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a  b  s  t  r  a  c  t

Background.  – Scaphocephaly  increases  the  rate  of some  modifications  of  cognitive  and  mood  profile  in a
manner that  remains  to be  elucidated.
Objective.  – We  aimed  to  describe  the impact  of  scaphocephaly  on  neuropsychological  profile  and  more
particularly  on  the  executive  functions.
Patients  and  methods.  –  An  experimental  group  of  19 children  older  than  5  years,  operated  on for  sca-
phocephaly,  was  compared  with  a control  group  of  10 children  operated  on  for  trigonocephaly,  using
IQ tasks,  attention  tasks  and  mood  scales.  A  group  of  6 children  from  2 to  4 years  old,  operated  on  for
scaphocephaly,  and  a group  of  6 children  with  non-operated  scaphocephaly  are  also  described.
Results.  –  Both  the  experimental  group  and  the  control  group  showed  unchanged  IQ, whereas  attention
deficit  and  anxiety  disorder  were  more  frequent  in the  experimental  group.  Cognitive  profiles  differed  bet-
ween  groups,  with  a  higher  rate  of  impaired  inhibitory  control  of  visual  processing  in  the  scaphocephaly
group,  contrasting  with  a higher  rate  of impaired  auditory  verbal  working  memory  in the  trigonoce-
phaly  group.  Comparable  profiles  were  also  found  in groups  of younger  or  non-operated  children  with
scaphocephaly.
Conclusions.  – Many  children  with  scaphocephaly  must  cope  with  a specific  neuropsychological  profile
throughout  development.  This  study  suggests  the  interest  for these  children  and their  families  of  specific
follow-up  in  reference  centers.

©  2019  Published  by  Elsevier  Masson  SAS.
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r  é  s  u  m  é

Contexte.  – La  scaphocéphalie  augmente  la  fréquence  de certaines  modifications  du  profil  cognitif  et  de
l’humeur, de  faç on  encore  non  élucidée.
Objectif.  – Notre  objectif  est  de  décrire  le retentissement  de  la  scaphocéphalie  sur  le  profil  neuropsycho-
logique  et  plus  particulièrement  sur  les  fonctions  exécutives.
Patients  et méthodes.  – Un groupe  expérimental  de  19  enfants  de  5 ans  à 14  ans  opérés  pour  une  scapho-
céphalie  a  été  comparé  à un  groupe  contrôle  de  10 enfants  opérés  pour  une  trigonocéphalie  avec  les  tests
europsychologie

onctions exécutives
ttention

nhibition
nxiété

de  QI,  des  tests  d’attention  et  des  échelles  de l’humeur.  Un groupe  de  6  enfants  de  2  à 4 ans  opérés  pour
une  scaphocéphalie  et un  groupe  de  6 enfants  porteurs  de  scaphocéphalie  non  opérés  sont  également
décrits.
Résultats.  – Pour  le groupe  expérimental  comme  pour  le groupe  contrôle,  les  QI  sont  inchangés,  tandis  que
les déficits  d’attention  et  de troubles  anxieux  sont  plus  fréquents  que  dans  la  population  de  référence.
Les  profils  cognitifs  étaient  différents  selon  le  groupe.  Les  résultats  suggèrent  une plus  grande  fréquence
de  déficits  du contrôle  inhibiteur  dans  le traitement  visuel  pour  le groupe  scaphocéphalie,  à la différence
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028-3770/© 2019 Publié par Elsevier Masson SAS.

https://doi.org/10.1016/j.neuchi.2019.09.018
http://www.sciencedirect.com/science/journal/00283770
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.neuchi.2019.09.018&domain=pdf
mailto:isabelle.verlut@gmail.com
https://doi.org/10.1016/j.neuchi.2019.09.018


I. Verlut et al. / Neurochirurgie 65 (2019) 330–336 331

d’une  plus  grande  fréquence  de  déficits  de  mémoire  de  travail  auditivo-verbale  pour  le groupe  trigonocé-
phalie.  Des  profils  comparables  sont  également  observés  dans  les  groupes  d’enfants  avec scaphocéphalie
plus  jeunes  ou  non  opérés.
Conclusions.  –  De  nombreux  enfants  présentant  une  scaphocéphalie  doivent  composer  tout  au long  de  leur
développement  avec  un  profil  neuropsychologique  spécifique.  L’ensemble  suggère  l’intérêt  de  proposer
à ces  enfants  et  à leur  famille  un  suivi  spécifique  dans  des  centres  de  référence.
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. Abréviations

A attention auditive
LR échelle de développement psychomoteur de

Brunet–Lézine Révisée
RIEF Behavior Rating Inventory of Executive Function
éno. dénomination
F-MOT échelle de Développement Fonctionnel MOTeur

nh. inhibition
 nombre de sujets
S note standard
EPSY-II NEuroPSYchological assessment, 2nde édition
rth. orthographique
ANAS Positive and Negative Affect Schedule
I quotient intellectuel
A réponses associées
-CMAS Revised Children’s Manifest Anxiety Scale
ém. sémantique

