdkih
tehnika za lije€enje poviSenog intrakranijalog tlaka?

Razlog za poviseni intrakranijalni tlak kod sinostoze sagitalnog Sava Cesto je premala
lubanja. Stoga je lije€enje usmjereno na povecanje lubanje.

Postoji vise uzroka za sindromsku kraniosinostozu, poput premalog volumena lubanje,
umjerenih do teskih problema s disanjem, hidrocefalusa ili previsokog tlaka u venama u
mozgu. LijeCenje je usmjereno na uklanjanje glavnog uzroka - poviSenog intrakranijalog
tlaka.

Preporuke
Pitanje 8.1

Godisnji redoviti pregled za poviSeni intrakranijalni tlak u sinostozi sagitalnog Sava
pomocu oftalmoskopa i/ili OCT-a do i ukljuCujuci dob od 6 godina starosti djeteta.
Svake godine je potrebno provjeriti intrakranijalni tlak u metopichnom Savu,
jednokoronalnom $avu i jednostranoj sinostozi lambdoidnog Sava mjerenjem opsega
glave. Ako krivulja rasta odstupa, takoder se radi oftalmoskopski ili OCT test oka.
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Djeca sa sindromskom i viSseSavnom kraniosinostozom probiru se na poviseni
intrakranijalni tlak do i uklju€ujuéi 6. godine starosti. Kod Crouzonovog sindroma to je
jednom svaka 4 mjeseca do dobi od 2 godine, zatim svakih 6 mjeseci do dobi od 4 godine
starosti, a zatim svake godine. Provjera svakih 6 mjeseci za Apertov sindrom, Saethre-
Chotzen i kraniosinostozu s viSe Savova, a svake godine za Muenkeov sindrom.
LijeCenje poviSenog intrakranijalog tlaka ovisi 0 uzro¢nim Cimbenicima i lijeCenje treba
prilagoditi u skladu s tim.
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POGLAVLIE 9. HIDROCEFALUS

PITANJE 9.1 Kakvo je kirursko lije€enje hidrocefalusa kod kraniosinostoze?

Hidrocefalus je stanje povecane Sirine mozdanih komora radi poviSenog intrakranijalnog
tlaka. Ovo stanje treba razlikovati od stanja pove¢anih komora koje sadrze
cerebrospinalnu tekucinu bez poviSenog intrakranijalnog tlaka tzv. ventrikulomegalija. Ovi
poremecaji mogu uzrokovati probleme u funkcioniranju i razvoju djece. Oba poremecaja
gotovo da i ne postoje (0,88%) kod nesindromske kraniosinostoze i stoga se o0 njima ne
raspravlja dalje u ovom poglavlju.

(1) Koliko je ucestali razvoj hidrocefalusa u djece s kraniosinostozom i kako se moze
otkriti?

Ventrikulomegalija se javlja relativno Cesto (8% u Muenkeu; 6%-17% u Saethre-
Chotzenu; 24% u kraniosinostozi viSe Savova) do uobiajene ucestalosti (13%—-56% u
Crouzonu; 39%—-71% u Apertu) u sindromskoj kraniosinostozi. Pacijenti s Apertovim
sindromom i Arnold-Chiari malformacijom (djelomi¢no spustanje donjeg dijela malog
mozga u foramen magnum koje onemogucuje protok cerebrospinalne tekucine) imaju
vece Sanse za ventrikulomegaliju.

Hidrocefalus se javlja u 6% do 26% djece s Crouzon/Pfeifferovim sindromom, 0% do 6%
u Apertovoj i 5% do 12% u kraniosinostozi viSe $avova, a ne pojavljuje se ili je vrlo rijedak
u Saethre-Chotzenovom i Muenkeovom sindromu.

2) Koji ¢Cimbenici u polozaju i strukturi mozga utjeCu na izbor izmedu razliitih kirurskih
tehnika za lije€enje hidrocefalusa?

Cimbenici koji predvidaju uspje$no lijeGenje nisu poznati. Hidrocefalus kod
kraniosinostoze moze se ispravno lijeCiti proSirenjem kostiju glave ili postavljanjem
drenaze koja vodi likvor iz mozdanih komora u trbusnu Supljinu kako bi se omogucilo
ispustanje prekomjerne koli€ine (tzv. ventrikuloperitonealni shunt).

Takoder je moguce napraviti rupicu na dnu treée mozdane komore kako bi
cerebrospinalna tekucina otjecala na drugi nacin (endoskopska tre¢a ventrikulostomija)
ili povecati foramen magnum (dekompresija foramena magnuma). Za sve te tretmane
opisani su raznoliki rezultati. Ako provedeni tretman nije pomogao u dovoljnoj mjeri, bit
Ce potrebno jos jedno naknadno lijeCenje.

Preporuke
Pitanje 9.1
Nakon preporuke pregledajte sve bolesnike s Crouzonovim sindromom i

kraniosinostozom viSe Savova magnetnom rezonancom. Bolesnicima s
ventrikulomegalijom treba napraviti drugu magnetsku rezonancu kako bi se isklju€io
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hidrocefalus. Kada ¢e se odluciti $to konkretno uciniti, ovisi o pra¢enju napredovanja
samog stanja te simptomima i znakovima koji se javljaju tijekom pracenja.

Hidrocefalus se lijeCi ekspanzijom kostiju glave sa ili bez dekompresije velikog otvora,
tzv. foramena magnuma, postavljanjem tzv. ventrikuloperitonealnog Santa ili
endoskopski buSenjem rupice na dnu treCe komore. LijeCenje koje se primjenjuje,
prilagodava se svakom pacijentu, a izmedu ostalog ovisi 0 nalazu magnetske
rezonancije.

Ucinak nakon tretmana dobro se prati MR snimanjem. Ako tretman ne odrazava Zeljeni
rezultat, preporucuje se dodatni tretman.
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POGLAVLIJE 10. ARNOLD-CHIARI MALFORMACIUA

PITANJE 10.1 Kakvo je lije¢enje Arnold-Chiari malformacije kod kraniosinostoze?

Rizik malformacije Arnold-Chiari tipa | (djelomi¢no spustanje donjeg dijela malog mozga
u veliki otvor, tj. foramen magnum) velikim dijelom se mijenja, ovisno o tipu sindromske
kraniosinostoze i jedva se ili uopce ne vidi kod nesindromske kraniosinostoze. Pojava,
uzroci, posljedice i potreba lijeCenja Cesto su nejasni. Malformacija Arnold-Chiari tip |
najbolje se prikazuje s MRI pretragom, no nije usuglaseno koliko Cesto to treba raditi za
razli€ite vrste kraniosinostoze i kada je indicirano specifi¢no lijeCenje.

(1) Koliko je Arnold-Chiari malformacija Cesta u djece s kraniosinostozom i $to je potrebno
za dijagnosticiranje?

Arnold-Chiari se javlja u djece s izoliranom nesindromskom kraniosinostozom, i to u 3%
do 8% sa sinostozom sagitalnog $ava, 0% sa sinostozom metopi¢nog Sava, 6% do 18%
sa sinostozom koronalnog Sava i 25% do 60% sa sinostozom lambdoidnog Sava. Moguce
je da prisutnost Chiari rijetko uzrokuje simptome kod te djece. Pozeljno je da se
dijagnosticira sa MR.

