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1. SAMMANFATTNING

Vardprogrammet beskriver rekommendationer for vard av missbildningar i skalle och ansikte hos barn
med kraniosynostos och kraniofaciala syndrom. Kraniofacial kirurgi vid kraniosynostos och
kraniofaciala syndrom kraver ett multidisciplinart omhandertagande av ibland svart sjuka barn.
Missbildningarna dr séllsynta och den kirurgiska behandlingen &r komplicerad. Det &r darfor viktigt att
koncentrera varden, sa att patienterna kan fa nytta av att kunskaper och erfarenheter pa béasta méjliga
sétt tas tillvara och att varden standigt utvecklas. Omradet har ocksa definierats av Socialstyrelsen som
rikssjukvard. Det innebér att endast sjukhus med tillstand far bedriva varden. Sadana tillstand har
tilldelats Sahlgrenska Sjukhuset i Goteborg och Akademiska Sjukhuset i Uppsala. For att utveckla
behandlingen och varden av dessa barn kréavs aven ett nara internationellt utbyte och samarbete. Bada
rikssjukvardsenheterna deltar i det sa kallade Europeiska referensnatverket for kraniofaciala
missbildningar, ERN CRANIO.

Vardprogrammet innefattar tillstindens orsaker, forekomst, symptom och utredning. Vidare beskrivs
remitteringsvagar, kirurgisk behandling och 6vrig vard samt uppféljning och kvalitetsmal.



2. VARDPROGRAMMETS GILTIGHETSOMRADE

Vardprogrammet for Viss kraniofacial kirurgi behandlar utredning, behandling och uppféljning av
patienter som fods med kraniosynostos och andra kraniofaciala missbildningar.

Detta vardprogram ror framst diagnoser som ingar i Rikssjukvardsdefinitionen, men kan &ven
appliceras pa andra kraniofaciala diagnoser med behov av likartad vard.

2.1 Rikssjukvard

Viss kraniofacial kirurgi &r sedan 2012 definierat som Rikssjukvard. Det innebér att varden ar
tillstandspliktig. Tillstand att bedriva rikssjukvard innehas av Vastra Gétalandsregionen genom
Sahlgrenska Universitetssjukhuset och Region Uppsala genom Akademiska sjukhuset. Nuvarande
tillstand fortsatter fram till 2018-12-31.

2.1.1 Definitionen av viss kraniofacial kirurgi som rikssjukvard

Rikssjukvarden i kraniofacial kirurgi &r definierad utifran diagnos enligt ICD-10 och koder ur
Klassifikation av vardatgarder (KVA-koder). Féljande diagnos- och atgéardskoder galler under
innevarande tillstandsperiod:

* Dolikocefali (Q67.2), Plagiocefali (Q67.3) och Kraniosynostos (Q75.0) i kombination med
atgarderna

o Kranioplastik (AAKQO)

o Operationer p.g.a. kraniosynostos (AAK20)

¢ Kraniofacial rekonstruktion vid missbhildning (AAK30)

o Korrektion av medfédd misshildning av orbitas benvagg (CAC50)

« Kraniofacial dysostos (Q75.1) och Medfédda missbildningssyndrom som framst paverkar
ansiktets utseende (Q87.0) i kombination med atgarderna

o Kranioplastik (AAK0O)

Operationer p.g.a. kraniosynostos (AAK20)

Kraniofacial rekonstruktion vid missbildning (AAK30)

Korrektion av medfédd missbildning av orbitas benvégg (CAC50)

Korrektionsplastik av ndsans brosk- och benskelett (DLD10)

Rekonstruktion av ndsan (DLD30)

Segmentosteotomi pa underkake (EDCO05)

Sagittal ramusosteotomi pa underkake (EDC10)

Vertikal ramusosteotomi pa underkake (EDC15)



o Le Fort I-osteotomi (EECO05)
o Le Fort Il-osteotomi(EEC10)
e Le Fort Ill-osteotomi (EEC15)

» Andra specificerade medfédda deformiteter av skalle, ansikte och kake (Q67.4) i kombination
med atgarden

o Kranioplastik (AAK0O)
« Hypertelorism (Q75.2) i kombination med atgarden

o Korrektion av medfodd misshildning av orbitas benvigg (CAC50)

2.2 Vardprogrammets forankring

Tillstand for rikssjukvard tilldelas landsting. Nar det galler Viss kraniofacial kirurgi har Region
Uppsala och Vastra Gotalands region erhallit tillstand. Vardprogrammet har utarbetats pa uppdrag av
Socialstyrelsen av Kraniofaciala Enheten pa Sahlgrenska Universitetssjukhusets och Kraniofacialt
Centrum vid Akademiska Sjukhuset.

Vardprogrammet har remitterats for synpunkter till den kraniofaciala enheten vid Karolinska
Universitetssjukhuset, landets sju universitetssjukhus samt till berérda patientorganisationer sasom
Sallsynta diagnoser, Kraniofaciala féreningen och Apertféreningen.



2.3  Mal med vardprogrammet

Vardprogrammet syftar till att skapa en enhetlig vardkedja dar alla patienter i Sverige far en likvardig
behandling baserad pa befintlig evidens och konsensus. Det syftar ocksa till att 6ka kunskapen om
kraniosynostos och andra kraniofaciala misshildningar inom sjukvarden, och att gora det lattare for
profession och patienter att véardera varden.

Varden leds och utvecklas utifran sex vedertagna omraden som speglar vardkvalitetens och
patientsakerhetens olika dimensioner, och som innefattas i begreppet "God Vard”.