PPSI-IV Wechsler Preschool and Primary Scale of Intelligence,
4e édition

ISC-R Wechsler Intelligence Scale for Children, édition révisée
ISC-V Wechsler Intelligence Scale for Children, 5e édition

. Introduction

Alors que la chirurgie de corrections de la scaphocéphalie est
ouvent présentée comme  la solution au risque de développer une
ypertension intracrânienne, le potentiel retentissement neuro-
sychologique de la fermeture prématurée de la suture sagittale et
e sa chirurgie reste encore largement non élucidé. De nombreuses
tudes ont démontré le bénéfice de la chirurgie du point de vue
sthétique, tandis que l’impact sur le développement se présente
omme  préventif avec plusieurs dimensions du développement
ui sont évoquées, comme  les conséquences de l’hypertension

ntracrânienne ou l’impact social d’une dysmorphie. Cependant
’identification des fonctions cognitives potentiellement concer-
ées par la craniosténose et par la chirurgie ne fait pas encore l’objet
’un consensus. Les fonctions concernées seraient non-verbales
t pourraient impliquer certaines fonctions visuelles, mathéma-
iques, attentionnelles et exécutives. Par ailleurs une tendance
nxio-dépressive pourrait aussi participer à un profil neuropsy-
hologique spécifique. Notre objectif a donc été d’analyser le profil
europsychologique des patients atteints de scaphocéphalie pour
ieux appréhender l’impact de ce type de craniosténose sur le

éveloppement des enfants.

. Patients et méthode

Nous avons rencontré 31 enfants porteurs de scaphocéphalie

ont 25 avaient été opérés.

Les enfants opérés pour une scaphocéphalie se répartissent en
 groupes, un groupe de 6 enfants de 2 à 4 ans et un groupe de
9 enfants de 5 ans et plus (5 à 14 ans). Dix patients opérés pour
© 2019  Publié  par  Elsevier  Masson  SAS.

une trigonocéphalie, âgés de 6 à 11 ans, ont été considérés comme
groupe témoin.

L’organisation de notre évaluation s’est basée sur 3 axes : le
développement global, certaines fonctions neuropsychologiques
ciblées et la dimension émotionnelle. Chez les plus jeunes, ces
3 dimensions sont appréhendées à la fois par des questionnaires
remis aux parents, par l’évaluation de l’enfant avec le BLR [1]
et le DF-MOT [2] et par l’interaction avec l’enfant. En grandis-
sant, l’enfant peut participer plus activement à l’évaluation. Pour
évaluer le développement global, la WISC-V [3] est largement
reconnue comme  un test fiable et adapté, ou à défaut la WPPSI-
IV [4]. L’objectif historique des échelles de Wechsler est en effet
d’évaluer l’intelligence dans son ensemble et de fournir ainsi un
QI qui permet de situer le sujet parmi la population dont il est
issu. Au QI s’ajoutent des indices regroupant différents sous-tests,
indices dont le nombre a augmenté au fil des versions : la distinc-
tion initiale QI verbal/QI performance est remplacée actuellement
par 5 indices dans la WISC-V. On peut de plus considérer la note
standard (NS) obtenue pour chaque sous-test. Cependant l’identité
de cette batterie ne doit pas être perdue de vue : aucun sous-test
n’a pour objectif de tester une fonction cognitive isolée mais plutôt
de rechercher des compétences participant à l’intelligence dans son
ensemble. Une évaluation plus fine des fonctions impliquées passe
donc nécessairement par des tests ayant cette visée. Nous avons
utilisé à cette fin la NEPSY-II [5], une autre batterie conç ue pour
explorer les différentes fonctions cognitives. Il s’agit d’un outil de
seconde intention [6] dont les tests, conç us de faç on ciblée, sont
de plus susceptibles d’être le support d’une analyse fonctionnelle
par recoupement entre plusieurs scores aux différents tests, condi-
tions, voire caractéristiques des réponses : vitesse, précision et type
d’erreurs. Enfin l’évaluation de la dimension émotionnelle répond
à plusieurs besoins. Pour le patient et sa famille, il s’agit de dépis-
ter des souffrances à prendre en charge : dépression, anxiété. De
plus l’interprétation des résultats aux tests cognitifs dépend de la
disponibilité intellectuelle du patient. Plus largement, un éventuel
impact de la craniosténose doit donc être recherché afin de pou-
voir imputer correctement les modifications cognitives observées.
Cette approche peut ainsi être intégrée dans un bilan neuropsycho-
logique systématique de suivi.

