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CRANEOSINOSTOSIS: CASUISTICA DEL 2005 AL 2010 Y RESULTADOS
QUIRURGICOS DE PACIENTES MANEJADOS EN EL C.M.N. “20 DE NOVIEMBRE”
I.S.S.S.T.E.

RESUMEN

Introduccién: Craneosinostosis se refiere a la condicion patolégica que consiste en el
cierre prematuro de una o varias suturas craneales y que es manifestada por dismorfia
craneal, asociado con frecuencia a alteraciones neurologicas y sistémicas. Las
Craneosinostosis se clasifican en Simples o Complejas y en Primarias o Secundarias.

Objetivos: ElI Centro Médico Nacional “20 de Noviembre” es un nosocomio de alta
especialidad que atiende problemas de esta indole. De la resolucién pronta y eficaz de las
Craneosinostosis depende tanto el desempefio neurolégico como social de los pacientes
afectados. Por lo mencionado anteriormente, surge la necesidad de conocer el
comportamiento de este padecimiento y nuestros resultados quirdargicos tanto funcionales
COMO COSMéticos.

Material y métodos: Se realizé un estudio observacional, retrospectivo y analitico de una
muestra de casos consecutiva obtenida en el periodo comprendido del 1 abril de 2005 al
30 de abril del 2010 con pacientes que acudieron a recibir atencién Neuroquirdgica por
Craneosinostosis al Centro Médico Nacional “20 de Noviembre”, fueron excluidos aquellos
casos correspondientes a otras causas de asimetrias craneales o craneofaciales. Se
incluyeron en analisis sexo, edad gestacional, antecedentes perinatolégicos, tipo de
Craneosinostosis, edad al momento de referencia, edad a momento de la cirugia, técnica
empleada, duracion del procedimiento quirdrgico, sangrado transquirdrgico,
complicaciones y desarrollo psicomotriz.

Resultados: Se incluyeron 20 pacientes con media de edad al momento de referencia de
7.9 meses. En el 70% de los casos el diagndstico se realizd al nacimiento. Los dos
diagnésticos mas frecuentes en nuestra serie fueron: Sindrome de Crouzon vy
Trigonocefalia. El procedimiento quirargico se realiz6 en una edad media de 9.1 meses.
La técnica quirdrgica mas utilizada fue Avance Frontoorbitario Bilateral. EI 20% de
nuestros pacientes presentaron complicaciones, una de ellas grave. Hubo mejoria en el
desarrollo psicomotriz a los 6 meses de la cirugia, al igual que en lo relativo al cambio
estético.

Conclusiones: Los tipos de Craneosinostosis atendidos en este Centro Médico difieren en
proporcion a lo reportado por otras series, siendo los aqui presentados de alta
complejidad terapéutica. Los procedimientos quirirgicos realizados son equiparables con
los utilizados en otros centros neuroquirdrgicos, aunque se presentd un porcentaje mayor
de complicaciones explicable por el tipo de patologia y procedimientos empleados. Los
resultados tanto funcionales como estéticos obtenidos son adecuados en relacion con los
reportes en la literatura. Se requieren estudios prospectivos para poder demostrar el
comportamiento de esta enfermedad en nuestro medio.



ABSTRACT

Introduction: Craniosynostosis refers to the pathological condition, which consists of the
premature closure of one or more cranial sutures, and that is manifested by cranial
dysmorphia, often associated with neurological and systemic alterations. Craniosynostosis
are classified as simple or complex, as well as primary or secondary.

Objectives: The National Medical Center "November 20" is a highly specialized hospital
which serves such problems. To better the social and neurological performance of
patients, speedy and effective solution to the Craniosynostosis is needed. For this reason
it is important to know the behavior of this condition and our results of both functional and
cosmetic surgery.

Material and methods: We conducted an observational, retrospective, and analytical study
of a sample of consecutive cases obtained during the period from April 1, 2005 to April 30,
2010 with patients who came to care for neurosurgical Craniosynostosis at the National
Medical Center “20 de Noviembre”, excluding cases for other causes of cranial or
craniofacial asymmetries. Analysis that were studied were gender, gestational age,
prenatal history, type of Craniosynostosis, age at reference, age at time of surgery,
technique used, duration of surgery, trans-surgical bleeding complications, and
psychomotor development.

