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INTRODUCCION

Etiélogia:

La Craneosinostosis, alteracion debida al cierre prematuro de las suturas
craﬁeales, data de milenios de afios, atrds se han encontrado fosiles con
altej;aciones craneales caracteristicas y hasta la actualidad, no se conoce con
exactitud su etiologia.

Embriolégicamente se sabe, que durante las primeras fases de desarrolio el
cerébro [o envuelve una capa de mesénquima, encontrandose durante ef 21 dia
aprdximadamente tejido ésec evidente, y tejido cartilaginoso en la base durante ef
quinto mes los huesos del créanes estan completamente desarrollados, separados
por las suturas y fontaneas. 1

Una hipétesis acerca de Ia etiologia sostiene, que un desarrollc anormal en Ia
base del craneo origina fuerzas que dislaceran el desarrollo de Ias suturas. 1

i
Patqgenesis.-

Normalmente el cierre de la fontanela anterior y postterior es usualmente
completa alrededor de los 8 y 3 meses de edad, respectivamente. (3)

La suturas craneales son funcionalmente obliteradas por tejido fibroso la
osificacion de las suturas ocurren airededor de la 4a. a la 5a. decada de Ia vida, (3).

La maxima deformidad de la sutura ocurre durante los primeros 12 meses de Ia vida,



es progresiva durante el 2do. afo. El mecanismo exacto es de antemano
desgonocido (de la osteogénesis). (3)

| La boveda craneal es formada desde el hueso intramembranoso, formado
entré el periostio y la dura, este proceso se forma en la Ba. semana de vida
extrauterina; los huesos de la béveda craneana osificados para el final del 1er. afio
de l:a vida, en contraste con la biveda craneana, los huesos de la base, se forman
por una serie de cartilagos primordiales que osifican y eventualmente se fusionan;
las t::ontinuas remodelaciones dseas son méas complejas en la base del craneo, que

!
los cambios que ocurran en la boveda. (3)

Existe 2 tipos de sufuras; syndesmosis y syncondrosis; La syndesmosis

f
ocurre en la boéveda craneana y consisten en tejidos fibrosos interpuestos entre [os
surcbs laterales de los huesos;ia syncondrosis ocurre en la base y son formados por
unos cartilagos que juntran 2 huesos, sin embargo, entre las suturas existe una
activa influencia, que funciona como un pasivo sitio de osificacién, y asi, el craneo
expénde de manera que el cerebro manifiesta acomodacion.

En un nifio normal el cierre de la sutura ocurre en la direccién perpendicular a
la linea de la sutura y esta coincide con el crecimiento lineal del cerebro, alrededor
del siegundo afo de vida, las suturas de los nifios tienen la conformacién de las
caracteristicas del adulto

- Existen algunos estudios que muestran riesgos para presentar en sus

consecuencias algun tipo de craneosinostosis, durante el periodo prenatal. en uno

de esos menciona la exposicién antenatal a grandes alturas con asociacién con




tabaquismo en mujeres, como posible patogénesis. 4 También hacen referencia a la
asociacion de cocaina-alcéhol, que durante el embarazo es. un factor de riesgo
importante, 5 en padres con trabajos agricolas y a la vez con tabaquismo positivo,
también podria ser un factor de riesgo para aumentar la posibilidad de procrear un
hijo con craneosinostosis. 5 el uso de drogas citotéxicas en mujeres embarazadas
portadoras de leucemia mielocitica aguda durante el primer trimestre, es también
sefialado, pero el estudio es limitado. 6

Todos estos estudios realizados, hacen sefalar que podria existir una
hipersensibilidad intrauterina a ciertas drogas ¢ medicamentos, que también en
convinacion con un periodo de hipoxemia intermitente en las células encargadas del
desarrollo satural, podria alterar el desarrollo sutural, se resume asi la eticlogia
fisiologicamente y patogénicamente es hetercgénea.
INCIDENCIA

Se refiere una incidencia de 1 por 2000 nacimientos, con participacién mas
del sexo masculino de 3 hombres por 1 del sexo femenino. en Estados Unidos, [a
ocurrencia ha sido presentada de 3 a 5 por 10,000 nacidos vivos, con un grupo de
nifios africo.americanos.