Dessa omraden &r:

« Kunskapsbaserad och andamalsenlig vard, innebér att varden skall bygga pa vetenskap och
beprovad erfarenhet och utformas for att mota den individuella patientens behov pa basta mojliga satt.
Det stalls stora krav pa att bedriva ett systematiskt forbattringsarbete for att introducera och félja upp
anvandning av nya metoder och evidensbaserade riktlinjer.

« Saker halso- och sjukvard, innebar att varden skall bedrivas sa att vardskador férebyggs och sa att
storsta mojliga lardom dras av komplikationer och avvikelser som uppstar.

« Patientfokuserad halso- och sjukvard, innebér att varden utfors med respekt och lyhordhet for
individens specifika behov, forvantningar och varderingar, och att dessa végs in i de kliniska besluten.
Erfarenheten visar att ett gott bemdtande forbéattrar patientens behandlingsresultat.

« Med effektiv halso- och sjukvard avses att tillgangliga resurser utnyttjas pa basta sétt for att uppna
uppsatta mal.

« Jamlik halso- och sjukvard, innebar att varden tillhandahalls och fordelas pa lika villkor for alla.

« Halso- och sjukvard i rimlig tid, som innebdr att ingen patient skall behova vénta oskélig tid pa de
vardinsatser som han eller hon har behov av.



3. BAKGRUND OCH ORSAKER

Kraniosynostos och andra kraniofaciala syndrom ar medfédda missbildningar som primart sitter i
skallens och ansiktets skelett och som hammar skelettets tillvaxt. Kraniosynostos innebdr att en eller
flera suturer (sommar) som héller ihop skallens olika ben slutits for tidigt, oftast redan under
graviditeten. Dessa suturer &r viktiga for att skallen och hjarnan ska kunna véxa. Barnets hjérna vaxer
mycket kraftigt under de tva forsta levnadsaren, och suturerna ar nodvéandiga for en normal
skalltillvéxt. For tidig slutning av en eller flera suturer hAmmar den normala tillvaxten och kan leda till
att skallen far en avvikande form.

Kraniosynostos &r oftast icke-syndromal, men ibland &r det en del av ett kraniofacialt syndrom.
Kraniofaciala syndrom omfattar kraniosynostos tillsammans med misshildning av ansiktets skelett och
i vissa fall &ven andra missbildningar.

3.1 Kraniosynostos

Vid kraniosynostos har en eller flera skallens suturer slutits redan i fosterstadiet. Huvudets form
paverkas beroende pa vilken eller vilka suturer som slutits. Principen &r att huvudets tillvaxt hammas
vinkelratt mot den slutna suturen. Som en kompensation for hjarnans behov av utrymme okar
tillvaxten i en riktning parallellt med den slutna suturen.

I de flesta fall av kraniosynostos har endast en av suturerna slutits for tidigt. Vanligast &r slutning av
den sagittala suturen, eller sagittal synostos, som leder till avlang skallform, sa kallad skafocefali.

Nést vanligast ar slutning av metopikasuturen som leder till trekantig, spetsig form pa panna och tétt
sittande 6gon (hypotelorism). Metopikasynostos ar en speciell grupp satillvida att metopikasuturen
normalt sluts mellan 3 och 6 manaders alder. Sluten metopikasutur pa réntgenundersokning utford
efter 6 manaders alder &r saledes i sig ett forvantat fynd och diagnos och operationsbeslut baseras
framfor allt pa den kliniska undersékningen.

Slutning av koronariasuturen kan vara en eller dubbelsidig dar ensidig slutning (unikoronar synostos)
ger en asymmetrisk form kallad frdmre plagiocefali och dubbelsidig slutning (bikoronar synostos) ger
en kort och bred skallform kallad brachycefali. Dartill finns mer ovanliga, sa kallade atypiska, former
dér fler suturer i olika kombinationer slutits.



Bicoranal Metopica

Unicoronal Lambdoidea

Sagittal

Figur 1: lllustration av hur kraniosynostos kan yttra sig

3.2  Sekundéar kraniosynostos

Sekundar kraniosynostos kan uppkomma nar hjarnan vaxer mindre an forvantat, sa kallad mikrocefali,
vid vissa metabola sjukdomar eller hos patienter med hydrocefalus och for kraftigt drénage av liquor i
shunten. Prematura barn kan uppvisa en forvarvad avlang huvudform med eller utan sagittal synostos.

3.3 Kraniofaciala syndrom

Barn med kraniosynostos som del i ett syndrom har som regel missbildningar i ansiktet. Vissa
syndrom innefattar &ven missbildningar pa andra stallen, till exempel hander och fotter.
Missbildningen i ansiktet kan ge problem med andning, matning, syn, hérsel, tal och utseende. Dessa
syndrom ar mycket séllsynta och har olika svarighetsgrad. Risken for forhojt intrakraniellt tryck ar
betydligt storre vid syndrom. Vid uttalad missbildning av ansiktet finns det risk for andningsproblem.
De vanligaste kraniofaciala syndromen ar Crouzon, Pfeiffer, Apert, Saethre-Chotzen,
kraniofrontonasal dysplasi och Muenke.

Diagnos av kraniofaciala syndrom sker genom undersdkning av barnet och genetisk utredning.

