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Skallmissbildningar

Asymmetrisk form pa huvudet ar vanligt och forekom-
mer hos sa manga som en femtedel av alla spiddbarn
[1]. I de allra flesta fall beror en deformering av bak-
huvudet under de forsta levnadsmanaderna pa att
barnet ligger pa rygg, vilket brukar kallas lagesbe-
tingad skalldeformitet. Mer sillan beror asymmetrier
eller pi annat sétt avvikande huvudform pa en skall-
missbildning som paverkar skallens tillvaxt, sa kallad
kraniosynostos.

Lagesbetingad skalldeformitet ar ett ofarligt till-
stand, medan kraniosynostos i regel kriver behand-
ling med en operation som i manga fall bor géras
inom de forsta 4-6 levnadsmanaderna. Det forutsétter
i sin tur tidig primar diagnostik och remittering till
nagot av landets tva utforare av nationell hogspeci-
aliserad och tillstandspliktig kraniofacial vard, Sahl-
grenska sjukhuset i Goteborg eller Akademiska sjuk-
huset i Uppsala. Denna artikel vinder sig primart till
vardpersonal inom barnavarden och har som malsétt-
ning att 6ka kunskapen om tidig diagnostik och hand-
laggning av skalldeformiteter hos spadbarn.

Ligesbetingad skalldeformitet

Skallens skelett d&r mjukt under de forsta levnadsmaé-
naderna och huvudets form kan darfér paverkas av
att ligga mot en yta. Detta kallas lagesbetingad eller
positionell deformitet och bestér i en tillplattning pa
den sida av huvudet som barnet legat mest pa. Sedan
man borjade rekommendera ryggliage under de forsta
levnadsmanaderna for att minska risken for plotslig
spadbarnsdéd har incidensen av lagesbetingad skall-
deformitet 6kat [1, 2] och tillstandet tros drabba cir-
ka 20 procent av alla spadbarn [2]. Foljaktligen dr den
i dag vanligaste skalldeformiteten en asymmetrisk el-
ler symmetrisk lagesbetingad tillplattning av bakhu-
vudet.

Vid lagesbetingad asymmetri, eller bakre plagioce-
fali, ar bakhuvudet flackt pa ena sidan, och deformi-
teten fortplantar sig sa att orat skjuts fram pa sam-
ma sida. I uttalade fall paverkas d&ven pannan med en
asymmetriskt buktande panna pid samma sida som
huvudet ar tillplattat baktill [2]. Sett uppifran antar
huvudet en parallellogramliknande form, och bak-
ifran ses 6ronen pa samma horisontella niva.vid sym-
metriskt lagesbetingat platt bakhuvud fortplantar sig
deformiteten ocksi ofta till ett kompensatoriskt hogt
bakhuvud. Riskfaktorer for positionell skalldefor-
mitet inkluderar tillstand som gor att barnet ligger i
samma position, sasom neonatal tortikollis, hypoto-
ni eller svaghet som del i annan sjukdom med ned-
satt rorlighet, minskad nackstyrka och o6kat liggande
pa 1ygg [2]. Det vanligaste ar dock att ligesbetingad
deformitet forekommer hos barn som ér friska i 6v-
rigt. En mer sdllsynt variant ar lagesbetingad smal
och lang huvudform, sa kallad lagesbetingad skafoce-
fali. Tillstandet ses framst hos spddbarn som vardats
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for prematuritet och under langre tid legat pa huvu-
dets sida [2]. Ligesbetingad deformitet betraktas som
ett ofarligt och till stor del sjalvkorrigerande tillstand
utan negativa effekter pa hjarnans utveckling.

Kraniosynostos

Under de forsta tva levnadséaren vaxer skallen som ett
svar pa hjarnans snabba volymokning. En harmonisk
tillvaxt forutsatter 6ppna, normalt fungerande skall-
suturer.Suturerna fungerar som tillvaxtzoner som ak-
tiveras av kraften fran den vixande hjarnan som drar
isar skallens benplattor. Suturerna ger ocksa en rorlig-
het och flexibilitet som ar viktig vid huvudets passa-
ge genom forlossningskanalen. I suturerna finns oli-
ka celltyper som gradvis bildar nytt ben i takt med att
benplattorna sakta trycks isér.