Arnold-Chiari se moze pojaviti u Crouzon i Pfeiffer sindromu u 70% do 82% slu€ajeva, a
2% do 29% u Apertovom sindromu. Kod kraniosinostoze viSe $avova, gdje su lambdoidni
Savovi takoder srasli, Arnold-Chiari se nalazi u 57% do 71%, a bez sraslih lambdoidnih
Savova, u 7% do 11%. Nije poznato koliko je to uobi¢ajeno kod Saethre-Chotzenovog i
Muenkeovog sindroma. Moguce je da Arnold-Chiari ¢esto bude prisutan bez tegoba i
simptoma u vide$avnoj i sindromskoj kraniosinostozi. Cesto se moZe utvrditi samo uz
pomoc¢ rendgenske snimke, a po mogucnosti sa MR.

(2) Koji Cimbenici specifi¢ni za Arnold — Chiari malformaciju igraju ulogu u odluci treba li
ili ne lijeciti?

Moguce je da ¢e 17% do 50% pacijenata s Crouzon-Pfeifferovim sindromom ili
kraniosinostozom vise Savova i dalje, razviti tegobe i simptome, radi ¢ega ¢e zahtijevati
operaciju.

(3) Koji su Cimbenici koji odreduju je li operacija nuzna, koja ¢e se operacija izvesti te u
koje vrijeme ce se to uciniti?

Nisu poznati Cimbenici koji su vazni za odredivanje potrebe za operacijom, te koja Ce se
operacija uciniti i u koje vrijeme.

Nekoliko je vrsta operacija opisano za lije€enje Arnold — Chiari malformacije (proSirenje
foramena magnuma prije ili nakon proSirenja zatilika prije pojave ili nakon razvoja
simptoma).
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Preporuke

Pitanje 10.1

(1)

Cim prije je potrebno pregledati pacijente s nesindromskom jednostranom sinostozom
lambdoidnog Sava, djecu s Crouzon-Pfeifferovim sindromom i kraniosinostozom vise
Savova sa spojenim lambdoidnim Savovima putem magnetne rezonance u tercijarnom
centru.

Ponovite MR u dobi od 4 i 18 godina, te kada postoje tegobe koje mogu ukazivati na
Arnold-Chiari malformaciju.

Uputno je provjeriti prisutnost tzv. sirinksa (Supljine ispunjene tekuc¢inom unutar
kraljeznicne mozdine ili mozdanog debla) putem magnetne rezonance ledne mozdine
na razini vrata, prsnog kosa i donjeg dijela leda (cervikalni, torakalni i lumbalni dio
kraljezni€ne mozdine) ako se dijagnosticirana Arnold-Chiari malformacija povecava i/ili
postaje simptomaticna.

(2i3)
Kirursko lije€enje Arnold-Chiari malformacije preporuCuje se samo ako pacijent ima
tegoba. Inace, aktivho pracenje provodi pedijatrijski neurokirurg ili neurolog godisnjim

pra¢enjem neuroloSkih tegoba ili simptoma, pregledom MR-om po potrebi i uputama
roditeljima.
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POGLAVLIJE 11. POREMECAIJI VIDA, REFRAKCIJE |
MOTORIKE

PITANJE 11.1 Koji je probir potreban kako bi se pravovremeno otkrili poremecaji
vezani uz vid ili motorike o€nih jabuéica kod razli€itih tipova nesindromskih i
sindromskih kraniosinostoza?

Gubitak vida kod kraniosinostoze uzrokovan je oStecenjem vidnog Zivca zbog povisenog
intrakranijalnog tlaka, deformacijom roznice zbog nepotpunog zatvaranja vjeda ili tzv.
lijenim okom zbog strabizma ili poremecaja refrakcije.

Pravovremena dijagnoza i lijeCenje klju¢ni su za oCuvanje vida.

(1) Koliko su Cesti poremecaji vida ili pokreta o€iju kod razli€itih vrsta nesindromskih
kraniosinostoza?

Moguce je da se kod metopi¢nog Sava i jednostrane sinostoze koronarnog Sava redovito
pojavljuju anomalije oka (slabiji vid, strabizam itd.). Ovi se poremecaiji vrlo redovito javljaju
kod sindromske kraniosinostoze. Redovita procjena moze osigurati prevenciju lijenog oka
i zadrzati dobar vid.

(2) Koji su testovi probira najtocniji?

Malo je dostupnih znanstvenih dokaza o tome koji se testovi mogu najbolje koristiti u
odredeno vrijeme za utvrdivanje problema s o€ima u prisutnosti kraniosinostoze.

Preporuke
Pitanje 11.1
Zbog Ceste pojave anomalija oka, potrebni su oftalmoloski pregledi kod sinostoze
metopi€nog Sava i jednostrane sraslog koronalnog Sava, kraniosinostoze vise Savova
koja zahvaéa i jedan od koronalnih Savova te kod svih sindromskih oblika

kraniosinostoze.

Upucivanje se vrSi na prvom pregledu u tercijarnom centru. Ovisno o rezultatima,
zakazuju se naknadne pretrage.
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POGLAVLIJE 12. POREMECAIJI RADA DISNOG
SUSTAVA

Pitanje 12.1: Koji je princip lije€enja respiratornih poremec¢aja kod sindromske
kraniosinostoze?

Sindrom opstrukcije disanja tijekom spavanja karakteriziraju epizode djelomicne i/ili
potpune opstrukcije disanja u dijelu gornjeg diSnog puta tijekom spavanja, $to uzrokuje
pauze disanja. Klini¢ki simptomi i znakovi su razli€iti i mogu se klasificirati kao simptomi
koji se manifestiraju noc¢u: (1) nemiran san, (2) hrkanje, (3) kratkotrajni zastoj disanja, (4)
mokrenje u krevet i (5) znojenje, a tijekom dana: (1) suhoca usta kada se budi, (2) umor,
(3) poremecaj kognitivnog funkcioniranja, (4) pogorsanje uspjeha u skoli i (5) poremecaiji
ponasanja. Dugoro€no se mogu pojaviti i poremecaiji rasta.

Djeca sa sindromima kraniosinostoze spadaju u rizicne skupine za razvoj opstrukcije
disanja pri spavanju. Respiratorni poremecaji takoder mogu uzrokovati povisenje
intrakranijalnog tlaka. Vjerojatni mehanizam nastanka je tako sto se krvne Zile u mozgu
Sire kada je disanje prekinuto zbog vise CO2; kao odgovor na to dolazi do povecanja
volumena krvi u mozdanom krvotoku. Djeca sa sindromskom kraniosinostozom Cesto ve¢
imaju poviSeni intrakranijalni tlak. Poremecaji disanja tada mogu uzrokovati dodatno
poviSenje.

S obzirom na teZinu tzv. opstruktivnog apneja sindroma u spavanju (OSAS) i izvrsne
mogucnosti lijeCenja, rana dijagnoza je od izrazitog znacaja.

(1) Koji se poremecaiji disanja javljaju kod kraniosinostoze, koliko se €esto javljaju i koliko
su ozbiljni?

U djece sa sindromskom i kraniosinostozom viSe Savova, opstruktivno disanje pri
spavanju javlja se u 70% bolesnika. Klinicka slika je najteza i najceS¢e se javlja kod
bolesnika s Apertovim, Crouzonovim i Pfeifferovim sindromom.

Centralna apneja javlja se u 4% sluCajeva, a uCestalost se smanjuje s godinama.