3.4 Orsak

Kraniosynostos utan syndrom ar i de allra flesta fall inte arftligt och orsaken &r okénd. Det har
spekulerats i om trangsel for fostrets huvud i backenet under graviditeten skulle kunna ha en betydelse,
men det har inte gatt att belagga vetenskapligt.

| flera av de kraniofaciala syndromen kanner man daremot idag till den bakomliggande genetiska
orsaken. Vid misstanke om syndrom kan diagnosen ofta bekraftas genom blodprovstagning och analys
av genféréndringar.



3.5 Forekomst

| Sverige fods det arligen cirka 80 barn med kraniosynostos, och ungefar 10-20 % av dessa barn har
kraniofaciala syndrom.

3.6  Lagesbetingad skalldeformitet

Den vanligaste differentialdiagnosen till kraniosynostos ar lagesbetingad, sa kallad positionell,
skalldeformitet. Eftersom sma barns skallar & mjuka kan huvudformen paverkas om barnet alltid
ligger i samma lage. Nar barnet foredrar att ligga med ansiktet vént at en sida kan en asymmetri,
plagiocephali, utvecklas. Bakhuvudet blir da tillplattat pa ena sidan och pannan pa samma sida buktar
fram, dven Orat pa samma sida forskjuts framat. Om barnet hela tiden ligger med ansiktet uppat utan
vridning, blir bakhuvudet symmetriskt tillplattat baktill, bracycephali.

Dessa tillstand &r idag ganska vanliga och pa BVC ges rad om hur detta skall forebyggas. Raden gar
framst ut pa att avlasta huvudpositionen och introduktion av maglage.

Barn som fods mycket for tidigt och vardas pa neonatalavdelning kan fa avlang, smal skallform av att
ligga mycket pa sidan.



4. SYMTOM OCH TIDIG UTREDNING

Kraniosynostos och kraniofaciala syndrom diagnosticeras i forsta hand med en klinisk undersékning
som identifierar karaktaristiska deformiteter av skalle och ansikte.

Efter forlossningen ska formen pa barnets huvud beddmas och rorlighet dver sagittal-, koronar- och
lambdoideasuturerna undersokas. Formen pa huvudet och skallens tillvaxt bedéms aven pa BVC.

Diagnostik av kraniofaciala syndrom gors bast genom undersdkning av ansiktet, med uppmarksamhet
pa dysmorfa drag sdsom brett mellan 6gonen (hypertelorism), lutande 6gonspringor, 1&gt sittande 6ron
och kort insjunken nasrygg. Tecken pa hogt ansiktshinder och utstidende 6gon (proptos) talar for
underutveckling (hypoplasi) av mellanansiktet. Skallens form vid kraniosynostossyndrom é&r oftast
kort, bred och hég, men detta kan variera. Munhalan underséks med avseende pa spaltbildning och
form pa framre gomvalvet. Undersokning av hander och fotter gors for att upptécka misshildningar
sasom simhud eller breddokning av tummar och stortar.

Vissa kraniofaciala diagnoser kan stallas eller misstankas redan innan fodseln. Ultraljudsundersokning
kan visa indirekta tecken pa kraniosynostos som asymmetri av skallen eller skafocefali. Ultraljudet
kan &ven upptacka uttalade sammanvaxningar av fingrar och tar som vid Apert syndrom.

De allra flesta fall av kraniofaciala syndrom upptrader sporadiskt utan pavisat arv fran foraldrar. Flera
av de kraniofaciala missbildningssyndromen foljer ett autosomalt dominant nedarvningsmonster med
50 % risk for barn till drabbad foralder. Foralder med syndrom kan erbjudas riktad genanalys pa basen
av fostervattenprov.
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5. REMITTERING OCH VIDARE UTREDNING

Kraniosynostos bor upptackas tidigt for att sakerstélla en optimal behandling. | det nationella
barnhalsovardsprogrammet skall barnets skalle undersokas regelbundet med tanke pa lagesbetingad
skallasymmetri. | de fall dar en skallassymmetri 6kar patagligt eller inte minskar under de forsta
manaderna skall barnet bedémas av barnlékare, enligt Rikshandboken for Barnhalsovard.

5.1 Remittering
Frikostig remittering eller forfragan ar att foredra.

Fragor kring skallform gar att stdlla utan personuppgifter via natet antingen via e-post till Sahlgrenska
sjukhuset (skallform.su@vgregion.se) eller Akademiska sjukhuset (huvudform@akademiska.se).
Fotografier pa barnets huvud framifran, fran sidan, uppifran och bakifran skickas in. Svar fas inom tre
arbetsdagar med rekommendation kring vidare handlaggning. E-postforfragan riktar sig framst till
remittenter, da eventuella behandlingsforslag som ges behover vara forankrade hos vardgivare.

Alternativt skickas formell remiss som besvaras inom fem arbetsdagar. Remissen bor innehalla
information om barnets generella tillstand, perinatalt forlopp, skallens tillvaxt och en beskrivning av
skallform och eventuella avvikande drag. Vid svarartat missbildningssyndrom med paverkan av
luftvag, allmantillstand eller uttalad proptos av 6gonen rekommenderas tidig telefonkontakt med
kraniofacial enhet.

Remiss eller forfragan med fotografier (se figur 2) innan undersékning med datortomografi (DT) ar
alltid att foredra. Beslut om operation kan i de flesta fall ske pa basen av klinisk undersokning och da
kan DT planeras till tiden nara inpa operation.