4. Résultats

Les enfants en âge d’être scolarisés le sont et à première vue, vont
bien. Au-delà de cette bonne présentation, nous avons exploré ce
développement globalement satisfaisant sous l’angle du dévelop-
pement intellectuel, des capacités attentionnelles et exécutives, des
émotions, de l’anxiété et enfin de la satisfaction de vie.

4.1. Groupe des enfants de 2 à 4 ans, opérés pour une

scaphocéphalie

Nous avons rencontré 6 enfants âgés de 2 à 4 ans. Ces enfants
n’ont pas été adressés dans le cadre d’un suivi systématique, et
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Tableau 1
Caractéristiques des enfants opérés pour une scaphocéphalie ou une trigonocépha-
lie.
Background variables for children operated on for sagittal synostosis or metopic
synostosis.

Scaphocéphalie opérée Trigonocéphalie opérée

Nombre 19 10
Filles 5 4
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Tableau 2
QI moyen des enfants opérés pour une scaphocéphalie ou une trigonocéphalie.
Mean IQ for children operated on for sagittal synostosis or metopic synostosis.

Groupe Scaphocéphalie opérée Trigonocéphalie opérée

n QI moyen n QI moyen

Tous 19 103 9 100
Opérés tôt 13 103 4 113
Opérés tard 6 103 5 91

Tableau 3
Distribution des notes standard (NS) par test de la WISC-V en fonction du type de
craniosthénose.
Distribution of standard scores (NS) on WISC-V test according to type of synostosis.

Test de la WISC-V Scaphocéphalie opérée Trigonocéphalie opérée

NS moyenne Écart-type NS moyenne Écart-type

Cubes 10,1 1,7 9,6 3,4
Similitudes 11,7 3,5 11,6 3,9
Matrices 8,9 2,9 10,2 2,8
Mémoire des chiffres 10,4 3,4 9,0 1,9
Code 10,2 3,1 10,4 3,1
Garç ons 14 6
Âge : moyenne 8 ans 3 mois 7 ans 10 mois
Âge : étendue 5 à 14 ans 6 à 11 ans

ont donc spécifiquement des enfants dont le développement a
nterpellé le chirurgien qui les suit. Nous avons observé :

un retard de développement spécifique de certaines fonctions
comme  le langage, la motricité fine, la coordination ;
un trouble attentionnel.

L’environnement de ces enfants issus de familles différentes
résentait souvent d’autres caractéristiques :

gémellité : les 2 enfants de 2 ans ;
dépression, maladie maternelle « chronique » : 2 enfants ;
multilinguisme : 5 enfants ;
environnement relativement peu stimulant : 3 enfants.

En conclusion on retient que chez les plus jeunes, présentant
lusieurs particularités et facteurs de risque liés au contexte fami-

ial ou à une opération tardive, des troubles des apprentissages, en
articulier un retard de langage, et une tendance au TDAH peuvent
tre observés dès 2 ans. Le bilan neuropsychologique permet alors
e confirmer les observations et d’orienter vers les prises en charge
daptées.

.2. Groupes des enfants de 5 ans et plus, opérés pour une
caphocéphalie ou une trigonocéphalie

Pour les enfants à partir de 5–6 ans, nous avons proposé un bilan
europsychologique explorant plus particulièrement les fonctions

ntellectuelles, l’attention et les fonctions exécutives, ainsi que les
imensions affectives. Afin de pouvoir établir un profil cognitif spé-
ifique des scaphocéphalies, nous les comparons ici à un groupe
’enfants opérés pour une trigonocéphalie.

.2.1. Population
Nous présentons ici 29 enfants de 5 ans et plus ayant été opé-

és, 19 enfants présentant une scaphocéphalie et 10 enfants ayant
résenté une trigonocéphalie. Les caractéristiques sont présentées
ans le Tableau 1.

.2.2. Développement intellectuel en fonction de l’âge de
’opération

Le développement intellectuel a été évalué avec la WPPSI-IV [4]
our les 2 enfants de 5 ans et la WISC-V [3] pour les 17 enfants de

 ans et plus. Pour les 10 enfants opérés pour une trigonocéphalie,
 enfant avait déjà effectué un test de WISC-V récemment.

Nous comparons les scaphocéphalies opérées jusqu’à 6 mois
nclus versus après 6 mois, et les trigonocéphalies opérées jusqu’à

 mois inclus versus après 8 mois (Tableau 2). Les choix des cut-off
e 6 mois et 8 mois correspondent à la distribution de nos âges
’opération (scaphocéphalies : 7 avant 6 mois, 6 à 6 mois, 6 après
 mois ; trigonocéphalies : 4 jusqu’à 8 mois inclus, 5 après 8 mois).
Le QI moyen dans les scaphocéphalies ne montre pas d’effet de

’âge de l’opération, mais on peut remarquer que sur les 6 enfants
pérés après 6 mois, l’âge médian n’est que de 8,5 mois. Pour les
Vocabulaire 12,1 3,5 10,8 3,1
Balances 10,1 2,5 9,9 3,0

trigonocéphalies, le QI moyen peut évoquer un lien entre l’âge à
l’opération et le QI, ce qui est peut-être d’autant plus observable
que l’âge médian du groupe opérés après 8 mois est 12 mois.