Results: There were twenty patients with mean age of 7.9 months reference. In 70% of
cases the diagnosis was made at birth. The two most common diagnoses in our series
were Trigonocephaly and Crouzon Syndrome. The surgical procedure was performed at
an average age of 9.1 months. The surgical technique used was bilateral Orbitofrontal
Advance. 20% of our patients had complications, one grave. The length of stay in PICU
had an average of three days, and there was improvement in psychomotor development at
6 months after surgery, as well as with regard to cosmetic change.

Conclusions: The types of Craniosynostosis treated at the Medical Center, which are of
higher complexity in treatment, differ in proportion to those reported by other series. The
surgical procedures are similar to those used in other neurosurgical centers, although a
higher percentage of complications are explained by the type of pathology and procedures
performed. The results from both functional and cosmetic surgeries are appropriate in
relation to reports in the literature. In conclusion, more prospective studies are required in
order to demonstrate the behavior of this disease in our environment.



INTRODUCCION

Dentro del sistema de salud publica en México, existen servicios de neurocirugia
pediatrica bien instituidos y que tienen asiento en hospitales de tercer nivel y/o alta
especialidad con atencion exclusiva de padecimientos pediatricos de resolucién
neuroquirdrgica. Por tradicién, dichos centros cuentan con la infraestructura y las
caracteristicas para el manejo de patologias tan complejas como lo es la
Craneosinostosis, si bien, dicha patologia no es exclusiva de estos hosocomios.

Otras instituciones también realizan acciones y procedimientos enfocados a la resolucion
quirdrgica y atencibn médica que este padecimiento requiere, pero contar con la
infraestructura completa no resulta facil. EI Centro Médico Nacional “20 de Noviembre”
pese a no ser de atencién exclusiva de pacientes pediatricos, posee el equipamiento y
recursos humanos suficientes para la atencion de este grupo de enfermos.

La mayoria de las sedes hospitalarias para la especialidad en neurocirugia no cuentan
con un servicio de neurocirugia pediatrica. Dentro del sistema I.S.S.S.T.E., este Centro
Médico es pionero en la atencion especializada a los nifilos con padecimientos
neuroquirdrgicos.



ANTECEDENTES

La Craneosinostosis es una entidad conocida desde la antigiiedad, algunas evidencias de
ello se encuentran en textos clasicos, como la descripcion de un personaje llamado
Thersites con caracteristicas de Turricefalia en la lliada de Homero “.. el hombre mas feo
fue el que vino de Troya... su estrecha cabeza...”.

Algunos de los mas prestigiados médicos de la antigiiedad como Hipécrates y Galeno
realizaron descripciones detalladas de las deformidades craneales y su relacion con las
suturas.

La evolucién histérica del estudio de las malformaciones craneofaciales congénitas se
remonta a 1557, cuando Lycosthene describe la Acrocefalosindactilia, que, cuatro siglos
después, en 1906, adquiere su nombre actual propuesto por Apert. Smmerring, en 1839,
fue el primer autor moderno quien hizo referencia a dicha patologia y quien estudié su
relacion con las suturas craneales.' Adolp Wilham Otto, en 1831, describio el cierre de las
suturas y la consecuente deformidad craneal e introdujo el concepto de crecimiento
compensatorio en otra parte del craneo?, concepto que fue perfeccionado por Virchow en
1851 al describir la detencion perpendicular a la sutura cerrada y la sobre-expansion a
través de la sutura patente, llamandole Craneoestenosis.® Otras alteraciones fueron
descritas al comienzo del siglo XX, como la Disostosis Craneofacial descrita por Crouzon
en 1912.

Fue Bertolotti en 1914 quien introdujo el término de Craneosinostosis. Moss, en 1959,
demostré a través de las cirugias craneales en nifilos con Craneosinostosis que existia un
mismo patrén de crecimiento craneal, relacionado con la fusién de cada sutura craneal
especifica, que existia una proyeccién radial de crecimiento compensatorio y que estaban
involucradas las suturas de la base del craneo.* ° La cirugia craneofacial moderna se
debe a Paul Tessier quien innovo las técnicas quirdrgicas durante la década de los
sesenta, tomando en cuenta no Unicamente la “liberacién del cerebro”, sino también
considerando una mejoria estética aceptable, argumentando que el objetivo era
“preservar y restaurar la eficiencia funcional del cerebro, vision, estructuras faciales, asi
como obtener una mejoria estética de la regién”.® ’

En el siglo pasado (1993) comienza el estudio y la identificacién de factores genéticos
como causa de algunos tipos de Craneosinostosis.?®°

La incidencia de Craneosinostosis es de 1 de cada 1800-2100 nacidos vivos. En México
un 60% tendrdn una supervivencia superior a un afio. Solo en un 13% de los casos se
afectan maltiples suturas.™

Craneosinostosis se refiere a la fusion de suturas craneales que se manifiesta por
dismorfia craneal, sintomas y signos neuroldgicos y sistémicos de diversos grados y
gravedad. El término Craneoestenosis se refiere a la reduccién de algun diametro craneal.