Los sindromes genéticos o genopatias participan con craneosinostosis en un
10-20% del total de los casos.

Se reporta con un porcentaje mayor de afectacién en la sutura sagital y

escarofrontal.




El diagndstico. la mayor parte de las ocasiones se realiza en los del grupo de

recién nacidos.

CLASIFICACION

En nuestro estudio clasificaremos a la Craneocsinostosis en:
a) Primaria y secundaria
b} Congénita y adquirida
¢) Forma aislada o pura y asociada a sindorme congénito
{genopatia).
La forma primaria, que nos interesa en nuestro estudio, es la soldadura
incompleta o completa prematura de las suturas del créneo.
La forma secundaria, nos habla de falla de desarrollo y expansion del cerebro,
no aplicable para nuestra investigacion.
La forma congénita, que participa como la causa mas frecuente, de forma
aislada o congénita, de causa desconocida ain.
Aquella llamada adquirida, donde un padecimiento primario la originan como
por ejemplo en el hipertiroidismo congénito, y en la originada por Osteogenesis

imperfecta.




CUADRO CLINICO.

La presentacion clinica dependerd de la sutura afectada, ya sea una o
combinadas, en este case, cuando se presenta una afectacién variada de suturas
dan craneos caracteristicos y en ocasiones indistinguibles o de dificil diagnéstico, de
acuerdo a presentacién, la sutura sagital que es mas frecuentemente afectada nos
dara un craneo tipo escafocefalico, el cual es largo y estrecho, con frente ancha y
occipito prominente y ausencia de fontanela anterior, con frente en el sexo
masculino. en orden decreciente la sutura con mas afectacién seria la coronal en
asociacidon con la escamofontanal que nos presentaria un craneo llamado
plagiocefalico frontal, es un crénec asimetrico, con aplanamiento unilateral de la
frente, con elevacidn de la drbita del mismo lado, mas frecuente en mujeres de
continuacion la sutura lamboidea, ya que al fisonarse tempranamente nos produce
un craneo con aplanamiento occipital unilateral con abultamiento del hueso frontal
isolateral, posteriormente continlian en forma decreciente de presentacién la sutura
metépica, que al fusionarse tempranamente nos dara un craneo trigonocefalico en
forma de frente de quilla, y la afectacién de la sutura coronal con aplanamiento
unilateral de la frente. Otra afectacion rara seria la de la sutura mitépica; que nos
daria un craneo trigonecefalico.

La sintomatologia es variable y de acuerde a la sutura afectada, ya sea sola o

combinada con ofras, cuando 2 ¢ mas suturas se cierran prematuramente.




Los sintomas mas comunes, como la cefdlea es rara en pacientes con
craneosinostosis de una sutura afectada y tampoco es queja comun en pacientes
con multiples suturas afectadas, nifios en edad preescolar con craneosinostosis
nunca aquejan sintomas, y otros raramente presentan sintomnas, hasta que vienen
por causa de ancrmalidad cosmética. {(16)

Los sintomas visuales como ptosis, diplopia, son poco comunes, pero cuande
se presentan deberan ser atendidos y examinados de inmediato. (16). La pérdida de
la agudeza visual puede ocurrir en estos nifios y puede progresar a ceguera, las
convuisiones son raras en pacientes con craneosinostosis, aln en ocasiones
cuardo la presion intracraneana es elevada, por io tanto tampoco es muy comun.
(16)

La antigua literatura en creaneosinostosis discute ampliamente el retardo
mental, pero si este participa en sindromes con muitiples suturas afectadas, en una
sola sutura afectada, en retardo mental es muy raro.

Dentro de la clasificacién, se mencionan los sindromes genéticos que
presentan dentro de sus alteraciones craneosinostosis, de los mencionados en
lineas anteriores esta el sindrome de Crouzon maceracién que se produce con
caracter autosémico dominante, donde el cierre de las sutura bilaterales nos dara
una disminucion de 1 didmetro anterio posterior, (braquiccefélico) se acompafia de
hipoplasia maxilar, hipertelorismo y proptosis.