Le QI (moyenne à 100, écart-type de 15) varie ici de 77 (limite)
à 121 (supérieur) pour les scaphocéphalies et de 85 (moyen-faible)
à 125 (supérieur) pour les trigonocéphalies. Ces 3 extrêmes excep-
tées (1 QI limite et 2 QI supérieurs), les QI se distribuent comme
attendu sur les plages moyen-faible, moyen et moyen-fort.

4.2.3. Profil intellectuel dans la scaphocéphalie et la
trigonocéphalie

Pour les 27 enfants en âge de passer la WISC-V, nous pouvons
analyser le profil des notes standard (NS, moyenne à 10, écart-type
de 3) des 7 tests utilisés pour calculer le QI (Tableau 3).

L’analyse des NS permet de montrer chez la plupart des enfants
des scores hétérogènes. La moyenne des NS permet de montrer un
profil global avec des scores plus élevés pour les tests de l’indice de
compréhension verbale : Similitudes et Vocabulaire.

Pour le groupe scaphocéphalie, la NS moyenne la plus basse
est observée pour le test de Matrices. Ce test est comparable au
test des Balances, en ce qu’il est présenté visuellement, avec des
images géométriques, et qu’il implique la logique, mais par rap-
port au test des Balances il est plus sensible à l’impulsivité et aux
capacités d’inhibition.

Pour le groupe trigonocéphalie, la NS moyenne la plus basse est
observée pour le test de Mémoire des chiffres. Ce test est sensible
à la mémoire à court terme auditivo-verbale et à la mémoire de
travail.

Cependant les variations observées, de l’ordre de 1 point par
rapport au score attendu, sont modestes par rapport à la sensi-
bilité de la mesure et l’écart-type observé sur le groupe. Il est
donc intéressant de chercher à investiguer ces profils avec des
tests neuropsychologiques dédiés à l’évaluation de l’attention et
des fonctions exécutives.

4.2.4. Attention et fonctions exécutives dans la scaphocépahlie et
la trigonocéphalie

Les capacités attentionnelles et les fonctions exécutives ont été

évaluées avec les tests Attention auditive et réponses associées,
inhibition et production de mots de la NEPSY-II [5].

Le sous-test Attention Auditive (AA) demande de réagir à un mot
cible écouté parmi d’autres mots. Le sous-test Réponses Associées
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Tableau  4
Moyenne des notes standard (NS) et proportion de NS déficitaires (NS ≤ 7) pour la NEPSY-II en fonction du type de craniosténose.
Mean  standard score (NS) and ratio of deficient standard scores (NS ≤ 7) on NEPSY-II according to type of craniosynostosis.

Test Scaphocéphalie opérée (n = 19 ou n = 9) Trigonocéphalie opérée (n = 10 ou n = 6)

NS moyenne Déficits (%) NS moyenne Déficits (%)

Attention auditive et réponses associées
Attention auditive (AA) 9,1 26 7,4 40
Réponses associées (RA) (≥ 7 ans) 7,9 56 5,5 67
Comparaison AA/RA (≥ 7 ans) 8,4 22 6,2 83

Inhibition
Dénomination (déno) 10,6 16 9,4 30
Inhibition (inh) 9,5 21 8,9 40
Comparaison inh/déno 9,1 32 9,0 30
Changement (chgt) (≥ 7 ans) 7,6 56 6,5 67
Comparaison chgt/inh (≥ 7 ans) 7,6 67 7,8 50

Production de mots
Sémantique (sém) 9,9 16 7,8 40

56 6,0 60
44 7,2 67
74 67
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Tableau 5
Proportion de scores pathologiques pour l’anxiété en fonction du type de craniosté-
nose.
Ratio of pathological scores for anxiety according to type of craniosynostosis.

Test Scaphocéphalie Trigonocéphalie

Déficits Déficits

Anxiété physiologique 32 % 30 %
Orthographique (orth) (≥ 7 ans) 7,7 

Comparaison orth/sém (≥ 7 ans) 8,3 

Au  moins une NS déficitaire 

RA, proposé seulement à partir de 7 ans) consiste à réagir de faç on
ifférenciée à des mots cibles écoutés parmi des mots distracteurs.
e test Inhibition consiste à dénommer des formes, puis à dire le
ontraire de ce que l’on voit, puis (à partir de 7 ans) à passer d’une
ègle à l’autre en fonction de la couleur de l’item. L’initiation a été
valuée par la Production de mots, qui consiste à donner le plus
ossible de noms communs en 1 minute en respectant un critère
e catégorie sémantique, puis (à partir de 7 ans), orthographique, ce
ui par comparaison donne un indice des fonctions exécutives. Sur