Las Craneosinostosis se clasifican en Simples o Complejas (dependiendo si afectan a una
0 varias suturas) y en Primarias 0 Secundarias. Las primarias son un trastorno del
desarrollo de causa genética y, con frecuencia, presente al nacimiento, y a su vez se
dividen en Sindromicas (familiares, hereditarias, “Sindromes Craneofaciales”, “Disostosis
Craneofaciales” 6 “Dismorfias Craneofaciales”) 'y No Sindrémicas (aisladas). Las
secundarias son trastornos adquiridos causados por otra patologia conocida (microcefalia,
trastornos hematologicos como la talasemia, anemia de células falciformes y policitemia
vera, algunas alteraciones metabdlicas como hipertiroidismo y raquitismo, teratogénicas
como el uso de fenitoina, valproato, retinoides, fluconazol, ciclofosfamida y tabaquismo
durante el embarazo, y malformaciones como encefalocele y holoprosencefalia).'?
Ocasionalmente ocurren después de la colocacion de valvulas para tratamiento de la
hidrocefalia, cuando hay descompresion brusca y disminucién subita de la presion
intracraneal.

Dentro de las clasificaciones en uso en la actualidad destacan la Clasificacion de
Tessier, the American Cleft Palate Association, y la clasificacion de Van der Meulen **,
aungue por su practicidad la Clasificaciéon de David y Poswillo es empleada de forma
rutinaria. "3

Lo casos No Sindrémicos son esporadicos y son los més frecuentes (pueden tener origen
genético sin herencia mendeliana) con incidencia de 0.6 por 1000 nacido vivos.™ Las
Craneosinostosis Sindromicas representan del 10-20% de los casos y se encuentran
descritos mas de 100 Sindromes en los que se presentan, calculandose una incidencia
global en 1 por 2000-2500 nacidos vivos. La prevalencia al nacimiento de todos los tipos
de Craneosinostosis (aislada y sindrémica) es de 343 por un millon. La Craneosinostosis
sagital (Escafocefalia) es la mas comuin con un 40-60%, seguida de la coronal con un 20-
30%, de la cual la unilateral es dos veces mas frecuente que la bilateral. Metopica ocurre
en < 10%, seguida de la sinostosis de la sutura lambdoidea con un 2%.*°

Consideraciones anatbmicas, embriolégicas v fisiopatoldgicas:

Las suturas son articulaciones entre los huesos craneales, componentes esenciales de la
calvaria en desarrollo. El crecimiento del esqueleto craneofacial depende de una serie de
complejas interacciones entre cerebro, duramadre, suturas y margenes 6seos. Por ello,
las deformidades craneales pueden condicionar secundariamente compromiso
neurolégico

El craneo comienza su desarrollo embrionario a partir del dia 23; se puede dividir en
neurocraneo, que rodea el cerebro y se origina del mesénquima circundante y el
viscerocrdneo que se forma a partir de los primeros tres arcos branquiales y forma el
esqueleto facial. A su vez el neurocraneo puede ser dividido en dos: el condrocraneo,
que hace referencia a la base del craneo y se origina del mesodermo paraxial y presenta
osificacién endocondral; y la béveda craneal, considerado el craneo membranoso. Ambos
difieren tanto en su origen embriolégico como en su esquema de osificacion. Los huesos



membranosos de la boveda, su sutura y la duramadre debajo de ellos, se forman a partir
de las células de las crestas neurales cefélicas. La osificacién se inicia a partir de una
membrana fibrosa llamada Ectomenix, al presentar areas de condensacién en zonas
inespecificas a partir del segundo mes. En los margenes de estos huesos en desarrollo se
observan células osteoprogenitoras conocidos como “frentes osteogénicos”. La
proximidad entre estos frentes origina las suturas, contribuyendo en ello la fuerza de
distension del cerebro en su rapido crecimiento.”’