El sindrome de Apert con cierto parecido al anterior, de caracter dominante

también con afectacidn a las mayorias de las suturas, por lo regular el cual con




craneo braquicefdlico, se acompafia de sindactilia y calcificaciones en algunos
huesos de extremidades. Ei sindrome de Carpenter con caracter resesivo, afecta
también a mdaltiples suturas, nos dard un créneo en forma de hoja de trébol y
presencia de Genu valgum, opacidades cornéales, también sindactilias y por lo
regular alteraciones cardiovasculares. El sindrome de Chotzen es de caricter
dominante, con afectacién a la sutura coronal, presentando una turricefalia, se
acompana de sindactilia parcial, en dedos de pié. El sindrome de Cornelia de Lange,
se presenta con afectacion a las mayorias de las suturas, clinicamente presentando
una microcefalia, asi como el sindrome de Edwards, con microcefalia por afectacién
a variadas suturas del craneo, éstos 2 sindromes tienen infinidad de alteraciones y
caracteristicas asociadas
DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO

El diagnéstico es clinico y radiolégico, al encontrarse ausencia de fontanela
anterior 0 si ésta es pequefia en un recién nacido, se sospecha o confirma por
radiclogia una craneosinostosis, aparte la presencia de aristas o elevacidn de
surcos en el sitio de la sutura, son datos de fusién prematura y por lo tanto debera
realizarse una descripcién completa de la alteracion craneal, cuando se presenta
una prominencia frontal y/o occipito prominente asi como deformidad facial al nacer
y un sindrome dismorfico craneofacial, deberd sospecharse cranosinostosis y seguir
la metodologia de exploracién convenientes.

El manejo dependerd de cada situacidn en particular, cuando existan

complicaciones inmediatas el camino es la cirugia, con éraniectomia, estos es




cuando existen 2 o mas suturas afectada produciendo datos de hipertensidn
intracraneana y por otro lado, cuando existe una sola sutura afectada, rara vez se
origina un deficit neuroldgico, en tal caso la cirugia se realizard para correccion
estética.

Es fundamental el manejo especializado interdisciplinario, tanto de los
problemas craniofaciales como de los psicosociales.

Ahora y siempre, no todos los casos de craneosinostosis requieren manejo
quirurgico, exsiten 2 indicaciones para cirugia en pacientes con craneosinostosis: 1)
Las anormalidades cosméticos y la 2) correcion de ia hipertensién intracraneana. (4)

La desicion para cirugia no debe de obtenerse solamente por datos
radivlogicos, hasta el momento existen mas cirugfas por anormalidades cosméticas
que por otras (hipertension [C, etc.)

La craneosinostosis no es un alteracion estatica, de no realizar cirugia en un
individuo, este requerird continuar con vigilancia, puesto que las anormalidades
cosmeéticas pueden surgir posteriormente en la vida adulta. (4).

Existen indicaciones claras para realizar manejo quirlrgico; como la
hidrocefalia, esta podria ser en ocasiones una urgencia, ya que existen algunos
nifos no presentan expansién craneal y en ellos el comportamiento es normal. Si no
existen evidencia de hipertensidn intracraneana, ni existe alteracion cosmética, no
existira indicacién para cirugia. (16)

Si un paciente no se trata quirdrgicamente, la severidad de la deformidad

debera observarse continuamente y valorarse la direccién de Ia expancién y se




valorara también la distorcién progresiva de las extructuras como la érbita, nariz y
maxilares. (16)

Mientras mas tempranc se operen las deformidades, los resultados seran
mejores. (aunque se pueden operar hasta la vida adulta), y més tempranamente se
limitan las alteraciones psicoldgicas, funcional y social. (16)

Si la cirugia es ofrecida antes de los 3 0 4 meses de edad, no existen
postericrmente deformidades en el surco ni en la formacién de la sutura, es
favorable operar en la edad de 4 a 6 meses, por que en esta edad, el riesgo
anestésico en menor, por la proporcidn mayor de volimen sanguineo que en un
neonatc. En ocasiones cuando el diagndstico esta.hecho desde el nacimiento,
podria operarse al mes de edad, si la desicién de los padres lo aprueba. Existen
indicaciones precisas pre-quirdrgicas y la tipo de cirugia dependera de la sutura
afectada, y de su combinaciones es necesario realizar tomografia de craneo en

pacientes acompariados de sindrome para descartar anomalias cerebrales.