(2) Koji su Cimbenici specificni za opstruktivhu apneju u spavanju koji prevagnu pri
odabiru indikacija za lijeCenje, posebno u slu€aju blage opstrukcije disanja tijekom
spavanja?

Bolovanje od umjerene ili teSke opstruktivne apneje u spavanju, moze biti povezano s
povisenim intrakranijalnim tlakom i poremecajem spavanja te stoga postoji indikacija za
lijeCenje. Blaga opstruktivha apneja pri spavanju ne mora biti povezana s povisenim
intrakranijalnim tlakom i poremecenim raspodjele omjera i trajanja razli€itih dubina i faza
sna. Lije€enje je indicirano samo ako to jako negativno utjeCe na pacijenta.
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(3) Koji su anatomski €imbenici koji utje€u na izbor kirurSkog lije€enja koje ¢e se koristiti?

Ako se kod djece sa sindromskom kraniosinostozom uz opstruktivnu apneju
dijagnosticiraju povecane tonzile/krajnici i/ili adenoid, uklanjanje moze smanijiti tezinu
respiratornih tegoba. NazZalost, Cesto se to ne pokaze dovoljno za potpuno rjeSavanje
problema.

Uzak gornji disni put moze uzrokovati opstrukciju disanja na viSe razina. Moguce je traziti
mjesto uzroka endoskopski (tzv. kirurgija klju¢anice u diSnom putu).

Ako postoji nerazvijenost lica, izvlaCenje sredidnjeg dijela lica moze smanijiti umjerene do
teSke respiratorne poremecaje na blage ili bez tegoba. Ako se diSni putovi suzavaju
prema bazi jezika, postupkom distrakcije donje Celjusti mogu se umijereni do teski
respiratorni poremecaji svesti na blage simptome ili ih u potpunosti ukloniti.

Preporuke

Pitanje 12.1

(2)

Preporucljivo je djecu sa sindromskom kraniosinostozom za koju se sumnja da imaju
opstruktivnu apneju uputiti u specijalizirani centar za dijagnosticki pregled spavanja.
Djecu sa sindromskom kraniosinostozom uputno je jednom godiSnje pregledati
dijagnosti¢kim testom spavanja (polisomnografija tip 1) u specijalistiCkom centru, do
najmanje navrsenih 6 godina starosti.

Preporu€a se uputiti na dijagnosticki test spavanja ako razgovor s lijeCnikom ukazuje
na tegobe koje ukazuju na respiratorne poremecaje.

Ako je identificirana umjerena ili teSka opstrukcija disanja, obavljanje endoskopije
gornjih didnih putova (usne Supljine, nosa i grla), omogucuje odrediti razinu opstrukcije
diSnih putova.

(3)
U slu€aju blage opstrukcije disanja, lije€enje se zapoc€inje ako postoje i druge tegobe.
Pozeljne su neinvazivne kirurSke intervencije, poput uklanjanja tonzila/krajnika i
adenoida.

Savjetuje se lije€enje na temelju tezine opstruktivne apneje, dobi pacijenta, povezanih
riziCnih ¢imbenika, izvodljivosti lijeCenja i drugih fiziCkih poteSkoca.

MozZe se razmotriti operacija Le Fort I11*° ili tzv. monoblok operacija'® kod djece sa
sindromskom kraniosinostozom i teSkom opstruktivnom apnejom gdje je potrebna
respiratorna podrska za lijeCenje poteskoCa. Ako je potrebno, ovaj se postupak
kombinira s postupkom distrakcije donje Celjusti.
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Razmislite o operaciji nosne pregrade u odrasloj dobi za dodatno poboljSanje protoka
zraka kroz nos i smanjenje tegoba povezanih uzrokovanih apnejom.
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POGLAVLIJE 13. OSTECENJE SLUHA | RAZVOJA
GOVORA

Pitanje 13.1 Koje su smjernice praéenja ostec¢enja praga sluha i razvoja govora
kod kraniosinostoze?

Postoji nekoliko razloga zasto pacijenti s kraniosinostozom imaju oStecenje sluha i/ili
kasnjenje u razvoju jezika/govora. Ostecenje sluha moze biti dodatni uzrok kasnjenja u
razvoju djece koja su vec¢ pod povecanim rizikom.

Koja se vrsta gubitka sluha javlja kod bolesnika s kraniosinostozom i koliko ¢esto?

Ostecenje praga sluha treba uzeti u obzir kod sve djece sa sindromskom
kraniosinostozom: (1) 61% do 71% u Muenkeovom sindromu, (2) 44% do 80% u
Apertovom sindromu, (3) 92% u Pfeifferovom sindromu, (4) 29% do 74% u Crouzonovom
sindromu i (5) 29% u Saethre-Chotzenovom sindromu. Priblizno 7% djece kod
kraniosinostoze viSe Savova ima o$tecenje sluha.

Kod djece sa sindromskom i kraniosinostozom viSe Savova ostecenje sluha uzrokovano
je nepravilnim provodenjem zvukova kroz slusni kanal i/ili srednje uho do unutarnjeg uha
(tzv. provodno oStecenje praga sluha). OsStecenje praga sluha kod Muenkeovog
sindroma, gubitak sluha je uglavhom uzrokovan oste¢enjem slusnih stanica unutrasnjeg
uha ili slusnog Zivca (tzv. zamjedbeno osteéenje praga sluha).

Pitanje 13.2 Sto je indikacija za provjeru razvoja govora i jezika?

Jesu li djeca, adolescenti i odrasli sa izoliranom nesindromskom, kraniosinostozom vise
Savova, ili sa sindromskom kraniosinostozom, izloZeni pove¢anom riziku govornih i
jezi€nih poremecaja u usporedbi sa djecom bez kraniosinostoze?

Djeca sa izoliranom kraniosinostozom u dobi izmedu 6 i 18 mjeseci imaju blago povecan
rizik poremecaja izgovora u usporedbi s djecom bez tzv. kraniofacijalnih promjena.
Iznimka je sinostoza sagitalnog Sava.

U dobi od 36 mjeseci, djeca s izoliranom kraniosinostozom imaju umjereno povecan rizik
od govorno-jezi¢nih poteskoc¢a. Ovo viSe vrijedi za sinostozu jednostranog koronalnog i
lambdoidnog Sava, a u manjoj mjeri za sinostozu metopijskog i sagitalnog Sava.

U dobi od 7 godina, govorne i jezicne poteskoce kod djece s metopi¢nim Savom,
jednostranim lambdoidnim Savom i sinostozom koronarnog Sava vjerojatno ¢e biti malo
CeSCi nego u djece iste dobi sa sinostozom sagitalnog Sava. Djeca sa sinostozom
sagitalnog Sava malo je vjerojatno da ¢e imati poveéan rizik od govornih i jezi¢nih
poteskoca. Nisu pronadene studije o djeci sa kraniosinostozom vise $avova koje bi mogle
odgovarajuce odgovoriti na pitanje kako prevenirati govorne i jezicne poteskoce.

30



Preporuke
Pitanje 13.1
Kod djece sa kraniosinostozom do 4. godine starosti:

Neonatalni probir sluha radi se kao i kod sve novorodenc¢adi. Ako su nakon pocetnih
rezultata potrebna daljnja testiranja, ona se obavljaju u audioloskom centru.