es 19 enfants présentant une scaphocéphalie, 9 enfants ont plus
e 7 ans ou plus. Sur les 10 enfants présentant une trigonocéphalie,

 enfants ont 7 ans ou plus (Tableau 4).
Pour les scaphocéphalies, aucune NS moyenne n’est infé-

ieure à 7. La moyenne des NS est inférieure à 8 pour Réponses
ssociées, Changement et Comparaison changement/inhibition,
roduction de mots orthographique. On observe une proportion
emarquablement élevée (plus de la moitié) de NS déficitaires
NS � 7) pour chacune de ces mesures et on a environ 3/4 des
nfants qui présentent au moins 1 score déficitaire pour une de
es NS.

La plus grande proportion de scores déficitaires et la NS
oyenne la plus basse s’observent pour comparaison change-
ent/inhibition, qui isole la composante de flexibilité mentale pour

ne tâche impliquant l’inhibition en situation d’attention visuelle.
Pour les trigonocéphalies, la NS moyenne est inférieure à 7 pour

éponses associées, Comparaison AA/RA, Changement, Production
e mots orthographique. Ceci est dû à une proportion élevée (plus
e la moitié) de NS déficitaires (7 ou moins) pour ces mesures et on

 2/3 des enfants qui présentent au moins 1 score déficitaire pour
ne de ces NS.

La plus grande proportion de scores déficitaires et la NS
oyenne la plus basse s’observent pour Comparaison AA/RA, qui

sole la composante de mémoire de travail pour une tâche impli-
uant l’attention auditive.

Les scaphocéphalies s’accompagnent ainsi dans plus de 50 % des
as de scores déficitaires pour les tests demandant une adaptation
apide, ce qui peut être imputé aux fonctions exécutives, et plus
articulièrement pour l’inhibition en situation d’attention visuelle.
es trigonocéphalies présentent ainsi dans plus de 50 % des cas
es scores déficitaires pour les tâches impliquant le plus les fonc-

ions exécutives pour des tests impliquant l’attention auditive et la
onscience phonologique.

Pour les familles qui évoquent une plainte importante pour les
roubles attentionnels, le bilan neuropsychologique a permis de les
Anxiété générale 21 % 20 %
Anxiété 37 % 50 %

orienter vers une structure de soin. Pour les autres familles, le bilan
neuropsychologique permet d’identifier des difficultés modérées
qui peuvent faire l’objet d’une prise en charge ou d’une guidance
adaptée au profil du déficit attentionnel ou exécutif.

4.2.5. Évaluation de la vie émotionnelle, de la satisfaction de vie
et de l’anxiété

Le ratio entre les émotions positives et les émotions négatives
a été évalué avec une échelle, la PANAS [7,8]. On a des scores infé-
rieurs à la norme pour 2 enfants. Dans l’ensemble les scores sont
dans la norme.

La satisfaction de vie a été évaluée sur une échelle qui a été
proposée aux enfants et aux parents [9]. On n’observe pas d’effet
en fonction de l’âge de la chirurgie. Les scores sont généralement
dans la norme. Par contre on observe 2 familles en grande difficulté
exprimer leur désarroi avec cette échelle. Il s’agit de 2 mamans
d’enfants de 6 ans présentant un important déficit d’attention,
observable avec le test d’Attention Auditive. Les 3 familles avec un
enfant répondant à ces critères étaient en difficulté pour la scolari-
sation de leur enfant.

L’anxiété est évaluée avec la R-CMAS, l’échelle révisée d’anxiété
manifeste pour enfant [10]. Des scores significatifs pour l’échelle
d’anxiété sont retrouvés chez 9 enfants, dont 8 enfants qui
présentent des manifestations physiologiques de l’anxiété, inva-
lidantes chez 1 enfant.

Les profils d’anxiété sont comparables dans les scaphocépha-
lies et les trigonocéphalies on observe plus fréquemment que
dans la population de référence un taux d’anxiété générale et
plus particulièrement un taux d’anxiété physiologique élevés

(Tableau 5). Au total, plus d’un tiers des enfants présentent des
signes d’anxiété. On n’observe pas d’effet de l’âge de la chirurgie sur
ces troubles. L’anxiété ne semble pas pouvoir répondre des troubles
attentionnels.
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Tableau 6
Caractéristiques des groupes et résumé de nos observations en fonction du type de craniosténose et de l’opération.
Characteristics of groups and summary of observations according to type of craniosynostosis and of operation.