Standardvinklar vid Kraniofotografering

Rakt framifrén 90 graders vinklar &t bada hallen

Rakt ovanifran Rakt Bakifran

Figur 2 Standardvinklar vid kraniofotografering. Méssa behévs inte vid fotografering, men om barnet har mycket har dr det
bra att fukta det innan fotografering sa skallformen framtrdder tydligt.
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Eventuell DT ska utféras med sekvens for att visualisera skelett till lagsta mojliga straldos, men med
tunna snitt for att mojliggora tredimensionella rekonstruktioner med hdg uppldsning. Slatréntgen skall
undvikas pa grund av ofullstandig visualisering och diagnostik av suturer och det kraniofaciala
skelettet. Om radiologisk undersokning utforts skall den l&nkas till respektive kraniofacial enhet.

5.2 Vidare utredning

Patienter med kraniofacialt missbildningstillstand planeras for fortsatt utredning, behandling och
uppfoljning vid kraniofacial enhet. Det finns vissa skillnader i handlaggningen vid de tva enheterna
men samma grundlaggande principer foljs. Kontaktskoterskorna vid de tva enheterna har en nyckelroll
i att koordinera utredningen och leda och stédja barnet och familjen genom vardens olika steg.

5.2.1 Undersotkningar infor priméara operationer av skallmissbildning i
spadbarnsalder:

Icke-syndromal kraniosynostos: bedémning av kirurgiskt och anestesiologiskt team, DT av skallens
skelett, 6gonundersdkning vid behov, konventionell och tre-dimensionell fotografering.

Syndromal kraniosynostos: beddmning av Kirurgiskt och anestesiologiskt team, DT av skallens skelett,
magnetkamera av hjérnan vid behov, luftvdgsbeddmning, 6gonundersdkning, klinisk genetisk
undersokning, eventuell handkirurgisk bedémning, konventionell och tre-dimensionell fotografering.

Komplexa, atypiska, kraniosynostoser handlaggs som syndromala kraniosynostoser da dessa patienter
ofta har likartade problem med forhgjt intrakraniellt tryck.

5.3  Multidisciplinéar konferens

Multidisciplinar konferens sker i Géteborg for kraniofaciala syndrom vid 5,7,10,13,16 och 18 ars
alder. Plastikkirurg, kakkirurg, neurokirurg, ortodontist, kontaktsjukskoterska,
avdelningssjukskoterska, teamsekreterare och psykolog samlas och diskuterar patienternas behov och
behandlingsplan, samt resultat av genomforda atgarder.

| Uppsala sker multidisciplinar konferens for kraniofaciala syndrom vid aldrarna 3, 5, 7, 10, 13, 16 och
18 ars alder. Till konferensen tillkallas olika specialister att bedéma patienterna utifran deras behov.
Konferensen bemannas av plastikkirurg, ONH-lakare, kikkirurg, kakortodontist, radiolog, psykolog,
kraniofacialsjukskdoterska, LKG-sjukskoterska, klinisk genetiker, logoped och da behov finns,
neurokirurg, gonlakare och oto-kirurg. Radiologiundersokningar demonstreras av radiolog och
diskuteras. Specialisterna traffar forst patienterna separat och sitter sedan ner tillsammans och
diskuterar patientens behov, genomfdrda atgérder och behandlingsplan. Aterkoppling till patienterna
sker efter genomgangen konferens.

Nya kraniofaciala syndrompatienter diskuteras aven mellan Sahlgrenska Sjukhuset och Akademiska
Sjukhuset for att samtliga patienter skall fa del av sa stor tillganglig kunskap och erfarenhet som
mojligt.
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6. PRIMAR KIRURGISK BEHANDLING

6.1 Indikation

Indikationen for kirurgisk behandling av kraniosynostos &r dels att skapa basta mojliga forutsattningar
for hjarnans utveckling och dels att i storsta majliga man normalisera utseendet.

Malet med behandling av kraniofaciala syndrom ar att férebygga skadliga effekter pa hjarna och 6gon,
att skapa bésta mojliga forutsattningar for normal luftvég, horsel, tal och bett, samt att i mesta mgjliga
man forhindra ett allt fér avvikande utseende. Behandling av syndrom sker i manga steg under
spadbarnsaren och uppvéxten fram till tidigt vuxenliv. Behandlingsinsatserna kan vara kravande for
patienten och familjen. Det kravs ofta flera operationer av skalle och ansikte, dock &r stréavan att
minimera antalet ingrepp.

6.2 Behandling av icke-syndrom

Det finns vissa skillnader i kirurgiska tekniker vid de tva enheterna men malen med operationerna ar
de samma. Man kan dven behova anpassa operationsteknik till patientens alder. De olika kraniofaciala
ingreppen kan utforas vid olika aldrar. Tidpunkter for operationer kan variera mellan olika
kraniofaciala enheter internationellt och i Sverige. Vissa grundlaggande behandlingsprinciper féljs
men det saknas idag vetenskapliga bevis for vilken kirurgisk metod eller tidpunkt for operation som
ger bast resultat.

Manga olika faktorer végs in vid val av tidpunkt for operation. En grundlaggande forutsattning for
missbildningsbehandling ar att barn fortfarande vaxer. En generell grundprincip ar att for att fa ett
resultat som haller sig med tiden ska operationen utforas sa sent som majligt, eller rattare sagt sa nara i
tid till aldern for det normala skelettets avslutade tillvaxt. Denna alder varierar beroende pa region som
foljer med viss individuell variation: skalle 2 ar, 6gonhalor 8 ar, 6verkake 16 ar och underkéke 18 ar.

