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Skallmissbildningar
Asymmetrisk form på huvudet är vanligt och förekom­
mer hos så många som en femtedel av alla spädbarn 
[1]. I de allra flesta fall beror en deformering av bak­
huvudet under de första levnadsmånaderna på att 
barnet ligger på rygg, vilket brukar kallas lägesbe­
tingad skalldeformitet. Mer sällan beror asymmetrier 
eller på annat sätt avvikande huvudform på en skall­
missbildning som påverkar skallens tillväxt, så kallad 
kraniosynostos. 

Lägesbetingad skalldeformitet är ett ofarligt till­
stånd, medan kraniosynostos i regel kräver behand­
ling med en operation som i många fall bör göras 
inom de första 4–6 levnadsmånaderna. Det förutsätter 
i sin tur tidig primär diagnostik och remittering till 
något av landets två utförare av nationell högspeci­
aliserad och tillståndspliktig kraniofacial vård, Sahl­
grenska sjukhuset i Göteborg eller Akademiska sjuk­
huset i Uppsala. Denna artikel vänder sig primärt till 
vårdpersonal inom barnavården och har som målsätt­
ning att öka kunskapen om tidig diagnostik och hand­
läggning av skalldeformiteter hos spädbarn. 

Lägesbetingad skalldeformitet
Skallens skelett är mjukt under de första levnadsmå­
naderna och huvudets form kan därför påverkas av 
att ligga mot en yta. Detta kallas lägesbetingad eller 
positionell deformitet och består i en tillplattning på 
den sida av huvudet som barnet legat mest på. Sedan 
man började rekommendera ryggläge under de första 
levnadsmånaderna för att minska risken för plötslig 
spädbarnsdöd har incidensen av lägesbetingad skall­
deformitet ökat [1, 2] och tillståndet tros drabba cir­
ka 20 procent av alla spädbarn [2]. Följaktligen är den 
i dag vanligaste skalldeformiteten en asymmetrisk el­
ler symmetrisk lägesbetingad tillplattning av bakhu­
vudet.

Vid lägesbetingad asymmetri, eller bakre plagioce­
fali, är bakhuvudet flackt på ena sidan, och deformi­
teten fortplantar sig så att örat skjuts fram på sam­
ma sida. I uttalade fall påverkas även pannan med en 
asymmetriskt buktande panna på samma sida som 
huvudet är tillplattat baktill [2]. Sett uppifrån antar 
huvudet en parallellogramliknande form, och bak­
ifrån ses öronen på samma horisontella nivå. Vid sym­
metriskt lägesbetingat platt bakhuvud fortplantar sig 
deformiteten också ofta till ett kompensatoriskt högt 
bakhuvud. Riskfaktorer för positionell skalldefor­
mitet inkluderar tillstånd som gör att barnet ligger i 
samma position, såsom neonatal tortikollis, hypoto­
ni eller svaghet som del i annan sjukdom med ned­
satt rörlighet, minskad nackstyrka och ökat liggande 
på rygg [2]. Det vanligaste är dock att lägesbetingad 
deformitet förekommer hos barn som är friska i öv­
rigt. En mer sällsynt variant är lägesbetingad smal 
och lång huvudform, så kallad lägesbetingad skafoce­
fali. Tillståndet ses främst hos spädbarn som vårdats 
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för prematuritet och under längre tid legat på huvu­
dets sida [2]. Lägesbetingad deformitet betraktas som 
ett ofarligt och till stor del självkorrigerande tillstånd 
utan negativa effekter på hjärnans utveckling. 

Kraniosynostos
Under de första två levnadsåren växer skallen som ett 
svar på hjärnans snabba volymökning. En harmonisk 
tillväxt förutsätter öppna, normalt fungerande skall­
suturer. Suturerna fungerar som tillväxtzoner som ak­
tiveras av kraften från den växande hjärnan som drar 
isär skallens benplattor. Suturerna ger också en rörlig­
het och flexibilitet som är viktig vid huvudets passa­
ge genom förlossningskanalen. I suturerna finns oli­
ka celltyper som gradvis bildar nytt ben i takt med att 
benplattorna sakta trycks isär.