Test Scaphocéphalie non-opérée Scaphocéphalie opérée Trigonocéphalie opérée

Nombre 6 19 10
Âge  moyen 8 ans 8 mois 8 ans 3 mois 7 ans 10 mois
QI  112 103 100
Attention auditive RA/AA 33 % 22 % 83 %
Inhibition chgt/inh 80 % 67 % 50 %
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Production de mots ortho/sem 50 %
Anxiété 40 % 

Dépression 17 % 

.3. Profil neuropsychologique des enfants opérés

L’analyse des résultats obtenus par les enfants opérés donne
insi le profil suivant. Le QI est normal, avec des scores plus élevés
our les tests de l’Indice de compréhension verbale. Le score le plus
aible est plus souvent le score des matrices dans les scaphocépha-
ies et de la mémoire des chiffres dans les trigonocéphalies. Pour les
ests attentionnels, les scores sont plus souvent pathologiques que
e qui est attendu, ce qui soutient l’hypothèse de l’implication de
ifficultés attentionnelles et exécutives dans le profil intellectuel
lobal. L’anxiété est sur-représentée, et plus particulièrement dans
a dimension physiologique. L’humeur et la satisfaction de vie sont
énéralement normales.

Il est intéressant de se demander si le taux élevé d’anxiété est
n effet du contexte anxiogène de l’annonce diagnostique précoce
t de la chirurgie. Nous avons recherché des éléments de réponse
n comparant les enfants opérés avec des enfants non opérés.

.4. Enfants présentant une scaphocéphalie non opérée

Nous avons rencontré 6 enfants présentant une scaphocépha-
ie et n’ayant pas bénéficié de chirurgie. Il s’agit d’enfants ayant
té diagnostiqués tardivement. Ils sont âgés de 5 à 13 ans. Les QI
ont normaux. L’enfant de 5 ans présente un retard de langage
t des difficultés pour le balayage visuel. Pour les autres enfants,
n remarque des scores plus élevés pour les tests de l’Indice de
ompréhension verbale. La NS moyenne la plus faible est obser-
ée pour le test Mémoire des chiffres. La NS moyenne pour les
ests d’attention est pathologique dans la condition Changement
u test Inhibition. Sur 6 enfants, 2 présentent de l’anxiété. Le plus
gé subit des difficultés au niveau de l’acceptation sociale, avec un
arcèlement scolaire, une dépression, une anxiété majeure.

Pour les tests d’attention, le groupe avec scaphocéphlie non opé-
ée se rapproche du groupe avec scaphocéphlie opérée, avec plus
e scores déficitaires pour Inhibition changement/inhibition. Pour

’anxiété et la dépression, on trouve un taux important d’anxiété et
n score non-nul de dépression (Tableau 6).

En résumé on retrouve chez les enfants non opérés des profils
omparables au niveau des capacités intellectuelles, des difficultés
ttentionnelles et de la présence de troubles anxieux. Les difficul-
és sont variées mais plus prononcées pour ce groupe par rapport
u groupe d’enfants opérés. Ce résultat peut relever d’un biais de
ecrutement, les enfants non opérés n’étant pas tous suivis. Mais
es rapprochements nous suggèrent fortement que le profil observé
hez les enfants opérés résulte bien de la scaphocéphalie elle-même
t non des conséquences du diagnostic précoce et l’opération.

. Discussion
.1. Développement cognitif

Les premières études sur le développement des enfants ayant
résenté une craniosthénose montrent sur 396 enfants que le
44 % 67 %
37 % 50 %
0 % 10 %

principal facteur prédictif du développement est le niveau ini-
tial [11]. Le lien est fait entre la fréquence des retards mentaux
et l’hypertension intracrânienne, et le lien est fait entre l’âge à
l’opération (plus ou moins de 1 an) et le quotient de développe-
ment. Les auteurs concluent que la chirurgie de la craniosthénose
est esthétique et préventive. La comparaison de 18 cas de sca-
phocéphalie avec leurs contrôles montre des différences pour
3 tests de la WISC-R : Similitudes, Compréhension et Mémoire des
chiffres [12]. Cependant les auteurs soulignent que les différences
restent de l’ordre d’un écart-type et n’ont pas de conséquences
notables au niveau scolaire. Ils restent même très prudents dans
leurs interprétations et évoquent d’autres causes que la scaphocé-
phalie pour expliquer les différences observées, comme  le niveau
d’études maternel. L’équipe de Kapp-Simon a évalué un groupe de
168 enfants de 18 mois en moyenne [13]. Les auteurs concluent
que le développement de la mémoire visuelle et des capacités
d’inhibition est normal. Cependant ils observent que les patients
sont moins nombreux que les contrôles à réussir un test A-non-B,
le plus difficile des 2 tests proposés. En grandissant, ces enfants
qui ont un QI normal présentent cependant un avantage du QI ver-
bal sur le QI performance, ce qui peut être l’indice de déficits plus
discrets [14,15]. Ces déficits pourraient concerner la planification
visuelle [16], les fonctions visuomotrices [17] ou des aptitudes aux
mathématiques [18]. L’implication d’un déficit attentionnel ou exé-
cutif a été explorée chez 178 enfants de 6 à 11 ans présentant des
craniosthénoses mono-suture [19]. Cette étude montre l’absence
d’un déficit majeur. Ainsi du point de vue des parents, il n’y a pas
de différence avec les contrôles pour des questionnaires portant sur
les fonctions exécutives comme la BRIEF, même  si les enseignants
trouvent plus de difficultés de métacognition pour les élèves pré-
sentant une trigonocéphalie par rapport à la scaphocéphalie. Avec
les tests (incluant mémoire des chiffres et séquence lettres-chiffres
de la WISC-IV), des différences sont retrouvées, toutes craniosthé-
noses confondues par rapport aux contrôles, pour la double tâche
coups de fusil et le test Inhibition de la NEPSY-II. L’ensemble sug-
gère ainsi que des différences discrètes peuvent être observées.
Des différences entre les indices du QI ont été recherchés avec la
WISC-IV [20]. Dans cette étude, les indices de mémoire de travail
et de vitesse de traitement sont affectés dans la scaphocéphalie,
tandis que dans la trigonocéphalie les indices sont homogènes. On
remarque que sur 73 sujets, 10 à 14 enfants n’ont pas pour langue
maternelle la langue dans laquelle ils sont testés, ce qui peut jouer
sur l’absence de prééminence des performances pour l’indice de
compréhension verbale dans leur étude.