El Ectomenix también deriva en el periostio en el exterior y en la duramadre (que aparece
entre los dias 51 y 53) en el interior. Los sitios de formacién de las suturas corresponden
a la localizacion de mayor reflexiones durales, lo que contribuye a que las fuerza
tensionales generadas por la expansion del craneo desarrollen la localizacion de las
suturas y eviten el cierre prematuro u osificacion de las mismas, lo que lleva a la
conclusion de que la duramadre es indispensable para el desarrollo de las suturas
inmaduras.

Se han demostrado multiples factores de regulacion genética, factores de crecimiento y
factores de transcripcion en la formacion de las suturas, entre los que destacan el rol de
los receptores del factor de crecimiento de fibroblastos (FGFR-1, 2, 3, 4) y factores
transformadores del crecimiento (TGF-1, 2, 3).

En los humanos las suturas craneales de mayor importancia se encuentran entre los
huesos frontales (Sutura Metépica), entre los huesos parietales (Sutura Sagital), entre los
huesos parietal y frontal de cada lado (Sutura Coronal), entre el hueso occipital y el
parietal (Sutura Lambdoidea) y la sutura escamosa entre el parietal, temporal y el hueso
esfenoides. Por lo descrito en lineas previas se puede entender que la formacion de las
suturas requiere de una interaccién de tejidos, influencias genéticas y sefales reguladoras
gue aun no se conocen con precision. Lo que si es bien conocido es que el crecimiento
encefalico es el principal factor que condiciona el crecimiento craneal.

Las suturas se clasifican en Suturas Mayores a las cuales corresponden la MetGpica,
Coronal, Sagital y Lambdoidea y tres suturas adicionales que son la Frontonasal,
Temporoescamosa Yy Frontoesfenoidal. Las suturas Metdpica, Coronal y Sagital
constituyen la fontanela anterior y las suturas Sagital y Lambdoidea constituyen la
fontanela posterior.*®

El tamafio de los huesos del craneo se cuadruplica en los primeros dos afios. En los
primeros dos afios de vida el cerebro alcanza un 75 % de su tamafio en el adulto y el
restante 25% se logra antes de los 18 afios.

El cierre fisiologico de fontanelas y suturas ocurre en etapas especificas, la fontanela
posterior se cierra a los 2 meses y la anterior a los 2 afios, la fontanela anterolateral cierra
a los tres meses y la posterolateral al afio. Mientras la sutura Metopica cierra a los dos
anos de vida, el resto de suturas cierran en la edad adulta cuando el crecimiento craneal
es completo.
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Etiologia:

La etiologia de la Craneosinostosis es muy heterogénea, una gran variedad de trastornos
metabdlicos, hematoldgicos, teratdbgenos, malformaciones y mutaciones genéticas son
bien conocidas como causa de Craneosinostosis.

Fisiopatologia:

A lo largo de la historia se han propuesto diversas teorias con la finalidad de explicar el
cierre prematuro de las suturas craneales, desde Virchow en 1851 que aseguraba que las
suturas se cerraban de forma prematura porque eran anormales. Otra de las teorias
explicaba el cierre de las mismas como consecuencia de la detencién del crecimiento de
la base del crdneo, lo cual actualmente se encuentra rebatido ya que se sabe que una
alteracion primaria en la forma de la boveda craneana conduce a una deformidad
secundaria de la base y no viceversa.

En la actualidad, en el apartado de genética se sabe que la mutacion de los genes de
FGFR2, FGFR3 y TWIST ocasiona una inhibicion de la apoptosis de los osteoblastos,
causando una fusién prematura de las suturas.”® % % %

La sinostosis sagital y coronal pueden ser familiares (trastorno autosémico dominante). Se
han identificado mutaciones en genes FGFRs y TGFs en diferentes patologias como son
la Craneosinostosis tipo Boston, Apert, Crouzon, Meunke y Pfeiffer, Sindrome de
Jackson-Weiss y se relacionan mas con Craneosinostosis sindromicas.

Las etiologias no genéticas son multiples y un ejemplo de ellas es la restriccion de la
cabeza fetal en caso de Craneosinostosis simple. Aunque ésto puede condicionar
alteraciones o deformidades craneanas sin verdadera Craneosinostosis.

La ausencia o fusibn de las suturas durante el desarrollo producen patrones
caracteristicos de deformidades craneofaciales progresivas que incluyen a los huesos de
la base del craneo. Se debe considerar para el diagnéstico que los Sindromes
Craneoestendéticos cuatro elementos basicos: las deformidades estéticas, el sindrome
neuroldgico, las alteraciones orbitarias y las de macizo facial.