Kraniosynostos betyder att en eller flera av skallens 
suturer förbenas för tidigt. Detta kan ske primärt un­
der fosterstadiet eller sekundärt postnatalt. Primär 
kraniosynostos är en skallmissbildning som kan leda 
till en störning av skallens tillväxt, och drabbar cirka 1 
av 2 000–2 500 födda barn [3, 4]. I de flesta fall är det en 
isolerad missbildning, men hos cirka 15 procent av pa­
tienterna utgör kraniosynostosen en del i ett kranio­
facialt syndrom som även påverkar ansiktets skelett 
[5]. Exempel på kraniofaciala syndrom är Crouzons, 
Aperts, Pfeiffers och Saethre–Chotzens syndrom. Där­
till finns sällsynta genetiska syndrom där den huvud­
sakliga symtomatologin inte har kraniofacialt fokus, 
men där kraniosynostos ingår. Grundregeln är att 
skallens tillväxt hämmas vinkelrätt mot och accen­
tueras parallellt med den slutna suturen. Den ökade 
parallella tillväxten är en kompensation för hjärnans 
gradvis ökande behov av intrakraniellt utrymme. Vid 
kraniofaciala syndrom ses i typiska fall även tillväxt­
hämning av skallbasen och mellanansiktets skelett. 
Kraniosynostos kan utöver skalldeformitet också leda 
till ökat intrakraniellt tryck. Vid syndrom ses ofta en 
komplex symtombild med intrakraniell trycksteg­
ring, trång luftväg, utstående ögon och bettfelställ­
ning, och med tiden finns det risk för ett betydande 
utseendehandikapp [5]. 

Sagittal kraniosynostos. Den vanligaste typen av 
kraniosynostos, som utgör cirka hälften av alla fall, är 
kraniosynostos av den sagittala suturen [5]. Sagittal 
kraniosynostos leder typiskt till en avlång och smal 
form på huvudet med relativt expanderad panna och 
utskjutande bakhuvud, så kallad skafocefali. Det finns 
dock en stor variation och gradskillnad i hur skallens 
form påverkas, och vid lindrig deformitet kan tillstån­
det vara svårt att upptäcka i tidigt skede. Huvudfor­
men vid sagittal kraniosynostos skiljer sig från den 
avlånga skallform som oftast ses hos prematura barn. 
Framför allt saknar den lägesbetingade skafocefalin 
hos prematura den typiska kompensatoriska expan­
sionen av pannan som ses vid kraniosynostos. 

Metopikakraniosynostos. Näst vanligast, med upp till 
10 procent av alla fall [6], är metopikakraniosynostos 
som ger en plogformad panna, trigonocefali, och tätt 
sittande ögonhålor, hypotelorism. Detta är en speci­
ell typ av kraniosynostos såtillvida att metopikasutu­
ren, som delar pannbenet, normalt sluts vid 3–6 må­
naders ålder, till skillnad från övriga suturer som sluts 

Positionell bakre plagiocefali sedd 
bakifrån. Skallbasen är horisontell, 

och på exteriören ses öronen på 
samma horisonella nivå.

Slutning av den sagittala suturen ger 
en karaktäristisk avlång huvudform, 
då tillväxten hämmas vinkelrätt mot 
och accentueras parallellt med den 

slutna suturen.

Positionell bakre plagiocefali där 
barnet legat med huvudet åt höger. 

Förutom att bakhuvudet är flackt på 
höger sida ses också en kompen-

satorisk buktning av pannan på 
samma sida, vilket gör att huvudet 

antar en parallellogramliknande 
form sett ovanifrån.
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först efter att huvudet vuxit klart och som är radiolo­
gisk synliga även i vuxen ålder. Tillståndet betraktas 
som ett spektrum där graden av deformitet beror på 
när metopikasuturen slutits. I lindriga fall ses en ås­
bildning över metopikasuturen (metopic ridge) med i 
stort sett normal form på pannan och avstånd mellan 
ögonhålorna, medan uttalade fall uppvisar en sann 
trigonocefali och hypotelorism [5]. Isolerad åsbildning 
kan också ses vid åldersadekvat slutning av suturen 
och betraktas som ett normaltillstånd. Det är endast 
de uttalade fallen av metopikasynostos som motive­
rar kirurgisk behandling, vilket är en bedömning som 
görs kliniskt av det kraniofaciala teamet. Sluten me­
topikasutur visualiserad med radiologisk undersök­
ning är således förväntad efter 3 månaders ålder och 
ska inte förväxlas med kraniosynostos. 

Ensidig koronariasynostos. Den tredje vanligaste ty­
pen är ensidig koronariasynostos, som leder till en 
främre plagiocefali där pannan är flack på synostos­
sidan och kompensatoriskt buktande på den andra 
sidan. Tillväxthämningen påverkar också den främre 
skallbasen med en höjning av orbitataket och vidg­
ning av ögonspringan på synostossidan. Näsan devie­
rar typiskt genom att näsroten pekar mot den slutna 
koronariasuturen [5]. 