Nous avons vu ci-dessus que nous retrouvons des QI moyens
normaux chez les enfants présentant une scaphocéphalie, donnée
qui fait quasiment consensus, avec des NS qui tendent à être plus
élevés pour les tests liés à l’indice de compréhension verbale,
ce qui a aussi été déjà observé. La NS moyenne la plus faible

était observée pour les matrices, ce qui se distingue des études
précédentes et qui peut être mis  en relation avec la version plus
récente de la WISC utilisée. En choisissant d’observer des NS
plutôt que des indices, nous avons pu orienter nos observation
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ur les spécificités des tests plutôt que sur les composantes de
’intelligence visées par les indices, ici le raisonnement fluide. Nous
etrouvons les différences déjà observées avec la NEPSY-II [19],
ais cette fois-ci en distinguant des groupes avec scaphocéphalie

u groupe avec trigonocéphalie, dans le sens d’un déficit spécifique
our l’inhibition dans la scaphocéphalie.

.2. Développement neurophysiologique

L’éventuel impact de la forme de craniosthénose sur la connecti-
ité fonctionnelle cérébrale a été recherché et a abouti récemment

 la localisation de différences [21]. Dans cette étude, le groupe
e 10 adolescents porteurs de scaphocéphalie montre une connec-
ivité inférieure pour les lobules pariétaux supérieurs et le gyrus
ngulaire. Le groupe de 5 adolescents porteurs d’une trigonocé-
halie ne montre pas de différence, tandis que le sous-groupe
ui présente une trigonocéphalie très prononcée montre une
iminution de connectivité concernant de nombreuses structures
ous-corticales. Les auteurs proposent ainsi de faire le lien entre la
caphocéphalie et l’intégration des informations visuelles, entre le
ype de caniosthénose et le développement cérébral, ainsi qu’entre
’amplitude de la malformation et le degré de modification neuro-
ognitive.

Nos résultats vont dans le sens d’une difficulté attentionnelle
ans la scaphocéphalie de l’ordre des mécanismes inhibiteurs, que
ous avons observée dans des tâches impliquant l’intégration et

a gestion des informations visuelles, ce qui corrobore les données
europhysiologiques.

.3. Impact émotionnel

L’impact émotionnel lié à la pathologie, au diagnostic et à
’opération est important. Une étude sur le développement des
nfants non opérés [22] trouve ainsi des modifications de la qualité
e vie par rapport aux contrôles (frères et sœurs non scaphocé-
hales) et une diminution des affects positifs. Pour les enfants
pérés, le comportement en âge pré-scolaire n’est pas modifié [23]
andis qu’à 3 ans, un léger effet anxio-dépressif avec une augmenta-
ion du risque de modification du comportement est observé [24].

L’équipe de Kapp-Simon montre que le stress observé entre
e diagnostic et l’opération est comparable au stress des autres
arents d’enfants du même  âge [25]. Cependant ce qui est carac-
éristique chez les familles concernées par la scaphocéphalie est
a persistance de ce stress. Cela peut s’observer lorsque l’opération
st évoquée, soit par un interrogatoire direct, soit par des difficul-
és persistantes de l’enfant, soit simplement par une convocation à
’hôpital.