ORL lije€nik svake godine redovito radi pregled uha i sluha.
Kod djece sa kraniosinostozom od 4. godine starosti:

Sluh se provjerava audioloSskom dijagnostikom, ako za to postoji razlog. Ovaj pregled
se moze obaviti u lokalnom audioloSkom centru ili u audioloSkom centru
kraniofacijalnog specijalistickog centra. Ako se testiranje provodi u lokalnom
audioloskom centru, nalaz se $Salje u kraniofacijalni specijalistiCki centar.

Pitanje 13.2

U sluc€aju izolirane kraniosinostoze (sagitalni Sav ili sinostoza metopi¢nog Sava):
Ako su roditelji ili zdravstveni djelatnici zabrinuti za razvoj govora i jezika,
roditelji/pruzatelji zdravstvenih usluga trebaju ispuniti poseban upitnik za probir
(SNEL). Ako postoji zabrinutost na temelju ispunjenih odgovora, provode se dodatni
logopedski testovi, po mogucnosti u kraniofacijalnom centru.

Sa izoliranom kraniosinostozom jednog Sava (koronalnog i/ili lambdoidnog Sava) i
kraniosinostozom viSe Savova:

Mladi od 36 mjeseci:
Ako su roditelji ili zdravstveni djelatnici zabrinuti za razvoj govora i jezika,
roditelji/pruzatelji zdravstvenih usluga trebaju ispuniti poseban upitnik za probir
(SNEL). Ako postoji zabrinutost na temelju ispunjenih odgovora, provode se dodatni
logopedski testovi, po mogucnosti u kraniofacijalnom centru.

Stariji od 36 mjeseci:
Roditelje/pruzatelji zdravstvenih usluga mogu ispuniti poseban upitnik za probir
(SNEL). Ako postoji zabrinutost na temelju danih odgovora, provode se dodatni
logopedski testovi, po moguénosti u kraniofacijalnom centru.

5 do 6 godina:

Za djecu u 2. razredu, potrebno je da roditelji za potrebe posjeta kraniofacijalnom
centru ponesu ispis Skolskog sustava ocjenjivanja.
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Kada Skolski uspjeh ukazuje na probleme s €itanjem i pravopisom, provode se dodatni
logopedski testovi. Ako postoji sumnja da su ti problemi posljedica snizenog
kognitivnog funkcioniranja ili problema s paznjom, provode se daljnja neuropsiholoska
ispitivanja.

7 do 8 godina:

Za djecu od 7 i 8 godina, zamolite roditelje da za posjet kraniofacijalnom centru ponesu
ispis Skolskog sustava ocjenjivanja jer postoji veci rizik od problema s Citanjem i
pravopisom. Kada Skolski uspjeh ukazuje na probleme s Citanjem i pravopisom,
provode se dodatni logopedski testovi. Ako postoji sumnja da su ti problemi posljedica
kognitivnih poteskoca ili problema s paznjom, provode se daljnja neuropsiholoska
ispitivanja.

Sindromska kraniosinostoza:

Preporuca se provodenje redovitih logopedskih pregleda govorno-jezi¢nog razvoja od

trenutka prvog upucivanja djeteta specijalistickom timu za kraniosinostozu.

Ako postoji sumnja da se ti problemi temelje na kognitivnim poteSko¢ama ili problemima
paznje, provode se daljnja neuropsiholo$ka i psiholo$ka ispitivanja.
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POGLAVLIE 14. POREMECAJI ZUBNOG APARATA |
PROJEKCUE KOSTUU LICA

Pitanje 14.1 Koje su smjernice u pogledu ortodontske skrbi sa sindromskom
kraniosinostozom?

Poremecaji zubnog aparata i projekcije kostiju prednjeg lica kao $to su gornja i donja
Celjust, javljaju se u gotovo svim sindromskim kraniosinostozama i pogorSavaju se
potrebnim kirurskim zahvatima. Cesto postoji nekoliko faza u kojima se odvijaju tretmani.
Konacna korekcija uvijek treba biti uskladena s tzv. ortognatskom kirurSkom korekcijom
Celjusti koja se planira u buducnosti.

Koji se poremecaji ovog tipa javljaju u bolesnika sa sindromskom kraniosinostozom i
koliko Cesto?

Ortodontski i zubni problemi kod pacijenata s Apertovim i Crouzonovim sindromom
vjerojatno su uzrokovani poremecenim i zaostalim rastom gornje Celjusti u duljinu, Sirinu
i visinu, Sto uzrokuje premali rast gornje €eljusti u svim smjerovima.

Moguce je da se kod bolesnika sa sindromskom kraniosinostozom ucestalo javi
nerazvijenost gornje Celjusti i nepca.

Prerano srasStanje kranijalnih Savova najvjerojatnije utjeCe na rast donje Celjusti.

Nesimetricni rast donje Celjusti moze se CeSée vidjeti u bolesnika s Apertovim i
Crouzonovim sindromom nego u kontrolnim skupinama.

Rascjep usne (otvoreno meko nepce) i rascjep uvule javljaju se u 75% bolesnika s
Apertovim i u 5% bolesnika s Muenkeovim sindromom.

Zubni luk se moZze slabije proSiriti tijekom rasta u bolesnika s Apertovim i Crouzonovim
sindromom. Moguce je vidjeti prekomjerno oticanje desni koje se moze pogorSavati s
godinama.

Zbog nerazvijenosti gornje Celjusti u bolesnika s Apertovim i Crouzonovim sindromom,
Celjusti moze se vidjeti da Celjusti nepravilno pristaju jedna uz drugu zbog tzv. podgriza
(68%). Cesto postoje dodatni problemi poput otvorenog ili kriznog zagriza (gornji i doniji
zubi nisu pravilno poravnati).

Razvoj zuba kod pacijenata s Apertovim i Crouzonovim sindromom moze biti odgoden ili
prilicno kasniti, te dovesti do kasnijeg i nicanja zuba na drugaciji nacin i slijed.

Zubi koji nisu iznikli €¢es¢i su u bolesnika s Apertovim (46,4%) i Crouzonovim sindromom
(35,9%) nego u kontrolnoj skupini.
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U bolesnika sa kraniosinostozom moze se vidjeti viSe karijesa, plaka, bolesti desni i
defekata cakline nego u normalne populacije.

Preporuke
Pitanje 14.1

Nije preporucliivo da stomatolog ili ortodont, koji nije dio kraniofacijalnog tima, lijeCi
pacijenta s kraniosinostozom bez savjetovanja sa specijalistiCkim timom.

Uz preporuku posjeta pruzatelju oralne njege prije druge godine Zivota, ortodont savjetuje
roditeljima redovite posjete stomatologu, dje€jem stomatologu ili dentalnom higijeni¢aru
ako je oralna higijena neadekvatna.

Obavite ortodontske kontrole u okviru specijalistickog tima za kraniosinostozu kod
pacijenata sa sindromskom kraniosinostozom u dobi oko: 4, 6, 9, 12, 15i 17 godina.

Dugorocni plan lije€enja izraduje se pri prvom pregledu, u dobi od 4 godine. Ovaj se plan
moze prilagoditi tijekom ortodontskih kontrolnih pregleda, ovisno o rezultatima pregleda.

Plan lije€enja izraduje ortodont u specijalistitkom centru za kraniosinostozu u dogovoru
s maksilofacijalnim i plasti¢no-rekonstruktivnim kirurzima.