Las anomalias craneofaciales tipicamente se han dividido en dos grupos:
Craneosinostosis y Hendidura. A su vez las Craneosinostosis se dividen en Aisladas y
Sindrémicas.

Los principios de Virchow modificados han sido usados para describir la totalidad de
deformidades del craneo vistas en el cierre de cada sutura. Consisten en cuatro reglas:

1.- Los huesos directamente adyacentes a la sutura cerrada actian como un solo hueso
con potencial de crecimiento disminuido.

2.- Depo6sito asimétrico de hueso ocurre a lo largo del perimetro de la sutura con
incremento del depdésito en el margen externo.
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3.- En suturas no perimétricas en linea con la sutura fusionada se deposita hueso de
forma simétrica en sus bordes.

4.- En suturas perimétricas adyacentes a la sutura fusionada compensa en un grado
mayor que las otras suturas distantes.

Restringe el crecimiento perpendicular a la sutura afectada, por consiguiente con el fin de
compensar el crecimiento encefalico, el craneal crece de forma paralela a la sutura
afectada.

Teoria de Moss: la duramadre ejerce fuerzas tensionales restrictivas que limitan el
crecimiento 6seo y condicionan el cierre de las suturas.

Diagndstico:

El diagnéstico de una Craneosinostosis primaria no sindromica se basa en las
caracteristicas morfologicas descritas con los principios de Virchow. Habitualmente se
presenta al nacimiento y se hace mas manifiesta con el paso del tiempo por lo que la
observacion clinica es esencial. A la exploracion fisica también puede ser evidente la falta
de movilidad a través de las suturas fusionadas o una cresta palpable sobre dichas
suturas.

Dentro del Sindrome neuroldgico los principales elementos a considerar son la deficiencia
mental, el sindrome de hipertensién intracraneana y la hidrocefalia. ?* La deficiencia
mental se presenta en 2.4-4.7% de los casos y se asocia a algunos sindromes
craneofaciales como Apert.** El sindrome de hipertensién intracraneana se presenta
predominantemente en sinostosis multiples y se manifiesta a cualquier edad con cefalea y
alteraciones visuales (edema y atrofia de papila). Hidrocefalia se presenta con mayor
frecuencia en Sindromes Craneofaciales con alteraciones severas de la base del craneoy
debe ser diferenciada de la ventriculomegalia que acompafia a algunos casos de
Craneosinostosis.

La alteracion orbitaria mas comun es la Orbitoestenosis que es causante de Exoftalmos, y
es secundaria a hipoplasia orbitaria. Dichas alteraciones se presentan con afeccion
severa de la fosa anterior.

Los estudios radiogréficos caracterizan las anormalidades estructurales. La tomografia
computada puede identificar con precision la extension de la fusion y los defectos en los
huesos adyacentes. Se pueden examinar las anormalidades cerebrales, incluidas la
hidrocefalia, asi como las deformidades de la base del craneo. También permite evaluar la
relacion espacial o simétrica entre la Orbita y su contenido asi como el contenido
craneano. *°

Las reconstrucciones tridimensionales ayudan en la clasificacion de deso6rdenes
craneofaciales y su planeacion quirtrgica.?®
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La cefalometria es la medicion precisa de las dimensiones del crdneo y es un método
empleada como auxiliar diagnéstico.?’

En ocasiones, cuando los datos clinicos y de imagen se sobreponen, se puede dificultar el
diagnostico especifico y en estos casos los diagndsticos moleculares son de gran ayuda,
como en los sindromes de Apert o Crouzon.”®

Genética: La mutacion en genes especificos se ha identificado en las Craneosinostosis
Sindrémicas autosémicas dominantes. La mayoria afectan genes que codifican para
miembros de la familia de los receptores de crecimiento fibroblastico.”® En los sindromes
de Crouzon, Apert, Muenke o Pfeiffer se han encontrado alteraciones en FGFR2 o
FGFR3.% %1%

El gen TWIST codifica un factor de transcripcion basico que es responsable del desarrollo
de las células mesenquimatosas durante la neuralizacién craneal, lo que condiciona
disminucion de actividad osteoclastica y la formaciéon de hueso se incrementa, con la
consiguiente osificacion craneal prematura.