COMPLICACIONES

Las complicaciones de las craneosinostosis son numerosas y de variedad
considerable, se presentan en forma temprana y tardia, Las tempranas son aquellas
que por presentar un aumento de la presién intracraneana nos dara sintomatologia
caracteristica como vémitos, crisis convulsivas, rechazo a la VO, edema papilar, se

puede presentar hidrocefalia, y/o microcefalia. Cuando la gravedad no es de




consideracion y por lo regular una sola sutura se encuentra afectada se presenta
sintomatologia y posteriormente acontecen asimétricas o simétrica, eslrabismos,
atrofia Optica, torticolis, cefalea (retardo mental trastornos del lenguaje, sindromes
psicosociales, desviacidén del tabique nasal, atresia de coanas, la fisiopatologia de
todas estas complicaciones tardias no estd completamente estudiada interactruan
mecanismos fisicos-anatdémicos, se refiere como deformaciones faciales por lo
general al cierre completo o incompleto de [a sutura coronal, responsable de los
defectos descritos, y por lo regular las demas suturas al ocluirse tempranamente

alteraran la forma del craneo.
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OBJETIVOS

Los principales objetivos del presente estudio, fueron:

1.- Conocer la incidencia de craneosinostosis en el HIES, (asi como su presentacion
clinica y sus sindromes genéticos asociados.

2.- Conocer el comportamiento clinico, antecedentes familiares involucrados y su
técrica de tratamiento

3.- Proponer un meétodo clinico y sencillo para médicos Generales y demas, durante
el perfodo inmediato de nacimiento; para descartar craneosinostosis.

4.- Mostrar [a importancia de la atencién subsecuente de estos nifios y de su

pronéstico.

11




MATERIAL Y METODOS

Se consultd la base de datos del archivo clinico, con la finalidad de encontrar
el diagnéstico de craneosindstosis, como en forma aislada o acompafante de un
sindrome dismorfico o de una genopatia, ademas se consulté el archivo de patologia
en los p:mtoco[os de necropsias del periodo comprendido 1978-1996

Se revisaron también los expedientes radiol6gicos de aquellos nifios con

afectacibn craneal, en el mismo periodo.
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R*etrospectivo
Transversal

Descriptivo

CLASIFICACION DEL ESTUDIO
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RESULTADOS
Analizando el lugar de procedencia, observamos que todos los pacientes

fueron del Estado de Sonora, 14 de ellos, la mayoria de la Ciudad de Hermosillo,

Aguaprieta, Guaymas, Estacién Zamora, Nogales y Benajim Hill.

LUGAR DE PROCEDENCIA

LUGAR DE PROCEDENCIA No. DE CASCS

Hermosillo
Eenjamin Hill
Agua Prieta
CGiuaymas
Estacién Zamora
Alamos

Nogales

FEL N R N e e W 5 4]

La siguiente figura muestra el tiempo de presentacién de los 18 casos
encontrados en el HIES, periodo comprendido (1978-1996). Presentando mayores

casos en el afto de 1996, y en el afio de 1980 y 1994 con 2 casos por afio, en los

14




demas afios, sefialados abajo con un caso por afio, esto nos muestra una incidencia
de 7 casos por afic

La presencia de craneosinostosis ocupa un porcentaje de 0.01 del total de
nifos registrados en ese periodo (109,451 niftos registrados)

En el siguiente cuadro sefalamos la distribucidon por edad y sexo en el
momento de ingreso al HIES, siendo el grupo més frecuente ef de 1 a 3 afios, con un
total de 5 pacientes, de los cuales 3 son masculinos y 2 femeninos en seguida lo
continud el grupo de_‘l dia @ menores de 1 mes con 4 pacientes 3 masculinos y un
femenirio, también en 2do. lugar el grupo de 1 mes a 5 meses, solamente se
presents un caso de mas de 3 afios. (15 afos) al momento del diagnéstico del total

de 14, 9 casos correspondieron al sexo masculino y 5 al femenino.