Anda viljer man att vid kraniosynostos operera skallen redan under det forsta levnadsaret och ofta
innan 6 manaders alder. Skalen kan vara: a) man vill forebygga eventuella skadliga effekter pa hjarnan
medan den &r under stark tillvaxt; b) skelettet ar fortfarande mjukt och formbart; c) skelettets mjukhet
kan utnyttjas i mer skonsamma operationsmetoder; d) defekter som uppstar under kirurgin laker
effektivt. Dessa olika faktorer har olika betydelse vid de olika typerna av kraniosynostos.

Alder fér operationen &r séledes alltid en avvagning som kan skilja sig mellan olika kraniofaciala
enheter. Sammantaget ar dock skillnaderna i tidpunkt for kirurgisk behandling mellan de tva enheterna
i Sverige sma.

6.2.1 Sagittal synostos

Graden av deformitet (skafocefali) varierar stort. Forhojt intrakraniellt tryck forekommer som regel
inte i spadbarnsaldern men kan utvecklas 6ver tid under de forsta 5 levnadsaren.

Tidig upptackt, remittering och behandling méjliggor ett lindrigare ingrepp dar storre kirurgi kan
undvikas. Operationen utférs dock inte forran ingreppet ur anestesiologisk synpunkt har en hig
sékerhet.
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| Sverige utférs kraniotomi med fjadrar (Goteborg) vid 4-6 manaders alder eller H-kraniektomi
(Uppsala) vid 3-6 manaders alder. Dessa metoder har for- och nackdelar. Kraniotomi med fjadrar
orsakar som regel mindre blodforlust som inte kraver blodtransfusion. Vardtiden kan hallas 1-2 dagar
kortare. H-kraniektomi orsakar en blodforlust som kraver blodtransfusion. Fjadrarna maste dock tas ut
via separat operation sex manader senare. Fjadrar ar ett frammande material som i sallsynta fall kan
orsaka sarbildning i huden eller att tappar sitt grepp. Sammantaget ar dock komplikationsriskerna efter
bada metoderna mycket sma.

Vid senare upptackt och remittering nar, barnen hunnit bli Gver 6 manader, utfors vid bada enheterna
sa kallad kranioplastik. Skallbenet delas och omformas aktivt genom forflyttning och fixering av de
olika benfragmenten.

Vardtid 4-7 dagar.

6.2.2 Metopikasynostos

Graden av deformitet varierar stort. Tillstandet beskrivs ofta som ett spektrum dar den lindrigaste
formen endast ger en asbildning dver pannan (metopikads). Endast patienter med sann trigonocefali,
dvs spetsig panna och tatt sittande 6gon (hypotelorism), opereras. Risken for forhojt intrakraniellt
tryck vid metopikasynostos ar mycket lag och har endast rapporterats internationellt i enstaka fall.

Operationen inriktas pa att forma om pannans skelett. Frilaggning gors med hjalp av sé kallad
bikoronar frilaggning. Det uppsagade skelettet fixeras med resorberbara tradar och plattor.

Vid Sahlgrenska sjukhuset véljer man att utféra operationen nagot tidigare, om méjligt fran 4
manaders alder. Vid tidig operation anvénds fjader for att aktivt vidga avstandet mellan 6gonen. Vid
operation efter ca 6 manaders alder anvéands ingen fjader.

Vid Akademiska sjukhuset valjer man att utfora operationen vid ca 8 manaders alder. Fjader anvands
inte eftersom man sett att avstandet mellan 6gonen vidgas spontant med tillvéxten. FOr 6vrigt ar
metoderna likartade vid bada enheterna.

Vardtid ca 4-7 dagar.

6.2.3 Unikoronar synostos

Unikoronar synostos ger sa kallad framre plagiocefali — en asymmetri av panna och 6gonhalornas ram.
Liksom metopikasynostos &r tillstandet mycket séllan forenat med forhojt intrakraniellt tryck.

Operationen inriktas pa att forma om pannans skelett. Frilaggning gors med hjalp av sa kallad
bikoronar frilaggning. Det uppsagade skelettet fixeras med resorberbara tradar och plattor.

Pa Akademiska sjukhuset valjer man att operera nagot senare, vid 8-10 manaders alder. Skalet till det
ar att man med senare operation anser sig fa battre forutsattningar for ett resultat som &r stabilt med
tiden.

Pa Sahlgrenska sjukhuset valjer man att utfora operationen tidigare, redan vid ca 6 manaders alder.
Skalet till det ar att skelettet &r mjukare och lattare att forma samtidigt som det uppnatt tillracklig
stabilitet.
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6.2.4 Bikoronar synostos
Bikoronar synostos har relativt hdg risk att utveckla forhojt intrakraniellt tryck.

| Goteborg utfors en kombinerad operation vid 4-6 manaders alder. En framflyttning av pannan
kombineras med fjaderplastik baktill s att framre och bakre skallen expanderas samtidigt. Pa
Akademiska sjukhuset har man valt att i en forsta operation vid 4-6 manaders alder expandera
bakhuvudet och att gora en framre kranioplastik senare vid 1-2 ars alder. Expansionen av bakhuvudet
kan goras med sa kallade distraktorer eller med fjadrar.

Grundprincipen som foljs vid bada enheterna ar saledes att expandera skallen saval baktill som
framtill. Grunden for att dela upp behandlingen pa tva ingrepp som gérs pa Akademiska sjukhuset ar
att tidigt kunna oka skallens volym baktill for att pa sa satt forebygga hoga intrakraniella tryck, for att
i ett senare skede, vid 1-2 ars alder, kunna korrigera pannans form narmare i tid till avslutad tillvaxt.