Andra typer av kraniosynostos. Dubbelsidig koronaria­
synostos ger brakycefali, det vill säga en symmetriskt 
kort, bred och hög skalle där pannan buktar upptill vid 
den främre fontanellen [5].

Vid atypisk kraniosynostos sluts flera suturer, vilket 
leder till komplexa kombinationer av ovan beskrivna 
deformiteter. Dubbelsidig koronariasynostos och aty­
pisk kraniosynostos är ofta associerade med syndrom 
och innebär en betydligt högre risk för ökat intrakra­
niellt tryck [4].

Den mest sällsynta icke-syndromala kraniosynos­
tosformen är ensidig lambdoideasynostos. Tillståndet 
är dock en viktig differentialdiagnos till den vanligt 
förekommande positionella bakre plagiocefalin. Ge­
mensamt är att bakhuvudet blir asymmetriskt med 
flackhet på ena sidan. I motsatts till den lägesbeting­
ade deformiteten orsakar den ensidiga lambdoidea­
synostosen en tillväxthämning och asymmetri av 
skallbasen där örats position är förskjuten bakåt och 
nedåt på den platta sidan. Sett uppifrån antar huvudet 
en trapetsoidform på grund av den kompensatoriska 
expansionen av skallen på den kontralaterala sidan [5].

Tryckstegring. Naturalförloppet för kraniosynostos 
skiljer sig något mellan de olika typerna. Gemensamt 
är dock, utöver en avvikande skallform, en risk för in­
trakraniell tryckstegring. Förekomsten är omdiskute­
rad men incidensen ligger sannolikt på 14–24 procent 
[7] för isolerad synostos och ökar när fler suturer slu­
tits [3, 7, 8]. Vid syndromala fall är förekomsten av ökat 
intrakraniellt tryck högre och kan ha sin grund i flera 
faktorer, som reducerad intrakraniell volym (kranio­
cefal dysproportion), påverkat venöst avflöde från 
hjärnan och påverkad likvorcirkulation, och kan ock­
så förvärras av luftvägsproblem med sömnapné [3]. 
Tryckstegringen kan bland annat påverka synen och 
den neuropsykologiska utvecklingen om den lämnas 
obehandlad [7, 8]. 

Plogformad panna vid  
metopikasynostos. 

Högersidig koronariasynostos med 
så kallad harlekindeformitet, där  

höger ögonhålas övre parti är upp-
höjt. Näsan devierar på så sätt att  

näsroten pekar mot den slutna 
koronariasuturen.

Bilateral koronariasynostos med 
kort, bred och hög skalle.
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Klinisk diagnostik
Diagnostiken av skalldeformitet hos barn bygger i 
första hand på anamnes och klinisk undersökning. 
Den första bedömningen av barnet görs direkt post­
natalt. I det läget kan huvudet vara deformerat, hop­
tryckt och toppigt av själva förlossningen, vilket kan 
förväntas gå tillbaka gradvis inom de första dagarna. 
På BB undersöks huvudets omkrets och form, ansikts­
drag, öronens position, rörlighet över samtliga sutu­
rer samt fontanellernas storlek och tension. Primär 
kraniosynostos kan visa sig med sin typiska deformi­
tet redan i detta skede. En åsbildning kan ofta palpe­
ras över den slutna suturen och ruckbarhet saknas. 
Vid misstanke om skallmissbildning söks också teck­
en på syndrom, exempelvis anomalier i ytteröron, ex­
tremiteter och ansikte. 

Barnet kommer sedan att följas på BVC med möjlig­
het till nya bedömningar av huvudets form och till­
växt. Lägesbetingad deformitet sitter i de allra flesta 
fall i bakhuvudet och kan förväntas uppkomma och 
öka i omfattning under de första levnadsveckorna. 
Vid asymmetri av bakhuvudet undersöks öronens in­
bördes position, huvudets form uppifrån och nackens 
rörlighet för att utesluta tortikollis. 

Avplanad huvudomfångskurva eller tidig fonta­
nellslutning är inte i sig tecken på kraniosynostos 
utan har oftast andra förklaringar. Barn med sagit­
tal kraniosynostos har ofta stora huvuden med om­
fång på +2 till +3 standardavvikelser. En sällsynt un­
dergrupp med små huvuden och normal huvudform 
är patienter med kraniosynostossyndrom och tidig 
slutning av samtliga suturer, så kallad pansynostos. 
I dessa fall ses dock som regel andra tydliga stigma­
ta som exorbitism och hypoplasi av mellanansiktet. 
Diagnostik av kraniosynostos bygger således i de all­
ra flesta fall på identifiering av en specifikt avvikande 
huvudform som motsvarar suturslutningen. Symtom 
på förhöjt intrakaniellt tryck förekommer som regel 
inte i det tidiga skedet.