Plan ortodontske terapije ne mora se nuzno provoditi u kraniofacijalnom centru, ve¢ pod
nadzorom ortodonta u specijalistiCkom centru za kraniosinostozu.
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POGLAVLIJE 15. (NEURO)KOGNITIVNO, SOCIO-
EMOCIONALNO | BIHEVIORALNO FUNKCIONIRANIJE

Pitanje 15.1: Koje su smjernice o neurokognitivnim, socio-emocionalnim i
problemima u ponasanju kod kraniosinostoze?

Provedeno je mnogo istrazivanja o intelektualnom funkcioniranju (kogniciji) i ponasanju
djece s nesindromskom kraniosinostozom. Medutim, rezultati ovih studija uvelike variraju:
neki istrazivacCi izvjeStavaju o gotovo nikakvim kognitivnim i/ili bihevioralnim problemima
kod djece s nesindromskom kraniosinostozom, dok drugi istrazivaCi spominju visoke
postotke (do 100%) kognitivnih i/ili bihevioralnih problema. Te se razlike u ishodima Cesto
mogu objasniti ograniCenjima dizajna studije. Nasuprot tome, do sada je napravljeno
samo par studija o kognitivnoj funkciji i ponaSanju djece sa sindromskom
kraniosinostozom.

Koji se (neuro)kognitivni, socio-emocionalni i problemi u ponasanju javljaju kod djece s
nesindromskom kraniosinostozom s jednim Savom, viSe Savova ili sindromskom
kraniosinostozom i koliko ¢esto?

Zastoji u intelektualnom i motorickom razvoju ¢esSci su kod izolirane kraniosinostoze nego
kod druge djece. U studiji o razvoju, ta djeca mlada od 4 godine Cesto postiZu viSe
rezultate na intelektualnoj nego na motori¢koj ljestvici. Nema primjetnih razlika u
intelektualnoj funkciji izmedu razlicitih vrsta izolirane kraniosinostoze.

Kvocijent inteligencije u djece osnovnoskolske dobi s nesindromskom kraniosinostozom
vjerojatno je nesto nizi ili usporediv s kvocijentom inteligencije djece bez kraniosinostoze.
Verbalni kvocijent inteligencije, koji se odnosi na uporabni fond rijeci, osjecaj za jezik i
sposobnost zakljuCivanja, Cesto je nizi od neverbalnog kvocijenta inteligencije, koji se
odnosi na rjeSavanje problema, prakti¢no, prostorno i vizualno shvacanje. Rezultati
testova kvocijenta inteligencije ispod 80 do 85 CeS¢i su u djece s metopicnim Savom,
lambdoidnim Savom i sinostozom koronarnog Sava nego u djece bez kraniosinostoze.

U dobi od 3 godine, roditelji djece s izoliranom nesindromskom kraniosinostozom mogu
izvijestiti o problemima u ponaSanju ¢eS¢e na upitniku o ponasanju (ljestvica popisa
eksternaliziraju¢eg ponasanja djeteta) nego roditelji djece bez kraniosinostoze (14,5%
naspram 7,6%).

U dobi od 7 godina, roditelji djece s izoliranom nesindromskom kraniosinostozom mogu
CeSce prijaviti probleme u ponasanju na bihevioralnom upitniku (skala za provjeru
ponasanja djeteta s ukupnim rezultatom problema) nego roditelji djece bez
kraniosinostoze (33% naspram 21%).

Najvise problema u ponasanju imaju djeca s metopi¢nom sinostozom (41%), a najmanje
djeca sa sinostozom sagitalnog Sava (29%).
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Cini se da djeca s Apertovim, Muenkeovim sindromom i kraniosinostozom vise $avova
imaju CeSCe povecan rizik od intelektualnog invaliditeta.

Roditelji djece sa sindromskom ili kraniosinostozom viSe Savova prijavljuju viSe drustvenih
problema, problema s paznjom i poremecaja paznje te problema s usvajanjem socijalnih
normi, standarda pona$anja i dozivljavanja kod svog djeteta u usporedbi s kontrolnom
skupinom.

NajviSe problema imaju djeca s Apertovim ili Muenkeovim sindromom. Drustveni,
emocionalni problemi i problemi u ponaSanju snazno su povezani s inteligencijom.

Roditelji djece sa sindromskom ili kraniosinostozom viSe Savova ukazuju na nizu kvalitetu
Zivota njihova djeteta od djece iz kontrolne populacije. U djece mlade od 4 godine
uglavnom se radi o Apertovom sindromu i kraniosinostozi viSe Savova, a u djece starije
od 4 godine posebno o Apertovom i Muenkeovom sindromu.

Preporuke

Pitanje 15.1

Kod djece sa izoliranom nesindromskom kraniosinostozom:
Preporuca se pregledati ovu djecu izmedu 18 mjeseci i 4 godine radi ustanovljavanja
kasSnjenja u motorickom razvoju, psihickih i intelektualnih, socio-emocionalnih
problema i problema u ponasanju. Ako nalaz pregleda dode promijenjen, potreban je
daljnji psiholo$ki i/ili pedijatrijski fizijatrijski pregled.

Kod djece sa metopckim, koronalnim ili lambdoidnom sinostozom Sava:
Ako su u dobi od 7 ili 8 godina starosti, uputno je pregledati djecu radi mogucih
psihickih i intelektualnih, socio-emocionalnih i problema u ponasanju. Daljnje
psiholosko testiranje provodi se ako rezultati dodu izvan referentnih granica.

Kod djece sa sagitalnom kraniosinoostozom:
Ako su u dobi od 8 ili 9 godina starosti, potrebno je provijeriti jezicno razumijevanje
djece (testiranje rjeCnika), raCunalne vjeStine, inhibiciju (sposobnost kontrole
ponasanja i preispitivanja moguceg impulzivnhog odgovora te sposobnost obavljanja
viSe zadataka istovremeno (tzv. multitasking). Daljnje psiholo$ko testiranje provodi se

ako rezultati nisu referentni.

Kod djece sa sindromskom ili craniosynostosis viSe Savova:
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Provjerite ovu djecu radi mogucih intelektualnih i kognitivnih problema, socio-
emocionalnih i problema u ponasanju: ako dijete ima 2 ili 3 godine, otprilike u vrijeme
odabira osnovne $kole, i ako dijete ima 8 ili 9 godina.

Testove je uputno uciniti kod ove djece ako postoje problemi u ponasanju, drustvenom
I kognitivnom funkcioniranju.

Preporucljivo je odredivanje kvalitete Zivota djece pomocu posebno dizajniranih
upitnika za roditelje. Ako je dijete dovoljno staro (od 12-te godine starosti) moze ga
ispuniti i samo. Smjernice lijeCenja tada su usmjerene na podrucja u kojima je dijete
imalo slabiji rezultat, gdje je god to moguce.

Opce informacije na preventivhom pregledu:

Psiholoski probir i testiranje u djece s kraniosinostozom po mogucnosti provodi
psiholog u timu specijalista za kraniosinostozu u kojem se dijete lije€i. U sluCaju
zaostatka u razvoju, daljnje pretrage i lijeCenje mogu se provesti kako je opisano u
“Smjernicama za etioloSku dijagnostiku djece sa razvojnom odgodom/kognitivhim
poteSkocama”.
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POGLAVLIJE 16.PSIHOSOCIJALNO FUNKCIONIRANIJE

Pitanje 16.1 Koje su smjernice u vezi psihosocijalnog funkcioniranja djece sa
kraniosinostozama i njihovim obiteljima.