Kraniosynostos betyder att en eller flera av skallens
suturer forbenas for tidigt. Detta kan ske priméart un-
der fosterstadiet eller sekundart postnatalt. Primar
kraniosynostos ar en skallmissbildning som kan leda
till en stérning av skallens tillvaxt,och drabbar cirka 1
av 2000-2 500 fodda barn [3,4].1 de flesta fall 4r det en
isolerad missbildning, men hos cirka 15 procent av pa-
tienterna utgoér kraniosynostosen en del i ett kranio-
facialt syndrom som &dven péaverkar ansiktets skelett
[5]. Exempel pa kraniofaciala syndrom &r Crouzons,
Aperts, Pfeiffers och Saethre-Chotzens syndrom. Dar-
till finns sallsynta genetiska syndrom dér den huvud-
sakliga symtomatologin inte har kraniofacialt fokus,
men dar kraniosynostos ingar. Grundregeln ar att
skallens tillvixt hammas vinkelratt mot och accen-
tueras parallellt med den slutna suturen. Den 6kade
parallella tillvixten dr en kompensation for hjarnans
gradvis 6kande behov av intrakraniellt utrymme. vid
kraniofaciala syndrom ses i typiska fall dven tillvaxt-
hidmning av skallbasen och mellanansiktets skelett.
Kraniosynostos kan utover skalldeformitet ocksa leda
till 6kat intrakraniellt tryck. vid syndrom ses ofta en
komplex symtombild med intrakraniell trycksteg-
ring, trang luftvig, utstdende 6gon och bettfelstill-
ning, och med tiden finns det risk for ett betydande
utseendehandikapp [5].

Sagittal kraniosynostos. Den vanligaste typen av
kraniosynostos, som utgor cirka hilften av alla fall, ar
kraniosynostos av den sagittala suturen [5]. Sagittal
kraniosynostos leder typiskt till en avlang och smal
form pa huvudet med relativt expanderad panna och
utskjutande bakhuvud, sa kallad skafocefali. Det finns
dock en stor variation och gradskillnad i hur skallens
form péaverkas, och vid lindrig deformitet kan tillstan-
det vara svart att upptécka i tidigt skede. Huvudfor-
men vid sagittal kraniosynostos skiljer sig fran den
avlanga skallform som oftast ses hos prematura barn.
Framfor allt saknar den lagesbetingade skafocefalin
hos prematura den typiska kompensatoriska expan-
sionen av pannan som ses vid kraniosynostos.

Metopikakraniosynostos. Nast vanligast, med upp till
10 procent av alla fall [6], &r metopikakraniosynostos
som ger en plogformad panna, trigonocefali, och tétt
sittande 6gonhalor, hypotelorism. Detta ar en speci-
ell typ av kraniosynostos satillvida att metopikasutu-
ren, som delar pannbenet, normalt sluts vid 3-6 ma-
naders alder, till skillnad fran 6vriga suturer som sluts
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Positionell bakre plagiocefali dar
barnet legat med huvudet &t héger.
Férutom att bakhuvudet ar flackt pa
hdger sida ses ocksé en kompen-
satorisk buktning av pannan pé
samma sida, vilket gor att huvudet
antar en parallellogramliknande
form sett ovanifrén.

Positionell bakre plagiocefali sedd
bakifran. Skallbasen ar horisontell,
och pé exteriéren ses éronen pa
samma horisonella niva.

Slutning av den sagittala suturen ger
en karaktaristisk avidng huvudform,
da tillvdxten hammas vinkelratt mot
och accentueras parallellt med den

slutna suturen.
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forst efter att huvudet vuxit klart och som &r radiolo-
gisk synliga dven i vuxen alder. Tillstandet betraktas
som ett spektrum dar graden av deformitet beror pa
nir metopikasuturen slutits. I lindriga fall ses en as-
bildning 6ver metopikasuturen (metopic ridge) med i
stort sett normal form pa pannan och avstand mellan
ogonhalorna, medan uttalade fall uppvisar en sann
trigonocefali och hypotelorism [5].Isolerad asbildning
kan ocksa ses vid aldersadekvat slutning av suturen
och betraktas som ett normaltillstind. Det ar endast
de uttalade fallen av metopikasynostos som motive-
rar kirurgisk behandling, vilket &r en bedomning som
gors kliniskt av det kraniofaciala teamet. Sluten me-
topikasutur visualiserad med radiologisk undersok-
ning ar siledes forvantad efter 3 manaders alder och
ska inte forviaxlas med kraniosynostos.

Ensidig koronariasynostos. Den tredje vanligaste ty-
pen ar ensidig koronariasynostos, som leder till en
framre plagiocefali dir pannan ar flack pa synostos-
sidan och kompensatoriskt buktande pa den andra
sidan. Tillvaxthdmningen paverkar ocksa den framre
skallbasen med en ho6jning av orbitataket och vidg-
ning av 6gonspringan pa synostossidan. Ndsan devie-
rar typiskt genom att nédsroten pekar mot den slutna
koronariasuturen [5].