DISTRIBUCION POR GRUPO Y DE SEXO

GRUPO No. SEXO
FEMENINO MASCULINO
i

1diaa1 mes 4 1 3
1 a 5 meses 4 2 2
6 a 12 meses 0 0 0
1 a 3 arfos 5 2 2
3 afios O mas 1 0 1
TOTAl 14 5 9

El cuadro que se ilustra abajo muestra los antecedentes encontrados tanto

en las madres como en fos padres, en las madres fa mayoria no presentd ningtin

15




antecedentes de interés, 6 de ellas no $e€ mencionaron patologias u otro dato
impodénte 3 de ellas con edad extrema de 18 anos, 2 de las madres con
antecedentes de craneosinostosis en primogénitos una de ellas con hijo vardn
contador de dismorfia y PCI, la otra de elias tuvoe un hijo con craneosinostosis, 2
madres con antecedentes de anemia y una madre fue fumadora.

Referente a los antecedentes paternos, el alcoholismo se presents en una

3ra. paﬁe de los casos, con 4 padres con tabaguismo positive y 4 sin antecedente

de interés.

MADRES PADRES
ANTECEDENTES No. ANTECEDENTES No,
Anemia 2 .Tabaquismo 4
Edad exirema 3 Alcoholismo 5
Fumadoras 1 Sin Antececen-
Antecedentes de - tes de interés 5

craneosinostosis 2
Sin antecedentes de .
inl-nterés. 8

DF los 14 casos, el motivo que mas se observo fueron las manifestaciones
clinicas évidentes, 9 de 14 nifios las presentaron y 3 nifios ingresaron con vémitos ,
3 de los nifios fueron traidos a éste hospital por mala aceptacion de la via oral e
irritabilidad. En e! cuadre No, 3, se muestra que las convulsiones y la hipotonia se

presentaron en pocos nifios con craneocinostosis.
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irritabilidad. En el cuadro No. 3, se muestra que las convulsiones y 1a hipotonia se

presentaron en pocos niftos con craneocinostosis.

MOTIVOS DE INGRESO

MOTIVO DE INGRESO No. EGRESOS

w0

Malformaciones clinicas
evidentes diversas.

Vémitos

Irritabilidad

Mala aceptacion de la via oral
Hipotonia

Convuisiones

MR W W W

En el siguiente cuadro muestra [as manifestaciones clinicas de ingreso en

estos pacientes; {14 pacientes)

17




SIGNOS CLINICOS

SIGNOS CLINICOS No. PACIENTES

Hipertelorismo
Microcefalia
Hidrocefalia
Proptosis ocular
Exostosis

Frente amplia
Occipito prominente
Fontanelas ausentes
Micrognatia
Glosoptosis
Fontanela

WRNDAOO S WWN WA

Como se observa en el cuadro sefialado, existen datos clinicos que mas se
presentéron en estos nifios, la frente amplia ocupa un lugar importante de
presentacion, en segundo lugar lo tuvo, la presencia de ausencia de fontanela, asi
como el occipito prominente y ef hipertelorismo, otros de menor valia lo fueron la
fontanela pequefia y la microcefaiia.

El siguiente cuadro muestra los sindromes que se encontraron en nuestro

hospitaf durante el presente estudio, acompariados de cranecsinostosis.

18




SINDROME No. CASOS

Sindrome Crouzon
Sindrome Pierre Robin
Sindrome de Carpenter
Sindrome Dismorfico
Sindrome Edwards
Sindrome Apert
Cornelia de Lange

UL N S G O %

Como se observa, contamos con mas participacion del sindrome de Crouzdén
(2 casos) y los 2 dismérficos no clasificados, por la gran cantidad de
manifestaciones o0 anomalias encontradas en ellos. Los demas sindromes con una

sola participacion.