Primär handläggning
Lägesbetingad skalldeformitet adresseras bäst genom 
tidig upptäckt och med alternering av huvudets po­
sition vid sömn. Neonatal tortikollis kan behandlas 
med fysioterapi. Vid uppkommen asymmetri infor­
meras föräldrarna om att positionera barnet på mot­
satt sida och om de hjälpmedel som finns för att un­
derlätta avlastning, exempelvis kilkuddar som håller 
överkroppen på ena sidan. Behandlingsresultaten är 
bäst vid låg ålder (3–4 månader) på grund av skallbe­
nets formbarhet och hjärnans höga tillväxttakt, var­
för det är viktigt med tidig diagnos och behandling. 
Hos de flesta patienterna är deformiteten lindrig till 
måttlig och kan förväntas gå i regress i takt med att 
huvudet växer och barnet kommer upp mer under det 
första levnadsåret [9]. Uttalad tillplattning av bakhu­
vudet är ofta förenad med någon annan grundsjuk­
dom som föranlett orörlighet, och hos dessa patienter 
är risken för kvarstående deformitet större. Interna­
tionellt och även i Sverige förekommer hjälmbehand­
ling som syftar till att styra skallens tillväxt mot en 
mer rund och symmetrisk form. Det är dock oklart om 
hjälm är mer effektiv än ovan beskrivna åtgärder, och 
behandlingen rekommenderas som regel inte i Sveri­
ge. Kirurgisk behandling är inte indicerad vid lägesbe­

OLIKA HUVUDFORMER
SKAFOCEFALI – Avlång huvudform 
som ses vid sagittalissynostos och 
ibland vid lägesbetingad deformitet hos 
prematura barn som legat på sidan.
FRÄMRE PLAGIOCEFALI – Asymmet­
risk huvudform vid ensidig koronaria­
synostos, med bland annat en ensidigt 
flack panna.
BAKRE PLAGIOCEFALI – Asymmetrisk 
huvudform vid bakre lägesbetingad 

deformitet eller i sällsynta fall ensidig 
lambdoideasynostos.
TRIGONOCEFALI – Huvudform med 
plogformad panna som ses vid metopi­
kasynostos.
BRAKYCEFALI – Kort, bred och hög 
skalle som ses vid symmetrisk bakre 
lägesbetingad deformitet eller dubbel­
sidig koronariasynostos.

Vänstersidig lambdoideasynostos. Utöver 
ett ensidigt flackt bakhuvud ses en slut-
tande skallbas med förskjutning av örat 
nedåt och bakåt på den påverkade sidan. 

Komplicerad skallmissbildning vid 
Aperts syndrom. Utöver en bilateral 
koronariasynostos med kort, bred skalle 
ses här hypertelorism, stor främre fonta-
nell och aplasi av övre orbitaramen.

Bilateral koronariasynostos vid Aperts 
syndrom.

»Diagnostiken av skall-
deformitet hos barn 
bygger i första hand på 
anamnes och klinisk un-
dersökning. Den första 
bedömningen av barnet 
görs direkt postnatalt.« 
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KONSENSUS
De flesta är ense om att

bb tidig diagnostik och remittering av patienter med 
okomplicerade kraniosynostoser möjliggör tidig 
kirurgisk behandling med mer skonsamma metoder

bb obehandlad kraniosynostos kan få stora konsekven­
ser för barnet och familjen med avseende på bland 
annat syn, neurokognitiv utveckling och utseende.

Åsikterna går isär vad gäller
bb operationsmetod för kraniosynostos, och konsensus 

saknas ännu angående optimal operationsmetod och 
tidpunkt

bb hjälmbehandling av lägesbetingad deformitet, som är 
omdiskuterad och som regel inte rekommenderas i 
Sverige.

tingad deformitet. Föräldrarna bör också informeras 
om att asymmetri i bakhuvudet syns mest hos späd­
barn eftersom de inte har så mycket hår och deras hu­
vuden granskas uppifrån [9].  

Vid misstanke om kraniosynostos riktas remiss till 
en av landets två enheter för nationell högspecialise­
rad kraniofacial sjukvård. Vid svag misstanke i sam­
band med undersökningen på BB kan ny bedömning 
planeras på BVC efter två veckor, före en eventuell re­
mittering. Båda riksenheterna har också e-postlådor 
för snabba bedömningar baserade på patientfotogra­
fier. 