Postojanje kraniosinostoze utjeCe na psihosocijalno funkcioniranje, a njeno medicinsko
lijeCenje utjeCe dodatno i na psihosocijalnu stranu. Moze utjecati na dijete, njegove
roditelje, bracu i sestre, obitelj, prijatelje, Skolu, posao roditelja itd. U lijeCenju djeteta s
kraniofacijalnim poremecajima uklju¢en je cijeli sustav. Psihosocijalni se odnosi na
psiholoske, odnosne i drusStvene aspekte Zivota.

U kraniofacijalnoj skrbi postoji jasna razlika u lijeCenju sindromskih i nesindromskih
kraniosinostoza. Opc¢enito, €ini se da sindromska kraniosinostoza ima puno duZi proces
lijeCenja, zahtijeva viSe operacija i ima dugoroCniji utjecaj na Zivot, Sto bi moglo dovesti
do viSe psihosocijalnih problema.

O kakvim se psihosocijalnim problemima radi kod bolesnika i obitelji? Koliko se Cesto
javljaju ovi problemi i koji su faktori rizika za pojavu ovih problema?

Vedi je rizik od psihosocijalnih problema kod djece sa sindromskom kraniosinostozom.

Kvaliteta Zivota, posebno gledano na fiziCko zdravlje, niza je u djece sa sindromskom
kraniosinostozom nego u djece bez kraniosinostoze.

Konkretno, rezultati vida, sluha i govora bili su nizi od oekivanog. Za Apertov sindrom,
rezultati fiziCkog funkcioniranja, kao i emocionalnom utjecaju roditelja, obiteljskim
aktivnostima i kognicije takoder su bili nizi nego u obiteljima i djeci bez kraniosinostoze.
Roditelji djece sa sindromskom ili kraniosinostozom viSe Savova imaju smanjenu kvalitetu
Zivota u usporedbi s roditeljima djece bez kraniosinostoze. Uglavnom imaju slabiji rezultat
na psihosocijalnoj razini funkcioniranja.

Posttraumatski stresni poremecaj (PTSP) javlja se u oko 10% djece i njihovih roditelja €ija
su djeca bila primljena na odjel intenzivne njege.

Reakcije roditelja (osobito majki) na stres glavni su prediktor PTSP-a kod djece.

Vise od jedne tre€ine mladih s kraniofacijalnim stanjem ima poteSko¢e povezane s
vanjskim izgledom.

Najvazniji prediktori za psihosocijalno poboljSanje nakon operacije ukljuCuju dob
bolesnika, pacijentova o€ekivanja unaprijed u vezi s ishodom operacije i tko je donio
odluku o operaciji (osobito u mladih odraslih osoba).

Preporuke
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Pitanje 16.1

Podrska roditeljima i obitelji od strane tima stru€njaka za kraniosinostozu
Prevencija psihosocijalnih problema

Informirati pacijente i roditelje o postojanju udruge gradana na temu kraniofacijalnih
poremecaja u razvoju.

Informirati roditelje o moguénosti upucivanja socijalnom radniku/psihologu za podrsku
u odgoju djeteta.

Preporiuca se kontinuirani kontakt sa socijalnim radnikom/psihologom roditeljima s
djetetom sa sindromskom kraniosinostozom—uglavnom u prijelaznim fazama djeteta,
kao Sto je odabir Skole.

Obitelji je sveukupno preporucljivo pracenje na prisutnost psihosocijalnih problema i
simptoma PTSP-a tijekom cijelog trajanja lijeCenja.

Na indikaciju
U slu€aju psihosocijalnih problema, preporu¢a se upucivanje obitelji socijalnom
radniku/psihologu
Roditelje i dijete s PTSP-om ili sumnjom na PTSP upucuje se psihologu specijalistickog
tima za kraniosinostozu ili psihologu u mjestu ili u blizini mjesta stanovanja.

Potpora pacijentu s kraniosinostozom od strane specijalistickog tima za kraniosinostozu

Preporucljiva je psihosocijalna skrb tima tijekom cijelog procesa lijeenja.

Uputni su i psihosocijalni probiri za dugotrajna lijeCenja koja zahtijevaju veliku
motivaciju pacijenta. Cesto je potrebna podrska kako biste poboljsali izvedivost
lijeCenja.

Preporucljivo je proci savjetovanje usmjereno na psihosocijalnu prilagodbu,
samorazumijevanje (kako netko sebe procjenjuje), socijalne vjestine i sliku o sebi za
mlade ljude koji imaju probleme u tim podrucjima.

Adolescentima sa zeljom za kirurSkim lijeCenjem potrebno je barem jedan kontakt sa
specijaliziranim psihosocijalnim savjetnikom kako bi se procijenila njihova o€ekivanja i
motivacija.
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POGLAVLIE 17. KRITERUI ZA EKSPERTNI CENTAR ZA
KRANIOSINOSTOZE | CLANOVE TIMA

Pitanje 17.1 Koji su minimalni uvjeti za osnivanje ekspertnog centra za
kraniosinostozu i ¢lanove tima?

Skrb za pacijente s nesindromskom ili sindromskom kraniosinostozom zahtijeva
multidisciplinarni pristup, uzimajuéi u obzir slozenu skrb koju ti pacijenti zahtijevaju.
Buduc¢i da se radi o rijetkom stanju, poZeljna je centralizacija ove skrbi kako bi se
osigurala maksimalna stru¢nost, visoka kvaliteta skrbi i kako bi se olakSalo znanstveno
istrazivanje u svrhu poboljSanje skrbi. Multidisciplinarna skrb zahtijeva dobru koordinaciju
i komunikaciju unutar samog tima, sa stru¢njacima izvan Centra koji su ukljuceni te sa
pacijentom i roditeljima. Stoga treba jasno definirati odgovornost i podjelu zadataka za
razliCite pruzatelje skrbi unutar tima.

Usporedne studije rezultata razli€itih kraniofacijalnih timova moéi ¢e pozitivno utjecati na
kvalitetu skrbi i na nacionalnoj i na medunarodnoj razini. Konzultacije unutar timova ali i
medu timovima cjelokupno, takoder ¢e dati vazan doprinos kvaliteti skrbi, kao ii udruziti
zajedniCke napore u istrazivanju i inovacijama novih principa.

Preporuke

Pitanje 17.1

Sastav ekspertnog tima za kraniosinostozu:

Skrb za pacijente sa kraniosinostozom pruza se u multidisciplinarnom centru.