A continuacibn se hace mencidon de tipos especificos de Craneosinostosis y sus
caracteristicas distintivas.

Escafocefalia 0 Sinostosis Sagital: (1 en 2000 nacidos vivos). Causada por el cierre de la
Sutura Sagital y corresponde a la forma mas frecuente de Craneosinostosis. Se presenta
alargamiento anteroposterior con abombamiento compensatorio de la region frontal y
occipital, puede mantenerse abierta la Fontanela Bregmética y palparse una cresta 6sea
correspondiente a la Sutura Sagital. En general no se acompafia de sintomas
neurolégicos ni alteraciones faciales u orbitarias.

Plagiocefalia: Cierre unilateral de la Sutura Coronal pero con involucro de las suturas
Frontoesfenoidal, Frontoetmoidal y Esfenozigomética ** (1 en 10000 nacidos vivos). Se
manifiesta por aplanamiento de la frente y elevacion de la ceja ipsilateral, la frente del
lado opuesto es prominente y la oreja del lado afectado se encuentra desplazada hacia
adelante y abajo por la mal posicién del pefiasco homolateral. La 6rbita se encuentra
elevada, retraida y rotada (6rbita en arlequin, “Mardi Gras”: martes de carnaval). El
menton y la punta nasal se encuentran desviados hacia el lado no afectado y la raiz nasal
desviada al lado enfermo. El zigoma y el maxilar superior pueden presentar hipoplasia.**

El cierre prematuro de una o ambas Suturas Lambdoideas se conoce como Plagiocefalia
Posterior, en la cual hay aplanamiento posterior, la frente sobresale y la oreja puede tener
una implantacion mas baja, simétrica o posterior en relacibn con la contralateral.
Corresponde aproximadamente al 4% de las Craneosinostosis.

Trigonocefalia: Resulta del cierre prematuro de la Sutura Metépica y sutura
Frontoetmoidal. Corresponde en algunas series al 6% de los casos. Se observa una frente
estrecha en forma triangular con una cresta prominente en la linea media que semeja
una costilla (“craneo en quilla”), una depresion orbitaria superolateral e hipotelorismo.
Puede estar asociada a malformaciones cerebrales en la linea media.*

13



Acrocefalia: “Craneo en Torre”. Sinostosis combinada de Suturas Sagital, Coronal y
Lambdoidea. Se caracteriza por porcion anterior del craneo elevada en relacién con la
posterior, lo que causa que la boveda tenga una inclinacién en sentido anteroposterior.
Dicho trastorno se observa en Crouzon y Apert.

Braquicefalia: Resulta del cierre bilateral de la Sutura Coronal. El crAneo se encuentra
disminuido en sentido longitudinal e incrementado en altura y ancho. Se observa retrusiéon
frontal y de los rebordes orbitarios, frente vertical y ensanchada. Orbitas arlequinadas.

Oxicefalia: Cierre precoz de todas las suturas del craneo. Habitualmente el diagndstico es
tardio. Tiene dos formas de presentacion, la clasica o asimétrica y la forma simétrica de
crecimiento "armoénico". Hay cierre prematuro de fontanelas, existiendo un craneo
armonicamente pequefio y cuyo diagnéstico diferencial se plantea con la microcefalia
resolviéndose el problema al constatar impresiones digitiformes en las radiografias de
craneo y fundamentalmente conflicto de espacio en la tomografia. *

Turricefalia: Crecimiento exagerado hacia arriba por cierre prematuro de la Sutura
Frontoparietal.

Craneo _en Trébol: Cierre de mdltiples suturas, las mas comunmente afectadas son la
Metopica, Lambdoidea y Coronal. La prominencia del craneo a través de las suturas
sagital y escamosa abiertas produce un craneo trilobulado, la cual corresponde a la forma
mas severa de sinostosis y en la gran mayoria de los casos se desarrolla hidrocefalia e
hipertensién endocraneana.

Los sindromes clinicos mas frecuentemente asociados a Craneosinostosis son Apert,
Crouzon, Pfeiffer, Carpenter y Saethre-Chotzen. Alteraciones comunes de estos
sindromes son anormalidades de la base de craneo, hipoplasia medio-facial vy
anormalidades de las extremidades.