Nous avons vu dans notre groupe de patients avec une scapho-
éphalie opérée des taux élevés d’anxiété. Cette anxiété n’est pas
iée à l’âge de l’opération. Des taux d’anxiété tout aussi élevés sont
bservés pour la trigonocéphalie ou la scaphocéphalie non opérée.
es observations rejoignent les études précédentes en suggérant
ue les causes de l’anxiété observée peuvent être reliées à la patho-

ogie elle-même et non pas spécifiquement au diagnostic précoce
u au stress liée à l’opération et à sa précocité.

.4. Profil neuropsychologique des enfants opérés et suivi
ystématique

L’analyse des résultats obtenus par les enfants opérés donne
insi le profil suivant. Le QI est normal, avec des scores plus éle-
és pour les tests de l’Indice de compréhension verbale. Le score le

lus faible est plus souvent le score des Matrices dans les scaphocé-
halies et de la Mémoire des chiffres dans les trigonocéphalies. Pour

es tests attentionnels, les scores sont plus souvent pathologiques
ue ce qui est attendu, ce qui soutient l’hypothèse de l’implication
ie 65 (2019) 330–336 335

de difficultés attentionnelles et exécutives dans le profil intellec-
tuel global. L’anxiété est sur-représentée, et plus particulièrement
dans sa dimension physiologique. L’humeur et la satisfaction de vie
sont généralement normales. Face à ces spécificités de la scapho-
céphalie, retrouvées dans un contexte de suivi systématique, on
comprend que le risque dans une consultation tout venant serait
de sous-estimer les plaintes éventuelles : l’anxiété ou les troubles
attentionnels sont peu spécifiques et ne sont pas forcément alar-
mants. L’anxiété physiologique étant même  la plus fréquente dans
la scaphocéphalie, elle ne sera pas forcément verbalisée en consul-
tation. Les troubles attentionnels que nous avons observés peuvent
passer pour des erreurs de logique ou de difficulté de lecture et ne
seront alors pas pris en compte correctement. Aussi des enfants qui
vont bien au premier abord vont se trouver face à des difficultés
scolaires. Les enseignants spécialisés qui ont pu intervenir dans les
situations les plus critiques observent ainsi des enfants qui ont bien
investi les apprentissages mais qui peuvent se trouver en difficulté
par la conjonction de troubles attentionnels et relationnels.

6. Limites de cette étude

Cette étude se base sur un petit nombre de patients, ainsi notre
groupe principal, les enfants de plus de 5 ans opérés pour une sca-
phocéphalie, ne compte que 19 enfants. Un plus grand nombre
d’enfants permettrait d’utiliser des tests statistiques. Ce groupe
est homogène de par les caractéristiques liées à l’opération, par
contre le recrutement se compose de 9 enfants qui ont été vus
à titre du suivi systématique alors qu’aucune plainte n’avait été
formulée par les parents ou l’enfant lui-même et 10 enfants qui
avaient été adressés pour des problèmes neurocognitifs évoqués
lors de la consultation de suivi craniofaciale, ce qui a pu induire un
biais. Cependant la distribution des scores ne semble pas liée au
recrutement. L’interprétation des résultats en termes de proces-
sus cognitifs repose sur les propriétés de tests dédiés à la pratique
clinique. L’identification des processus cognitifs spécifiquement
altérés dans la scaphocéphalie demanderait maintenant d’utiliser
des procédures expérimentales dédiées.

7. Conclusion

Alors que les enfants atteints de scaphocéphalie ont présenté
des scores moyens dans les normes pour le QI, l’ensemble des
tests montre une fréquence élevée de troubles d’attention et des
fonctions exécutives. L’évaluation par des échelles du vécu émo-
tionnel des enfants montre plus de troubles anxieux. Enfin quelques
familles ont manifesté un déficit de satisfaction de vie, ce qui coïnci-
dait avec des cas importants de troubles de l’attention ou d’anxiété
dans un contexte de harcèlement.

L’ensemble des observations va dans le sens de profils neu-
ropsychologiques différents dans la scaphocéphalie et dans la
trigonocéphalie, pour l’évaluation intellectuelle et les fonctions
attentionnelles et exécutives.

Ces particularités que nous avons observées demandent à être
étudiées plus précisément et systématiquement. Seul un suivi sys-
tématique peut permettre de mieux caractériser ces effets et les
différents paramètres caractérisant la prise en charge de ces enfants
et de leur famille afin d’optimiser pour tous la prise en charge
de cette pathologie. Ces difficultés cognitives et émotionnelles
peuvent aisément être ignorées ou mises sur le compte d’autres
facteurs si ces enfants rentrent dans des demandes de soin tout
venant. Ce profil neuropsychologique motive ainsi une prise en

charge adaptée, allant du dépistage précoce et du soutien émotion-
nel parental précoce à la mise en place d’un accompagnement et
d’outils de guidance au niveau des apprentissages tout au long du
développement, dans un milieu spécialisé multidisciplinaire.
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