SpecijalistiCki centar za kraniosinostozu ima najmanije slijedece pruzatelje zdravstvene
zastite i djelatnosti

Pruzatelj zdravstvene Jednosavna ViseSavnaiili

zastite/djelatnost nesindromska sindromska
Pedijatar X X
Klinicki geneticar X X
Pedijatrijski anesteziolog X X
Pedijatrijski intenzivist X X
Neurokirurg X X
Pedijatrijski neurolog — X
Oftalmolog X X
Pediatrijski radiolog X X
Plasti¢no-rekonstruktivni kirurg X X
Maksilofacijalni kirurg X X
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Pruzatelj zdravstvene Jednosavna ViseSavnaiili
zastite/djelatnost nesindromska sindromska

Ortodont — X
Otorinolaringolog —
Psiholog X
Socijalni radnik X
Logoped X

X

X

Pedagog
Voditelj tima (1 od temeljnih
specijalista)

XX [ X | X [ X | X

Koordinator skrbi X X
Fotogrametrija RTG, UzV, 3D-CT X X
Magnetska rezonanca — X
Pedijatrijska intenzivna jedinica X X
Polisomnografija — X

Potrebna je podr8ka temeljnih specijalnosti (dakle, najmanje 2 specijalista neurokirurgije,
plasticno-rekonstruktivnu i oralnu kirurgiju) kako bi se osigurao kontinuitet skrbi.
Suradnja u okviru specijalistickog centra za kraniosinostoze:

Skrb za pacijente s kraniosinostozom treba biti pruzena u multidisciplinarnoj ustanovi.
Potrebno je uspostaviti jasan slijed skrbi.

Uloge tima trebaju biti jasno definirane.

ZajedniCke konzultacije odrzavaju se uz nazocCnost temeljnih specijalista (plasti¢no-
rekonstruktivne kirurgije, oralne kirurgije 1 neurokirurgije) te dostupnost ostalih
specijalista.

Suradnja izvan specijalistickog centra za kraniosinostoze:

Pacijenti sa kraniosinostozom se iskljucivo lijeCe u akreditiranim specijalistickim centrima
za kraniosinostozu. Pojedinacni dijelovi programa skrbi mogu se izvrSavati u Vasoj regiji
na zahtjev te pod koordinacijom Centra.

Podjela zadataka unutar Centra:

Skrb se pruza na temelju utemeljenih protokola koji se revidiraju godi$nje.
Multidisciplinarna skrb po individualnom pacijentu se koordinira izmedu pruzatelja skrbi
te se priop¢ava pacijentu i roditeljima te svakom drugom pruzatelju skrbi izvan tima.
Temeljni specijalist je voditelj tima. Odgovoran je da Centar ispunjava sve potrebne
kriterije.

Koordinator skrbi (uobi€ajeno sestra specijalist) je odgovoran za koordinaciju skrbi i
kontaktna je toCka za pacijente te pruzatelje skrbi izvan tima.

Centralizacija

Skrb za nesindromske, kraniosinostoze jednog Sava u Nizozemskoj je centralizirana u 2
specijalistiCka centra za kraniosinostoze.

Skrb za sindromske kraniosinostoze se centralno pruza u 1 Centru.
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Minimalni broj intrakranijalnih operacija kraniosinostoze je 20 po kirurgu po godini.

IzvjeSc€ivanje o rezultatima i aktivnostima

Interna revizija se radi barem jedanput godiSnje. To ukljuCuje pregled kvalitete izvedbe i
radnih metoda stru€nog tima za kraniosinostozu te poduzimanje svih potrebnih radnji za

poboljSanje.

Svaki tim struénjaka za kraniosinostozu izdaje godiSnje izvjesce:

Jednosavna Visesavnaiili
Stavka . )
nesindromska sindromska

Broj operacija po dijagnozi X X
Broj procedura po ttipu operacije X X
Broj pacijenata lijeCenih prema protokolu X X
Perioperativne ozlijede ovojnice i mozga X X
Pretjerani gubitak krvi X X
Infekcije X X
Neplanirane reoperacije X X
Neplanirani dogaZzaji sa opremom X X
(zavojnicama, distraktorima i kacigom)

Mjera ishoda povezana s kvalitetom X X
Zivota/bolesnikom (PROM)

Estetski rezultati X X
Ponasanje — X
Kognicija i ponasanje X X
Opstruktivna apneja u spavanju — X
PoviSeni intrakranijalni tlak X X
Hidrocefalus — X
Sluh — X
lzgovor, jezi€no izrazavanje X X
Vid X X
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POGLAVLIJE 18. DUAGRAM TOKA/VIZUALNI
SAZETAK PACIJENTA

Autori: Karen Wilkinson-Bell, Mr. Sc. Olivia Spivack

Dizajn: Mr. Sc. Jana Steerneman

NESINDROMSKA KRANIOSI- SINDROMSKA KRANIOSINOSTOZA
NOSTOZA JEDNOG SAVA VISE SAVOVA

0000

Razgovarajte sa ginekologom o AKO SE SUMNJA DE VASE
. i DIJETE IMA KRANIOSINOSTO-
tal .
oo es ZU TIJEKOM TRUDNOCE

. o Trebate biti referirani u tercijarni centar za . o
U tercijarnom centru trebali Biste kraniosinostoze radi dijagnostickih testova U tercijarnom centru trebali Biste

S€. Se.

Razgovarajte sa ginekologom o
perinatalnoj njezi

Sastati sa klinickim geneti¢arem kako biste razgova- Sastati sa klinickim genetitarem kako biste
rali o genetskoj dijagnostici razgovarali o genetskoj dijagnostici

Razgovarati sa plasti¢nim kirurgom/neurokirurgomo ~ Razgovarati sa plasti¢nim kirurgom/neurokirurgom o
moguéim postnatalnim opcijama lije¢enja moguéim postnatalnim opcijama lijeenja

D000

AKO SE SUMNJA DE VASE ) o
. o U tercijarnom centru Vase dijete
Utercijamon centru Vase diete e TE |MA KRANIOSINOSTOZU rabelo bi bt preg,edanf, o

trebalo bi biti pregledano od plasti¢- " . .
nog kirurga/neurokirurga te upuceno  Trebali biste biti odmah referirani u tecijami Plasticnog kirurga/neurokirurga te
upuceno na slikovnu dijagnosticku

na slikovnu dijagnosticku obradu koja centar za kraniosinostozu. e ot e
ukljuduje UZV, RTG ifili 3D-CT glave obradu koja ukljucuje UZV,.RTG ifili
3D-CT glave.

Za djecu za koju se sumnja da Imaju
Apertov ili Crozonov sindrom, ovo
moze ukljucivati 3D-CT pregledAko se
sumnja da Va3e dijete ima
kraniosinostozu tijekom trudnoce
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00000

U tercij kspert tru: AKO JE VASEM DJETETU U tercijarnom ekspertnom centru:
ercijarnom ekspertnom centru: DJAGNOSTICIRANA KRANIOSI- ercijarno spertno :
Djeca sa metopickom i koronalnom NOSTOZA Vase dijete bi trebalo biti pregledano

| sinostozom trebaju biti godisnje
pregledani od oftalmologa radi
mogucih o¢nih problema

putem MR u dobi od 4 i 18 godinaili __|
¢eSce ukoliko postoje neki klinicki
problemi

kliniCki geneti¢ar u tercijarnom centru
treba poduzeti odgovarajuée
geneticko testiranje

Djeca sa jednostranom sinostozom lambdoidnog Sava Vase dijete bi trebalo biti pregledano od strane oftalmologa ]
— trebala bi u¢initi MRI pregled radi mogucih problema sa o¢ima i vida

Sluh Vaseg djeteta bi trebalo biti redovito pregledavan od ~ Vage dijete bi trebalo biti pregledano godisnje radi pravovre-
— strane otorinolaringologa menog dijagnosticiranja opstruktivne apneje u spavanju do —
6. godine Zivota te biti lije¢eno ukoliko je to potrebno.