Sindrome de Apert: (Acrocefalosindactilia tipo 1) es un padecimiento autosémico
dominante y ocurre en 1 de 160,000 nacidos vivos. Se encuentra mutacion en el gen del
receptor del factor de crecimiento de fibroblastos tipo 2 localizado en el cromosoma 10
(mutaciones en el exén llla del receptor del factor de crecimiento de los fibroblastos).
Dicho gen tiene un rol central en la diferenciacion de células mesenquimatosas y
neuroectodérmicas, lo que se traduce a nivel macroscépico en la regulacion de la fusion
de las suturas. Por lo tanto las sefales defectuosas de traduccion de FGF repercuten en
la suspension del crecimiento craneal. Dicha mutacion también se ha visto ligada a los
sindromes de Crouzon, Pfeiffer, Meunke, Jackson-Weiss y Saethre-Chotzen.*’

Se caracteriza por dos defectos craneofaciales: Sinostosis bicoronal y sagital (craneo con
aspecto Braqui-turricefalico) e hipoplasia maxilar, ademas de hipoplasia medio-facial, lo
que condiciona exoftalmos, hipertelorismo y epicanto externo. Se observa implantacion
baja de los pabellones auriculares y estructuras nasales pequefias, aplanadas y con la
punta prominente. El palatino es alto y se puede asociar a hendidura en una tercera parte
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de los pacientes. La arcada dentaria superior frecuentemente tiene forma de V. Un
hallazgo frecuente es estrabismo y disminucibn de la agudeza auditiva. Las
malformaciones de la faringe y la hipoplasia medio-facial pueden resultar en compromiso
de las vias aéreas. La Sindactilia es una caracteristica que permite diferenciarlo de otros
sindromes similares y se caracteriza por la llamada “mano en manopla” en la que los
dedos 2-5 se encuentra fusionados tanto en tejidos 6seos como en blandos.
Habitualmente el pulgar se encuentra bien formado y mévil. También dichas alteraciones
se observan en los pies.*® Algunos pacientes presentan anormalidades del SNC como son
malformaciones del cuerpo calloso, estructuras limbicas, hipoplasia de la sustancia blanca
y sustancia gris heterotépica. Muchos pacientes tienen ventriculomegalia, resultado de la
distorsién de un cerebro grande dentro de un crdneo de forma anormal. Hidrocefalia
progresiva ocurre en solo el 10% de los casos. La inteligencia varia de normal a
deficiencia mental.*® Hay series que reportan un IQ < de 70 en 67%.

Sindrome de Crouzon: (Disostosis Craneofacial tipo 1) es un sindrome autosémico
dominante y ocurre con una frecuencia de 1 en 25000 nacidos vivos. Es causada
predominantemente por mutacién en FGFR2 y FGFR3. Se ha establecido relacién entre
edad paterna avanzada y casos esporadicos de Crouzon.

Se caracteriza por frente alta y aplanada (sinostosis bicoronal), proptosis e hipoplasia
medio-facial. Una peculiaridad de este sindrome es que suele ser menos aparente en los
primeros meses de la vida del nifio para hacerse progresivamente mas aparente
principalmente a partir del primer afio. El grado de deformidades faciales es menor que en
Apert y es rara la presencia de hendidura palatina. En general tienen manos y pies
normales y su IQ es normal. Las anormalidades de la columna cervical se presentan
hasta en un tercera parte de los casos.

Segun la clasificacion de Tessier se pueden distinguir tres tipos de afeccion:

- Crouzon alto, con mayor afeccién de la calota craneal.
- Crouzon medio, con deformacion centrada en la region orbitaria.
- Crouzon inferior, con lesiones predominantes del macizo facial.

Sindrome de Pfeiffer: (Acrocefalosindactilia tipo V) es el resultado de un defecto genético
autosémico dominante. Aunque se ha presentado casos familiares, la mayoria de los
casos ocurren de forma esporadica. *° Se asocia con mutaciéon en FGFR1 y FGFR2. Se
ha demostrado mutacién en el locus Ser351Cys, lo cual se asocia a pobre pronéstico para
la sobrevida. ** *?

Se encuentran grados variables de Craneosinostosis e hipoplasia medio-facial. El pulgar
es ancho y presentan sindactilia parcial principalmente del segundo y tercer dedos.
Pueden ocurrir sinostosis radio-humeral, hidrocefalia y ano imperforado. El sindrome de
Pfeiffer se clasifica en tres subtipos lo que ayuda a predecir el pronéstico de dafio cerebral
y la sobrevida.®
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Tipo 1- Fenotipo clasico con Craneosinostosis bicoronal simétrica, sindactilia variable,
pulgar grueso. La inteligencia es normal o casi normal y pueden llegar a la edad adulta.