SUTURAS AFECTADAS EN ESTOS SINDROMES GENETICOS

Del sindrome de Crouzdén se encontrd en los 2 casos afectacidn en las
suturas coronal y lamboidea en unoc de ellos, en el otro afectacion en la mayoria de
fas suturas, que presentd por lo tanto, una macrocefalia. El sindrome de Pierre
Robin, la sutura afectada fue la sagital, en €l carpenter las escamosas (bilaterales)
asi como la escamofrontal bilateral, en los sindromes dismérficos hubo participacion
de varias suturas, en los sindromes de Edwards como en el de Cornelia de Lange se

presentaron afectacion a multiples suturas.




SINDROME SUTURA AFECTADA ENCONTRADA
Sindrome Crouzon Lamboidea y coronal.

Sindrome Pierre Robin Sagital

Sindrome Carpenter Escamosas y escamofrontal bilateral
Sindrome de Edwards Variadas

Sindrome de Apert Coronal u ofras.

En nuestro hospital, en el periode 1978-1996, se registraron 105 sindromes
dismorficos, de los cuales un 13.3% se encontré con craneosinostosis.

En el siguiente cuadro se muestra las suturas afectadas en los nifics
estudiados con craneosinostosis, se observa que la que ocupa el primer lugar fue la
sagital, en segundo término se encontrd a la sutura coronal (fronto-perietal), de las

afectadas, las siguientes se encentraron en menor proporcién.

SUTURA AFECTADA No. CASOS

Coronal {fronto-perietal)
Sagital

Coronal + Sagital

E sfenofrontal

Sagital, escamosa+lamboidea
Coronal+Lamboidea

Sagital parte posterior

N X R S P Y
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Mostramos las causas de defuncion en 6 pacientes, todos de ellos dismérficos
o con genopatia, 2 de ellos presentaron BNM y posteriormente se complicaron con
broricoaspiracion, unc de ellos (Carpenter) fallecié en su casa por cardiopatia. otro
el sindrome de Apert, presenté malformacion ano rectal con perforacién posterior y
finalmente choque séptico, el nifo portador de sindrome de Cornelia de Lange
presentd hepatitis+sepsis y finalmente hemorragia pulmonar, el sindrome de Pierre

Robin, se ignora la causa de muerte extrahospitalaria.

CAUSAS DE MUERTE EN LOS SINDROMES CON CRANEOSINOSTOSIS

SINDROME CAUSA DE MUERTE

Sindrome Carpenter Cardiopatia

Sindrome Apert Malformacion anorectal, per-
foracién y choque séptico.

Sindrome Edwards BNM-+Broncoaspiracion

Sindrome Cornelia Lange Hepatitis+Sépsis+Hemorragia
pulmonar.

PCI1 (Sind. no clasificado) BNM+Broncoaspiracion

Sindrome Pierre Robin Se ignora causa {extrahosp)

Los anteriores datos obtenidos del archivo de patologia donde se realizaron el
periodo estudiado (78-96) un total de 1544 autopsias de las cuales el 0.3% de los
estudios necréticos se encuentra cranoesinostosis.

Se observé un manejo quirdrgico final en 5 pacientes del total (14 pacientes)
de los cuales la craneoctomia fue la cirugia comin en todos elfos, acompariada de
marcelacion y en uno se aplicé una vélvula de Pudenz, en esos nifios se operd un

sindrome de Crouzén, un sindrome dismérfico no clasificado y tres craneosinostosis
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alisadas o puras, las suturas operadas fueron e sagitales 1 coronal y otra coronal

con lamboidea y sagital.

MANEJO QUIRURGICO DE CRANEOSINOSTOSIS
PERIODO 1978-1996

CIRUGIA REALIZADA ENFERMEDAD SUTURA OPERADA ANO

Craniectomia Sind. Corazén Crouzén lamboidea y
sagital 1883

Valvula Pudenz+ Sind. Dismérfico  Coronal 1991
Craniectomia
Craniectomia Sind.Dismoérfico  Coronal 1896
(Marcelacion 1,2y
3 Tiempo) Craneosinostosis  Sagital 1996
Craniectomia Cranecsinostosis- Sagital 1996

(Marcelacion 1 tiempo}  pura.