Andra typer av kraniosynostos. Dubbelsidig koronaria-
synostos ger brakycefali, det vill siga en symmetriskt
kort,bred och hog skalle dar pannan buktar upptill vid
den framre fontanellen [5].

Vid atypisk kraniosynostos sluts flera suturer, vilket
leder till komplexa kombinationer av ovan beskrivna
deformiteter. Dubbelsidig koronariasynostos och aty-
pisk kraniosynostos ar ofta associerade med syndrom
och innebar en betydligt hogre risk for 6kat intrakra-
niellt tryck [4].

Den mest sillsynta icke-syndromala kraniosynos-
tosformen ar ensidig lambdoideasynostos. Tillstandet
ar dock en viktig differentialdiagnos till den vanligt
forekommande positionella bakre plagiocefalin. Ge-
mensamt ir att bakhuvudet blir asymmetriskt med
flackhet pa ena sidan. I motsatts till den lagesbeting-
ade deformiteten orsakar den ensidiga lambdoidea-
synostosen en tillvixthdmning och asymmetri av
skallbasen dar orats position ar forskjuten bakat och
nedat pa den platta sidan. Sett uppifran antar huvudet
en trapetsoidform pa grund av den kompensatoriska
expansionen av skallen pa den kontralaterala sidan [5].

Tryckstegring. Naturalférloppet for kraniosynostos
skiljer sig nagot mellan de olika typerna. Gemensamt
ar dock, utover en avvikande skallform, en risk for in-
trakraniell tryckstegring. Forekomsten dr omdiskute-
rad men incidensen ligger sannolikt pa 14-24 procent
[7] for isolerad synostos och 6kar nar fler suturer slu-
tits [3,7, 8]. Vid syndromala fall ar forekomsten av 6kat
intrakraniellt tryck hogre och kan ha sin grund i flera
faktorer, som reducerad intrakraniell volym (kranio-
cefal dysproportion), paverkat vendst avflode frin
hjarnan och paverkad likvorcirkulation, och kan ock-
sa forvarras av luftviagsproblem med somnapné [3].
Tryckstegringen kan bland annat paverka synen och
den neuropsykologiska utvecklingen om den lamnas
obehandlad [7, 8].

Plogformad panna vid
metopikasynostos.

Hégersidig koronariasynostos med
sa kallad harlekindeformitet, dar
héger 6gonhélas évre parti &r upp-
héjt. Nasan devierar pa sa sétt att
nésroten pekar mot den slutna
koronariasuturen.

Bilateral koronariasynostos med
kort, bred och hdg skalle.
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Klinisk diagnostik

Diagnostiken av skalldeformitet hos barn bygger i
forsta hand pa anamnes och klinisk undersékning.
Den forsta bedomningen av barnet gors direkt post-
natalt. I det ldget kan huvudet vara deformerat, hop-
tryckt och toppigt av sjdlva forlossningen, vilket kan
forvantas ga tillbaka gradvis inom de forsta dagarna.
Pa BB undersoks huvudets omkrets och form, ansikts-
drag, 6ronens position, rorlighet 6ver samtliga sutu-
rer samt fontanellernas storlek och tension. Primar
kraniosynostos kan visa sig med sin typiska deformi-
tet redan i detta skede. En asbildning kan ofta palpe-
ras over den slutna suturen och ruckbarhet saknas.
Vid misstanke om skallmissbildning soks ocksa teck-
en pa syndrom, exempelvis anomalier i ytteroron, ex-
tremiteter och ansikte.

Barnet kommer sedan att f6ljas pa BVC med mojlig-
het till nya bedomningar av huvudets form och till-
vaxt. Lagesbetingad deformitet sitter i de allra flesta
fall i bakhuvudet och kan férvantas uppkomma och
6ka i omfattning under de forsta levnadsveckorna.
Vid asymmetri av bakhuvudet undersoks 6ronens in-
bordes position, huvudets form uppifran och nackens
rorlighet for att utesluta tortikollis.

Avplanad huvudomfangskurva eller tidig fonta-
nellslutning &r inte i sig tecken pa kraniosynostos
utan har oftast andra forklaringar. Barn med sagit-
tal kraniosynostos har ofta stora huvuden med om-
fang pa +2 till +3 standardavvikelser. En sillsynt un-
dergrupp med sma huvuden och normal huvudform
ar patienter med kraniosynostossyndrom och tidig
slutning av samtliga suturer, sa kallad pansynostos.
I dessa fall ses dock som regel andra tydliga stigma-
ta som exorbitism och hypoplasi av mellanansiktet.
Diagnostik av kraniosynostos bygger saledes i de all-
ra flesta fall pa identifiering av en specifikt avvikande
huvudform som motsvarar suturslutningen. Symtom
pa forhojt intrakaniellt tryck forekommer som regel
inte i det tidiga skedet.