6.2.5 Lambdoideasynostos

Tillstandet ger en asymmetri av bakhuvudet och &r mycket ovanligt. I lindriga fall behdvs inte alltid
kirurgisk behandling.

Operation inriktas pa att fa bakhuvudet mer symmetriskt. Huden 6ppnas i skalpen fran éra till 6ra och
falls bakat for att exponera bakhuvudet. Alternativ ar delning av skallbenet i kombination med fjader
eller bakre kranioplastik dar skelettet delas och fixeras med plattor och skruvar.

6.2.6 Multipel synostos

Olika typer ses. Risken for 6kning av intrakraniellt tryck ar betydligt hogre &n vid ovanstaende icke-
syndromala enkla synostostyper.

Den kirurgiska metoden individualiseras beroende pa vilka suturer som &r slutna och barnets alder. |
Goteborg anvands fjadrar om barnet ar under ca 6 manaders alder. P4 Akademiska sjukhuset anvands
fjadrar i vissa fall under 6 manaders alder. Ovriga fall opereras med kranioplastik pé& saval
Akademiska sjukhuset som Sahlgrenska.

6.3 Behandling av syndrom

Generellt ger syndromal kraniosynostos fler symtom jamfért med icke-syndromala former och
behandlingen ar mer omfattande och ocksa i vissa skeden mer riskfylld. Samtidigt kan graden av
missbildning for ett och samma syndrom variera stort fran patient till patient och i en del fall &r
besvaren sé pass lindriga att diagnosen stalls forst senare under barndomen eller till och med under
vuxenlivet. Vidare varierar symtombilden stort mellan de olika syndromen. Allt detta gor att
behandlingen av syndrom till stor del maste individualiseras, baserat pa ett antal vedertagna principer.

Behandlingen av syndrom &r mestadels planerad men mer akuta insatser kan krévas. Exempelvis kan
akuta behandlingar vara indicerade vid luftvagsproblem eller forhojt intrakraniellt tryck. Néra
samarbete med remitterande barnklinik ar sarskilt viktig runt barn med syndrom.
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6.3.1 Crouzon och Pfeiffer

Typiskt for dessa syndrom &r en kraniosynostos som progredierar efter fodelsen och som kan ge en sa
kallad pansynostos — samtliga suturer slutna. Andra kénnetecken ar underutvecklat (hypoplastiskt)
mellanansikte och brett mellan 6gonen (hypertelorism). Hypoplasi av mellanansiktet leder i varierande
grad till utstaende 6gon (proptos) och trang luftvag. Vid Pfeiffers syndrom ses breda tummar och
stortar. Symptomens allvarlighet varierar stort mellan olika individer.

Primart inriktas behandlingen pa att optimera luftvagsfunktion, sakerstalla adekvat nutrition samt
forhindra exponering och uttorkning av horn- och bindhinna. Adekvat syreséttning ar viktig for
barnets utveckling och uppfédningsformaga. Nedsatt nattlig syresattning kan forvarra ett redan forhojt
intrakraniellt tryck.

Vid tecken pa obstruktivt somnapnésyndrom (OSAS) utfors nattlig andningsregistrering. Tankbara
steg for att forbattra syresattning ar tonsillektomi, adenoid abrasio, nasofaryngela tuber och CPAP. |
enstaka svara fall kan tracheostomi bli nodvandigt for att sakerstélla god syresattning. Exponering av
ogonen kan beroende pa svarighetsgrad behandlas med droppar och salvor, delvis ihopsyning av
ogonlock (tarsorafi) eller fuktkammare. Bade trang luftvag och exponering av dgon forbattras med de
framflyttningar av mellanansiktet som gors senare (nedan).

Tecken pa forhojt intrakraniellt tryck eftersoks med dgonbottenundersokning, datortomografi och
magnetkamera. Trangsel i den bakre skallgropen kan leda till hydrocefalus som i sin tur bidrar till
forhojt intrakraniellt tryck.

Behandlingen av forhojt intrakraniellt tryck &r i forsta hand att expandera skallens volym. Metoden for
skallkirurgi beror pa typen av suturslutning. Oftast domineras bilden av bikoronar synostos och da
foljer behandlingen de principer som beskrivits ovan for den kraniosynostostypen.

I en del fall med bestaende tryckproblematik kréavs shunt for att avleda hjarnvatska till bukhalan.

Ansiktsmissbildningen behandlas senare under uppvéxtaren eller tonaren. Val av operationsmetod och
tidpunkt kan variera beroende pa symtom. Principen &r att flytta fram hela eller delar av det
underutvecklade mellanansiktet.

Grundprincipen i Géteborg ar att vid ca 8 ars alder flytta fram 6gonpartiet med sa kallad
glasdgonplastik och att vid 18-20 ars alder flytta fram 6verkéken med Le Fort 1 osteotomi for bettets
skull.

Grundprincipen i Uppsala ar att flytta fram hela mellanansiktet med sa kallad Le Fort 3 osteotomi.
Operationen utférs om mojligt nar mellanansiktet normalt skulle ha slutat véxa vid ca 15 ars alder men
tidigarelaggs om det finns svara symtom i form av trang luftvég eller exponerade 6gon. Om
operationen maste utféras under barnadren anvands sa kallat distraktionsforfarande for att astadkomma
en kraftig framflyttning som kompenserar for avsaknad tillvéxt. | likhet med Géteborg kan det kravas
en Le Fort 1 framflyttning vid 18-20 ars alder for att korrigera bettet.