Ako Vase dijete ima Chiari-Arnold malformaciju, (stanje

—— gdje se mozdano tkivo pruza u kraljezniéni kanal) trebali Sluh Vaseg djeteta bi trebalo biti redovito pregledavan od |
biste razgovarati sa neurokirurgom o moguénostima strane otorinolaringologa
lijeCenja

Ako Vase dijete ima Chiari-Arnold malformaciju, (stanje
gdje se mozdano tkivo pruza u kraljeznicni kanal) trebali |
biste razgovarati sa neurokirurgom 0 mogucnostima

lijeenja
AKO VASE DIJETE IMA POT-
U tercijarnom ekspertnom centru VRDENU DIJAGNOZU KRANIO- U tercijarnom ekspertnom centru
Vagem ¢e djetetu biti ponudeno SINOSTOZU TE POTREBU ZA Djer_;adsa Apeﬂ_lqvkim. _Crc_nuzotnovim
| lijecenj dobi i fi & A sindromom ili kraniosinostozom
I:J;(;\?gjs?nggfc:::. S KIRURSKIM LIJECENJEM sratanja viSe Savova, koja ukljuéuje —

lamdoidni $av, uobi¢ajeno ¢e proci kirurski postupak

— starosti bit ¢e ponuden minimalno invazivni zahvat te

o " Djeca sa Saetre-Chotzen sindromom pro¢i ¢e kirur Ski
potom otvoreno remodeliranje kosttiju glave.

postupak fronto-okcipitalnog produZavanja u dobi izmedu 6.1 |
9. mjeseca starosti, a djeca sa Muenkovim sindromom

Djeca sa srastenim metopickim, koronalnim ili lambdoid- Opcenito e proti isti postupak izmedu 9. i 12. mjeseca

nim $avom mozda ¢e biti kandidati za. minimalno

. o A . starosti.
mvazwn! zahvat li otvgreno remodeliranje kostiju glave Djeca ée opéenito proéi specijalisticko liedenje sa maksilo-
do 12 mjeseca starosti. -Facijalnim ili plastiénim kirurgom, odnosno neurokirurgom

sredisnjeg dijela lica izmedu 8. i 12. godine starosti te oko —]
17. godine Zivota, iako je to moguée i ranije ukoliko postoji
kakvih klinickih problema kao npr. opstruktivna apneja.

Ponudeno lijecenje ¢e varirati ovisno o obliku lica Vaseg
dijeteta =
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~H0000

U tercijarnom ekspertnom Centru AKO JE VASE KIRURSKI KORI- u tercijarnom ekspertnom Centru za

za kraniosinostozu: GIRALO KRANIOSINOSTOZU kraniosinostozu:
Ako Vase dijete ima srasli sagitalni $av, Cielokupno lijecenje treba biti provedeno u Oftalmolog bi trebao provieriti poviseni
oftalmolog treba dijete godisnje kontro-  CENtrU 2a kraniosinostozu, osim ako intrakranialni tiak (ICP) pregledom —
L lirati do 6. godine Zivota radi moguéih Centar ne savjetuje drukcije straznjeg dijela djetetovog oka
znakova povisenog intrakranijalnog te koordinira brigu.
tiaka. Za djecu sa kraniosinostozom viSe Savova, Apertovim ili Sartre-

-Chotzen sindromom, kontrola bi trebala biti svakih 6 mjeseci do —

Ako Vase dijete ima srasli lambdoidni, metopiéni ili koronalni < e
navrSene 6. godine Zivota

| Sav, specijalist plasti¢no-rekonstruktivne kirurgije/neurokirurg

trebaju mjeriti opseg glave i, ako ima zabrinutosti izmjeriti za djecu sa Crouzonovim sindromom kontrolni pregledi bi trebali

intrakranijski tlak. biti svaka 4 mjeseca do navrsenih 2 godine Zivota, potom svaka |
6 mjeseca do navrSene 4 godine Zivota, te godisnje kontrole od

Vase dijete treba biti redovito pregledano od strane logopeda, navrsene 4. do 6. godine

— koji treba praiti razvoj jezinog izrazavanja putem 8kolskog 7, giecy; sa Muenkovim sindromom, kontrole bi trebale biti godisnje do
sustava, te po potrebi uputiti na neuro-psiholosko testiranje. —

navr§enih 6 godina starosti.

Specijalist psiholog treba Ve dijete pregledati u dobi izmedu Oftalmolog bi trebao pregledati ostrinu vida VaSeg djetetado 7. |
18 mjeseci i 4. godine starosti za motoricke smetnje, (npr. godine starosti
| sjedenje, hodanje), kognitivno funkcioniranje (npr. pozornost,

paméenje, riesavanie problema itd.) te ponasanje. Plasti¢no-rekonstruktivni kirurg ili neurokirurg treba godisnje

pregledati opseg glave Vaseg djeteta.

Djeca sa srasliim metopi¢nim, lambdoidnim ili koronalnim
Savom, trebaju biti pregledana u dobi izmedu 8.1 9. godine u
[~ osnovnoj $koli radi mogucih kognitivnih ili problema u onasan-
ju, te ponuditi psiholosko vodenje ukoliko je to potrebno.

Logoped iz Centra treba kontrolirati redovito Vase dijete, kao i
njegovo jeziéno izrazavanje putem Skolskog sustava, te ukoliko je
potrebno, uputiti Vase dijete na neuropsiholoko testiranje ~ |

Ortodont treba pregledati Vase dijete do 1. godine starosti te
ponovo u dobi od 4, 6, 9, 12, 15i 17 godina starosti. Plan lije¢enja
koji moze ukljucivati zubnog higijenicara, treba biti donesen do 4. ~ |
godine te nadgledan od strane ortodonta iz Centra

Djeca sa sraslim sagitalnim Savom trebaju biti pregledana u
dobi od 8. ili 9. godine Zivota u osnovnoj Skoli radi mogucih
L problema u jeziénom izrazavanju, aritmetickim vjestinama,de-
ficita pozornosti te ponuditi psiholosko testiranje ukoliko je to

potrebno. Psiholog treba pregledati Vase dijete u dobi izmedu 2. i 3. godine

kako bi pomogao prilikom odabira kolskih opcija, potom sa 7, a
nadalje izmedu 7. i 8. godine Zivota kako bi se osiguralo da su sva —
pitanja iz domene kognitivnih sposobnosti i ponasanja pravovremeno
rijeSena

Treba Vam biti dodijeljen socijalni radnik koji bi suradivao sa
—— Vama ili Vasom obitelji i detektirao psihosocijalne poteskoce
koje biste mogli iskusiti Vi ili Vase dijete.

Psiholoski tim trebao bi redovito procjenjivati djecu pomocu
upitnika o 'kvaliteti Zivota' s njihovim roditeljima i izravno sa samom —
djecom od 12. godine

Treba Vam biti dodijeljen socijalni radnik koji bi suradivao sa Vama
ili Vasom obitelji i detektirao psihosocijalne poteskoce koje biste —
mogli iskusiti Vi ili Vase dijete

Centar treba Vama ili Vasem djetetu pruziti potporu tijekom faze
tranzicije, npr. kada dosegnu tinejderske godine, Vasem djetetu

treba biti ponudena barem jedanput konzultacija sa pruzateljem —
psihosocijalne skrbi (npr. specijalist savjetnik) kada Zele kirur§ko
lijecenje.
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