Primér handliggning

Lagesbetingad skalldeformitet adresseras bast genom
tidig upptackt och med alternering av huvudets po-
sition vid sémn. Neonatal tortikollis kan behandlas
med fysioterapi. Vid uppkommen asymmetri infor-
meras fordldrarna om att positionera barnet pa mot-
satt sida och om de hjidlpmedel som finns for att un-
derlatta avlastning, exempelvis kilkuddar som haller
6verkroppen pa ena sidan. Behandlingsresultaten ar
bast vid 1ag alder (3-4 méanader) pa grund av skallbe-
nets formbarhet och hjarnans hoga tillvaxttakt, var-
for det ar viktigt med tidig diagnos och behandling.
Hos de flesta patienterna ar deformiteten lindrig till
mattlig och kan forviantas ga i regress i takt med att
huvudet vaxer och barnet kommer upp mer under det
forsta levnadséret [9]. Uttalad tillplattning av bakhu-
vudet ir ofta férenad med nigon annan grundsjuk-
dom som foranlett orérlighet, och hos dessa patienter
ar risken for kvarstaende deformitet storre. Interna-
tionellt och dven i Sverige forekommer hjalmbehand-
ling som syftar till att styra skallens tillvixt mot en
mer rund och symmetrisk form.Det ar dock oklart om
hjalm ar mer effektiv 4n ovan beskrivna atgérder, och
behandlingen rekommenderas som regel inte i Sveri-
ge.Kirurgisk behandling &r inte indicerad vid liagesbe-

Lakartidningen

2020

Komplicerad skallmissbildning vid
Aperts syndrom. Utéver en bilateral
koronariasynostos med kort, bred skalle
ses har hypertelorism, stor framre fonta-
nell och aplasi av évre orbitaramen.

Bilateral koronariasynostos vid Aperts
syndrom.

»Diagnostiken av skall-
deformitet hos barn
bygger i forsta hand pa
anamnes och klinisk un-
dersokning. Den forsta
bedomningen av barnet
gors direkt postnatalt.«

Vénstersidig lambdoideasynostos. Utéver
ett ensidigt flackt bakhuvud ses en slut-
tande skallbas med férskjutning av érat
nedat och bakat pa den paverkade sidan.

OLIKA HUVUDFORMER

SKAFOCEFALI - Avlang huvudform
som ses vid sagittalissynostos och
ibland vid lagesbetingad deformitet hos
prematura barn som legat pa sidan.

FRAMRE PLAGIOCEFALI - Asymmet-
risk huvudform vid ensidig koronaria-
synostos, med bland annat en ensidigt
flack panna.

BAKRE PLAGIOCEFALI - Asymmetrisk
huvudform vid bakre ldgesbetingad

deformitet eller i séllsynta fall ensidig
lambdoideasynostos.
TRIGONOCEFALI - Huvudform med
plogformad panna som ses vid metopi-
kasynostos.

BRAKYCEFALI - Kort, bred och hog
skalle som ses vid symmetrisk bakre
lagesbetingad deformitet eller dubbel-
sidig koronariasynostos.
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tingad deformitet. Fordldrarna bor ocksa informeras
om att asymmetri i bakhuvudet syns mest hos spad-
barn eftersom de inte har sa mycket har och deras hu-
vuden granskas uppifran [9].

Vid misstanke om kraniosynostos riktas remiss till
en av landets tva enheter for nationell hogspecialise-
rad kraniofacial sjukvard. vid svag misstanke i sam-
band med undersékningen pa BB kan ny bedomning
planeras pa BVC efter tva veckor, fore en eventuell re-
mittering. Bada riksenheterna har ocksa e-postlador
for snabba bedomningar baserade pa patientfotogra-
fier.

Kraniosynostosdiagnosen verifieras med datorto-
mografi (DT), och undersokningen behovs ocksa i pla-
nering av en kommande operation [4]. Idealt bor man
dock avvakta med radiologi och forst ta kontakt med
den kraniofaciala enheten. Diagnosen kan i de allra
flesta fall stillas pa basen av patientfotografier, och
man kan da planera DT-unders6kningen till strax fore
operationen. Skallrontgen rekommenderas inte.

Patienter som remitteras till kraniofacialt team
kallas till ett nybesok for klinisk beddmning och stéll-
ningstagande till operation.