Den hypertelorism som ses vid Crouzons syndrom kraver mycket sallan specifik kirurgisk atgard.

6.3.2 Apert

Typiskt for syndromet &r dubbelsidig koronariasynostos med stort, brett huvud och initialt en stor och
Oppen framre fontanell. I likhet med Crouzon ar tillvéxten av mellanansiktet hAmmat. Karaktaristiskt
for Apert ar kort nasrygg, lutande 6gonspringor pa grund av att 6gonhalorna &r roterade utat, smal
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overkake med hogt framre gomvalv och trang nashala. Ca en femtedel av patienterna har en spalt i
gommen. | syndromet ingar dven kompletta sammanvéxningar mellan fingrar och tar, samt olika typer
av skelettavvikelser. Apert kan &ven medféra missbildningar av hjérna, hjarta och urinvégar. Risken
for okat intrakraniellt tryck ar nagot lagre an vid Crouzon och Pfeiffer men svara luftvagsproblem ar
vanligt forekommande. Ogonen &r i regel inte lika exponerade som vid Crouzon och Pfeiffer.

Principerna for behandlingen av luftvdgen och skallmissbildningen &r desamma som vid Crouzon och
Pfeiffer.

Vad betraffar ansiktet ar grundprincipen i Uppsala att flytta fram hela mellanansiktet och operationen
utfors om mojligt nar mellanansiktet normalt skulle ha slutat vaxa vid ca 15 ars alder. Operationen
tidigarelaggs om det finns svara symtom i form av trang luftvdg. Om operation av mellanansiktet
maste utforas under barnaaren anvands sa kallat distraktionsforfarande for att astadkomma en kraftig
framflyttning som kompenserar for avsaknad tillvaxt. Val av osteotomi kan ocksa anpassas till
patientens situation och 6nskemal. Vid Apert syndrom kan sa kallade segmentella osteotomier (Le
Fort 2+3) vara lampliga. Vid uttalad hypertelorism kan det vara lampligt att kombinera Le Fort 3
framflyttning med sammansattning av 6gonhalorna (facial bipartition). Det kravs oftast en Le Fort 1
framflyttning vid 18-20 ars alder for att korrigera bettet och i vissa fall kan det vara tillrackligt med
den operationen, utan foregaende storre mellanansiktskirurgi.

Grundprincipen i Goteborg ar att vid 16-20 ars alder flytta fram 6verkéken med Le Fort 1 osteotomi.
Le Fort 3-distraktion kan utforas i skolaldern vid persisterande andningsbesvar.

6.3.3 Saethre-Chotzen

Vanligast ar bikoronar synostos men andra former férekommer, sdsom unikoronar synostos, sagittal
synostos eller pansynostos. Andra stigmata ar lagt harfaste, hangande dgonlock (6gonlocksptos), lagt
sittande 6ron och viss simhud mellan fingrar och tar. Med aldern utvecklas sned nasskiljevagg.

Typen av skallkirurgi beror pa typen av kraniosynostos. Grundprincipen pa bade Sahlgrenska och
Akademiska sjukhuset ar att utféra samma typ av skallkirurgi som vid motsvarande icke-syndromal
kraniosynostos.

6.3.4 Muenke

Syndrom som oftast &r férenat med unikoronar synostos. Férekomsten av nedsatt horsel &r relativt
hdg. Risken for hogt intrakraniellt tryck ar lag. Skallmisshildningen behandlas enligt samma principer
som motsvarande icke-syndromal kraniosynostos.

6.3.5 Kraniofrontonasal dysplasi

Mycket ovanligt syndrom som kénnetecknas av koronar synostos, hypertelorism, bred och kort
nasrygg med delad nastipp, samt ibland missbildningar av har och naglar.

| forsta hand behandlas skallmissbildningen enligt samma principer som motsvarande icke-syndromal
kraniosynostos.

Hos dessa patienter kan det vara indicerat att tgarda hypertelorismen och olika operationsmetoder
finns for att minska avstandet mellan 6gonhélorna. Val av metod anpassas till patientens missbildning.
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Operationen utfors tidigast vid 8 ars alder. Dartill kan senare operationer kravas for nasmissbildning
och bettfelstallning (Le Fort 1).
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6.4 Omvardnad och rehabilitering
Efter kraniofacial kirurgi ar de viktigaste omvardnadsmassiga parametrarna

- Smadrta, barnen behéver fullgod smértlindring postoperativt genom paracetamol i kombination
med morfin.

- Hud, barnen riskerar att bli svullna i ansikte, framforallt efter ingrepp vid 6gonhalor/panna.
Ogonférband kan fungera ddmpande for svullnad de forsta dagarna post-operativt. Nar égonen
kan 6ppnas kan 6gonférbandet avvecklas.

- Nutrition, vatskeregistrering sker for att sékerstélla att barnet nutrierar sig fullgott
postoperativt.
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7. EGENVARD

7.1 Infektioner

Barnet maste vara friskt i samband med kirurgi. Foraldrar bor uppmanas att undvika smitta veckan
innan planerad kirurgi, utan att for den delen isolera sig.

7.2 Vaccination

Vaccination bor undvikas 4 veckor fére och 4 veckor efter kirurgiskt ingrepp. MPR-vaccination skall
undvikas 3 manader efter genomfard blodtransfusion.