El manejo final de los pacientes, la mayoria fallecieron por causas agregadas

a sus anomalias o alteraciones genéticas, 5 de ellos se realizd manejo quirdirgico y

los resultados fueron satisfactorios, 4 de ellos con manejo en consulta externa y al

parecer con buena evolucién, 1 de ellos se perdid, no volvié 3 de los pacientes con

cran=osinostosis se manejaron de manera conservadora de los cuales se contindan

vigilando y la evolucion es buena, ninguna aita fue voluntaria.




CRANEOSINOSTOSIS
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DISCUSION

La craneosinostosis tiene una incidencia baja en el HIES, con 14 casos
encontrados en una revision de 18 afos, aproximadamente un indice de 0.7% por
afio. De todos los nifios atendidos en este periodo en nuestro hospital, la
craneosinostosis ocupa un porcentaje de 0.01% del total, la mayoria de estos nifios
son de Hermosillo, 88 casos) y el resto de cada una de la ciudades , por esto
consideramos que pudieran existir nifios con esta patologia en las comunidades y
por algun motivo son canalizados a un hospital como el nuestro.

En cuanto a la distribucién por grupo de edad al momento de ingreso el mas
observado fue el de 1 afic a 3 meses, analizando este punto, sospechamos retardo
en el diagndstico de estos nifos, motivo por el cual en ocasiones acuden con
sintomatologia importante, el 2do. grupo de edad observado fue ef de menores de
30 dias y posteriormente el grupo de 1 mes a 5 meses.

En cuanto at sexo predominé en el masculino con 9 nifios afectados y 5 ninas,
esto concordando con la literatura en que predomina e} sexo masculino.

En cuanto a los antecedentes de interés en ambos padres, en mujeres
sobresalio la edad extrema, 2 de ellas con edad de 16 afos, nos llama la atencién la

presencia de 2 madres que contaron con antecedentes de craneosinostosis en sus
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hijos primogenitos, relativamente apoyando una como causa hereditaria. también se
encontré una madre fumadora y seis de ellas no se les encontré ningln antecedente
de interés.

En los antecedentes de los padres, el alcoholismo y tabaguismo ocupé un
antecedente de relativa importancia, ninguno refirié usos de drogas o provenir de
zonas o ambientes tdxicos, & de ellos con tabaquismo y alcoholismo positivos, 5 de
ellos sin antecedentes.

En cuanto al motivo de ingreso de nuestros pacientes, se observd que las
manifestaciones clinicas fueron las mas observadas, por presentar datos de
dismorfismo y/o fontanelas ausentes, 3 de los nifios fueron llevados con datos de
vémitos, mala aceptacion e irritabilidad datos neurologicos sospechosos de
hipertensién intracraneana, las convulsiones ocuparon un orden de poca
considerabilidad.

En cuanto a las manifestaciones clinicas encontradas en estos nifios se
observé mas la presencia de prominencia frontal, en 10 de los pacientes con
craneosinostosis, asi como el occipito prominente y las fontanelas ausentes, también
el datos de hipertelorismo en los pacientes con genopatia fue en cantidad
considerable, la microcefalia y la hidrocefalia se presentacién en menor proporcién.

Del total de los sindromes dismérficos registrados en el HIES, 14 de ellos se
les encontrd craneosionstosis, con un porcentaje considerable (13.3%) de ellos 2

fueron sindrome de Crouzdn y que las anomalias eran abundantes y poco

caracteristicas, {os demas sindromes ya sefialados se presentaron en forma escasa.




El sindrome de Crouzdn fue la dismorfomia mas encontrada en este estudio,
afectando las suturas coronal y lamboidea, caracteristica de esta patologia, los otros
2 sindromes dismorficos presentaron microcefalia, por participacién de variadas
suturas afectadas, un Pierre Robin encontrado, genopatia que no es cominmente
encontrar alteracion sutural se le encontré un sagital alterada, presentando
prominencia frontal. Los sindromes de Edwards y Apért con microcefalia por
presentar multiples suturas afectadas, total de los sindromes fallecieron

En cuanto a las suturas que mas afectacién se presentaron fue la sagital y
posteriormente la coronal con 5 y 4 casos respectivamente, que se compara con la
mayoria de los estudios en las diferentes literaturas.