Kraniosynostosdiagnosen verifieras med datorto­
mografi (DT), och undersökningen behövs också i pla­
nering av en kommande operation [4]. Idealt bör man 
dock avvakta med radiologi och först ta kontakt med 
den kraniofaciala enheten. Diagnosen kan i de allra 
flesta fall ställas på basen av patientfotografier, och 
man kan då planera DT-undersökningen till strax före 
operationen. Skallröntgen rekommenderas inte. 

Patienter som remitteras till kraniofacialt team 
kallas till ett nybesök för klinisk bedömning och ställ­
ningstagande till operation. 

Behandling av kraniosynostos
Omhändertagandet av patienter med kraniosynostos 
och kraniosynostossyndrom sker inom multidisci­
plinära team med särskild expertis på området. Vår­
den är tillståndspliktig i Sverige och överses av Social­
styrelsen. I regel utförs någon form av transkraniellt 
rekonstruktivt ingrepp under det första levnadsåret 
med syfte att normalisera skallformen och att be­
handla eller förebygga ökat intrakraniellt tryck [7]. 
Patienter med syndrom kräver ofta upprepade skall­
operationer och även ansiktsoperationer senare un­
der uppväxtåren. Det finns vissa skillnader i opera­
tionsmetoder både internationellt och mellan de två 
enheterna i Sverige, men behandlingen vilar på sam­
ma principer, och ett gemensamt nationellt vårdpro­
gram har utarbetats. 

Viktigt är att valet av operationsmetod påverkas 
av tidpunkt för diagnos och remittering. Detta gäl­
ler särskilt sagittal kraniosynostos, som båda utfö­
rarna i Sverige helst opererar vid 4–6 månaders ålder. 
Vid denna tidiga tidpunkt, när skallbenet fortfaran­
de är tunt och mjukt, kan man göra ett jämförelse­
vis mindre, snabbare ingrepp med fullgott resultat. I 
Uppsala har man hittills använt en uppsågningsme­
tod kallad H-kraniektomi, och i Göteborg används så 
kallade fjädrar. Vid H-kraniektomi sågas skallen upp 
enligt ett särskilt mönster som gör att skallen bred­
das spontant. Vid fjädermetoden sågas den slutna sa­
gittala suturen i skallens mittlinje upp och stålfjädrar 
som aktivt breddar skallen implanteras över den upp­
sågade suturen. Båda metoderna har för- och nackde­
lar. H-kraniektomi kräver i större utsträckning blod­
transfusion, medan fjädermetoden kräver ett andra 
mindre kirurgiskt ingrepp efter 6 månader för att ta 
ut fjädrarna. Metoderna utvärderas i jämförande stu­
dier, och målsättningen är att fastställa vilken metod 
som ger bäst utfall och då införa den metoden som ru­
tin i första hand.

Inför operation av sagittalissynostos är det lämpligt 
att redan från diagnostillfället positionera barnet så 
att det sover på bakhuvudet och inte på sidan, då det­

ta kan minska den bakre prominensen inför kirurgi.
Vid försenad diagnos och remittering finns fortfa­

rande goda förutsättningar för kirurgisk behandling 
med gynnsamt resultat, även om det då krävs ett mer 
omfattande rekonstruktivt ingrepp i skallen. 

Barn som opererats för kraniosynostos följs upp av 
det multidisciplinära teamet. Icke-syndromal kranio­
synostos följs till 5 års ålder i Göteborg och till 8 års 
ålder i Uppsala. Uppföljningen syftar till att utvärde­
ra operationens resultat och upptäcka tecken på för­
höjt intrakraniellt tryck. Intrakraniell hypertension 
ska misstänkas vid huvudvärkssymtom samt vid and­
ra tecken, som avstannad tillväxt av huvudet, upp­
höjning på platsen för främre fontanellen, staspapill 
vid ögonbottenbedömning och uttalade gyrala im­
pressioner vid postoperativ DT-undersökning [5]. Vid 
misstanke om förhöjt intrakraniellt tryck görs i förs­
ta hand DT och MR av hjärnan och i andra hand in­
vasiv tryckmätning.  Uppföljningen av patienter med 
syndrom fortgår till tidig vuxenålder och är utpräglat 
multidisciplinär med inriktning på förhöjt intrakra­
niellt tryck, andning, ögonfunktion, bett, utseende 
och patientens neuropsykologiska utveckling. s

b Potentiella bindningar eller jävsförhållanden: Inga uppgivna.
Citera som: Läkartidningen. 2020;117:FSWR