7.3 Hjalm

Hjéalm eller annat skydd &r inte nddvéndigt efter denna typ av kirurgi.

7.4  Kontakt med sjukvard

Foraldrar skall uppmanas att kontakta behandlade sjukhus om barnet har feber, blir forsamrat i
allmantillstand eller om saret ar inflammerat eller luktar illa. Ofta kan rad for egenvard ges, ibland
kravs kontakt med primarvard pa hemort och i enstaka fall rekommenderas aterbesok till operator.
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8. UPPFOLJINING

Nedanstaende ar den nationella miniminivan for uppfoljning av patientgruppen. Den standardiserade
uppféljningen ar en forutsattning for nationell kvalitetssékring.

8.1 Icke-syndromal kraniosynostos

8.1.1 Post-operativ kontroll
- Beddmning av kraniofacialkirurg
- Fotoregistrering
Eventuell fjaderextraktion féranleder ingen ytterligare post-operativ kontroll.

| Uppsala sker lakningskontroll hos sjukskoterska 1 manad postoperativt med fotoregistrering. 1 ar
efter operationen kommer barnet for post-operativ kontroll, som beskrivs ovan.

8.1.2 Treér

Samtliga patienter genomgar tre-arskontroll. Den bestar av
- Beddmning av kraniofacialkirurg
- Fotoregistrering

- 3D-DT

8.1.3 Femar
- Beddmning av kraniofacialkirurg
- Fotoregistrering

I Goteborg avslutas uppféljningen om inga sarskilda behov foreligger. | Uppsala kallas samtliga
patienter till ytterligare en kontroll vid 8 ars alder da man vill folja upp tills huvudet slutat vaxa.
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8.2  Principer for uppfoljning av syndromal kraniosynostos
Barn med syndromal kraniosynostos kraver en individualiserad uppfoljning beroende pa symptombild.
Kraniofaciala syndrom féljs pa samma satt som icke-syndromal kraniosynostos med foljande tillagg

- Beddmning av kraniofacialkirurg minst en gang per ar fram till 5 ars alder.

- | Goteborg foljs barnet av det multidisciplinara teamet vid arskontroller 5 ar, 7, 10, 13, 16 och
18 ar. | Uppsala borjar dessa teambedémningar tidigare, vid 3 ars alder.
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9. KVALITETSREGISTER

Sahlgrenska Universitetssjukhuset och Akademiska sjukhuset for var sitt kvalitetsregister éver
samtliga barn opererade for kraniofaciala diagnoser. Dessa innehaller uppgifter om diagnoser, utford
kirurgi, perioperativa data och varddata. Registren utgér en viktig resurs for forskning och

vardkvalitet.
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10. KVALITETSINDIKATORER OCH MALNIVAER

Rikssjukvarden utvarderas arligen. Ett antal kvalitetsindikatorer som registreras i varden skickas in till
Socialstyrelsen for jamforelse mellan enheterna och med publicerade internationella data. Exempel pa
parametrar som registreras ar: blédnings och blodtransfusionsmangder, komplikationer, reoperationer,

mortalitet, vardtider och foljsamhet till uppfoljningsprogrammet.
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12. VARDPROGRAMGRUPPEN

12.1 Vardprogramgruppens sammansattning

Den nationella arbetsgruppen har bestatt av representanter fran Sahlgrenska Universitetssjukhuset
samt Akademiska Sjukhuset.

12.2 Vardprogramgruppens medlemmar

Lars Kolby, professor, Verksamhet Plastikkirurgi, Sahlgrenska
Universitetssjukhuset, Géteborg

Daniel Nowinski, docent, Verksamhetsomrade plastik- och kakkirurgi,
Akademiska sjukhuset, Uppsala

Peter Tarnow, docent, Verksamhet Plastikkirurgi, Sahlgrenska
Universitetssjukhuset, Géteborg

Per Enblad, professor, Verksamhetsomrade Neurokirurgi, Akademiska sjukhuset,
Uppsala

Pelle Nilsson, Med Dr, Verksamhetsomrade neurokirurgi,
Akademiska sjukhuset, Uppsala

Anna Paganini, specialistsjukskdterska, Verksamhet Plastikkirurgi, Sahlgrenska
Universitetssjukhuset, Géteborg

Anna Zerpe, specialistsjukskoterska, Verksamhetsomrade plastik- och kakkirurgi,
Akademiska sjukhuset, Uppsala

12.3 Jav och andra bindningar

Medlemmarna i den nationella vardprogramgruppen har inga rapporterade pagaende uppdrag som
skulle kunna innebdra jav.
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BILAGA 1 KVA-KODER

KVA-kodning skall ske pé féljande satt, for att mojliggéra jamforelser mellan center.

AAK?20 — operation av enkla kraniosynostoser

AAK30 - operation av multipla suturslutningar och skallkirurgi av barn med syndrom

Vid kakkirurgi skall forutom diagnos K071 &ven syndromkod anvéndas.
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BILAGA 2: REMISSINSTANSER

Under remissrunda 1 har foljande instanser blivit sarskilt uppmarksammade pa mojligheten att lamna
remissvar; Avdelningen for kunskapsstyrning for halso- och sjukvarden, Hogspecialiserad vard samt
Stockholms kraniofaciala center, Karolinska Sjukhuset.

I remissrunda 2 kommer samtliga barnkliniker i landet samt patientféreningar ges mojlighet att lamna
synpunkter pa vardprogrammet.
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