El manejo final observado en estos nifios, fue variado dependiendo de tipo de
presentacion se realizaron en 5 pacientes cirugia (caniectomia 3 de los pacientes se
manejaron en forma conservadora por no presentar alteraciones neuroldgicas y
buen desarrollo neuroldgico hasta la actualidad, el resto fallecieron (8) por causa
variadas, siendo a broncoaspiracién la causa mas frecuente un nifio falleci, por
sepsis, otro por hemorragia pulmonar, una por cardiopatia y otro se ignoré la causa
fue extrahospitalaria.

El manejo quirdrgico fue realizado en 5 de los casos, por ser compatibles para
craniectomia y/o marcelacion, en el afio de 1983, se reporta la primera craniectomia
en un nifio portador de Crouzdn, el cual hasta la actualidad se ignora el paradero, en

el anno 1006 se observa una amplia cantidad de nifios con craneosinostosis
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operados, del total de las cirugias 3 de eilas se realizd sobre la sutura sagital y 2 de

ellas en la sutura coronal.
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COMENTARIOS

Consideramos la realizacion de este estudio por tratarse de una entidad
clinica que no es muy rara, con poca informacion en |a literatura medica referente a
las causas que la predisponen ya que su eticlogia es aun desconocida, ademas es
importante que el médico de primer contacto con el recién nacido, trate de identificar
y si se pudiera desde antes del nacimiento o desde etapas tempranas, signos
clinicos que pudieran sugerir una alteracion craneal. Para realizar los elementos
clinicos tanto el meédico como el pediatra deberan tomarse en cuenta los
antecedentes heredofamiliares, presencia de dismorfismos anteriores familiares, uso
de drogas, exposicién a agentes tdxicos durante el embarazo, lugar de origen, uso
de tabaco, alcoho! y otras drogas durante el embarazo. Deberd realizarse una
exploracion fisica secuencial, palpando fontanelas, ausencia o presencia de ellas,
presancia de aristas en las suturas craneales, mediacion del perimetro cefalico,
valorar las salientes Gseas diferencial bien de cefalohematoma y del caput
sucedaneum, de una exostosis, valorar deformacion craneal simétrica y asimétrica,
valorar simetria facial, en busqueda de elevacién de cejas e hipertelorismo, nariz
desviada con alteracidén en coanas simetria de comisura labial, ver la proporcion
craneofacial. En el siguiente cuadro ofrecemos una valoracién répida y sencilla para

blisqueda de alteraciones craneofaciales.




SECUENCIA EN EL DIAGNOSTICO DE CRANEQOSINOSTOSIS

a) Explorar fontanelas

b) Revisar suturas en busqueda de aristas 6seas

¢} Buscar presencia de exostosis y/o prominencia fronta! y occipital.

d) Valorar la propercién craneoffacial

e) Revisar asimetria facial

d) Medir perimetro cefélico

e) Radiografias del craneo en todas las proyecciones

f) Integrar dentro de una categoria la afectacion si se encontrase y realizar
una completa descripcidn clinica y radiolégica, describir un sindrome

genético y su estudic genético completo.
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CONCLUSIONES

Es incierta hasta la actualidad la etiologia; ciertas drogas citotéxicas, la
exposicion antenatal a grandes alfitudes y el tabaquismo se encuentran
involucrados, pero son estudios limitados.

Tanto en la literatura, como en nuestro estudio la incidencia fué mayor en
recien nacidos, dandose otropico de presentacion a la edad de 2 afios,
precominando ios varones.

El manejo dependera de la sutura afectada; agregada de otras poatologias
(cardiopatias, etc.)

Encbntramos en nuestro hospital una mayor incidencia asociada a sindromes,
que la encontrada en otros estudios.

El sindrome de Crouzén es una dismorfomia importante.

El manejo observador o conservador fué mas encontrado y la craneotomia fué
la Unica ttécnica quirdrgica realizada.

Solo en una pequefia proporcion, se encontré antecedentes heredofamiliares
de interés.

Es elemental |a realizacién de una descripcién completa de:

Sutura afectada

Estudios de gabinete




Manejo posterior {(minimo hasta ios cuatro afios), con enfoque al crecimiento

facial y problemas psicosociales, de estos pacientes.
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