Behandling av kraniosynostos
Omhaéndertagandet av patienter med kraniosynostos
och kraniosynostossyndrom sker inom multidisci-
plindra team med sérskild expertis pa omradet. Var-
den ar tillstandspliktig i Sverige och 6verses av Social-
styrelsen. I regel utfors nagon form av transkraniellt
rekonstruktivt ingrepp under det forsta levnadsaret
med syfte att normalisera skallformen och att be-
handla eller forebygga o6kat intrakraniellt tryck [7].
Patienter med syndrom kraver ofta upprepade skall-
operationer och dven ansiktsoperationer senare un-
der uppvaxtaren. Det finns vissa skillnader i opera-
tionsmetoder bade internationellt och mellan de tva
enheterna i Sverige, men behandlingen vilar pa sam-
ma principer, och ett gemensamt nationellt vardpro-
gram har utarbetats.

viktigt ar att valet av operationsmetod paverkas
av tidpunkt for diagnos och remittering. Detta gal-
ler sarskilt sagittal kraniosynostos, som bada utfo-
rarna i Sverige helst opererar vid 4-6 méanaders alder.
Vid denna tidiga tidpunkt, nir skallbenet fortfaran-
de ar tunt och mjukt, kan man goéra ett jamforelse-
vis mindre, snabbare ingrepp med fullgott resultat. I
Uppsala har man hittills anvint en uppsagningsme-
tod kallad H-kraniektomi, och i Goteborg anviands sa
kallade fjadrar. vid H-kraniektomi sagas skallen upp
enligt ett sarskilt monster som gor att skallen bred-
das spontant. Vid fjidermetoden sagas den slutna sa-
gittala suturen i skallens mittlinje upp och stalfjadrar
som aktivt breddar skallen implanteras dver den upp-
sigade suturen. Bada metoderna har for- och nackde-
lar. H-kraniektomi kréver i storre utstrackning blod-
transfusion, medan fjidermetoden kréver ett andra
mindre kirurgiskt ingrepp efter 6 manader for att ta
ut fjidrarna. Metoderna utvérderas i jamférande stu-
dier, och malsattningen &r att faststilla vilken metod
som ger bast utfall och da infora den metoden som ru-
tin i férsta hand.

Infor operation av sagittalissynostos ar det lampligt
att redan fran diagnostillfillet positionera barnet sa
att det sover pa bakhuvudet och inte pa sidan, da det-

ta kan minska den bakre prominensen infor kirurgi.

vid forsenad diagnos och remittering finns fortfa-
rande goda forutsattningar for kirurgisk behandling
med gynnsamt resultat, &ven om det da krivs ett mer
omfattande rekonstruktivt ingrepp i skallen.

Barn som opererats for kraniosynostos foljs upp av
det multidisciplinira teamet. Icke-syndromal kranio-
synostos foljs till 5 ars alder i Goteborg och till 8 ars
alder i Uppsala. Uppfoljningen syftar till att utvarde-
ra operationens resultat och uppticka tecken pa for-
hojt intrakraniellt tryck. Intrakraniell hypertension
ska misstdnkas vid huvudvéirkssymtom samt vid and-
ra tecken, som avstannad tillvixt av huvudet, upp-
hojning pa platsen for fraimre fontanellen, staspapill
vid 6gonbottenbedémning och uttalade gyrala im-
pressioner vid postoperativ DT-unders6kning [5]. vVid
misstanke om forhojt intrakraniellt tryck gors i fors-
ta hand DT och MR av hjarnan och i andra hand in-
vasiv tryckmétning. Uppfdljningen av patienter med
syndrom fortgar till tidig vuxenalder och ar utpréglat
multidisciplindr med inriktning pa forhojt intrakra-
niellt tryck, andning, 6gonfunktion, bett, utseende

och patientens neuropsykologiska utveckling. 0

@ Potentiella bindningar eller javsforhallanden: Inga uppgivna.
Citera som: Lakartidningen. 2020;117:FSWR

KONSENSUS

De flesta &r ense om att

o tidig diagnostik och remittering av patienter med
okomplicerade kraniosynostoser mojliggor tidig
kirurgisk behandling med mer skonsamma metoder

e obehandlad kraniosynostos kan fa stora konsekven-

ser for barnet och familjen med avseende pa bland
annat syn, neurokognitiv utveckling och utseende.

Asikterna gar isar vad gller

e operationsmetod for kraniosynostos, och konsensus
saknas annu angéende optimal operationsmetod och

tidpunkt

e hjalmbehandling av ladgesbetingad deformitet, som ar
omdiskuterad och som regel inte rekommenderas i

Sverige.
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