Tipo 2 y 3- Tienen una expresion fenotipica mas severa. En adicion a la usual sinostosis
bicoronal, otras suturas se encuentran con frecuencia involucradas. Son similares en
presentacion clinica y desenlace. La diferencia puede hacerse por la anormalidad de
craneo en trébol que solo se presenta en el tipo 2. * Este también se caracteriza por
proptosis ocular severa, anquilosis de los codos, engrosamiento del pulgar y el primer
dedo del pie, y anormalidades viscerales. Hay alteraciones del SNC principalmente
manifestadas por hidrocefalia con un pobre prondstico y muerte temprana. Todos los tipos
han sido esporadicos.

Sindrome de Carpenter: (Acrocefalopolisindactilia tipo 1) alteracion rara, autosémica
recesiva. La etiologia y mutaciones genéticas aun no son conocidas. Hay braquicefalia
con concurrente sinostosis coronal, sagital y lambdoidea. La cresta supraorbitaria se
encuentra plana y el puente nasal es plano, presenta epicanto externo. Otras alteraciones
son hipoplasia mandibular o maxilar, implantacién baja de pabellones auriculares,
palatino alto y polidactilia pre-axial, braquidactilia, clinodactilia, sindactilia parcial y
camptodactilia. Las anormalidades cardiovasculares son comunes (defectos septales,
persistencia del conducto arterioso, estenosis pulmonar, tetralogia de Fallot y trasposicion
de los grandes vasos), puede haber hipogonadismo, onfalocele, obesidad y moderado
dafio neurolégico.

Sindrome de Saethre-Chotzen: (Acrocefalosindactilia tipo I11), es un trastorno autosémico
dominante. La mutacion se ubica en el gen TWIST localizado en el cromosoma 7p21.1 en
muchos de los pacientes pero también se ha reportado como mutaciéon en FGFR2.*°

Los pacientes que padecen esta alteracion tienen tipicamente Craneosinostosis coronal,
lambdoidea y/o metopica. La apariencia facial tipica incluye turricefalia  (towering
forehead), implantacién baja del cabello, asimetria facial con desviacion septal y ptosis de
los parpados superiores. Sindactilia cutdnea parcial que involucra segundo y tercer o
tercer y cuarto dedos. La mayoria de los pacientes presentan inteligencia normal.

Otras causas de asimetria facial deben ser diferenciadas de Craneosinostosis. Estas otras
entidades incluyen deformidades posicionales y torticolis muscular congénita.

Aplanamiento posicional: La sinostosis plagiocefalia posterior puede ser confundida con
aplanamiento posterior del craneo.* La frecuencia de dicha condicién se ha incrementado
en parte por la posicion supina utilizada para dormir como prevencién del sindrome de
muerte subita del infante. Otros factores que favorecen dicha patologia son la rotacion
limitada de la cabeza y la disminucién de los niveles de actividad.

En la plagiocefalia posicional la oreja se encuentra desplazada hacia anterior y en la
plagiocefalia sinostésica se puede encontrar desplazada hacia adelante, ser simétrica o
encontrarse desplazada hacia atras. La mayoria de los casos pueden tratarse sin cirugia,
Gnicamente con cambio de posicion. Puede emplearse el uso habitual de cascos
disefiados para disminuir la presién sobre el lado del aplanamiento. La presencia de
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deformidades o aplanamiento, habitualmente en relacion con cefalohematomas,
primigestas y tiempos prolongados de parto, pueden condicionar el desarrollo posterior de
plagiocefalia en promedio al segundo o tercer mes de vida.

Torticolis congénita: Puede condicionar Plagiocefalia anterior, ésta consiste en rescision
del zigoma ipsilateral y de la frente y reduccion de la altura vertical facial en el lado
afectado.”’

Tratamiento:

Se debe otorgar un manejo multidisciplinario, generalmente en un hospital infantil que
cuente con la infraestructura para atender dichos casos (anestesiologia, audiologia,
cardiologia, dermatologia, radiologia, consejeria genética, genética médica, neurologia,
neurocirugia, enfermeria, oftalmologia, cirugia maxilofacial, microcirugia, nutricion,
ortodoncia, ortopedia, otorrinolaringologia, pediatria, odontologia pediatrica , cirugia
plastica, psiquiatria, psicologia, trabajo social y terapia del lenguaje), segun
recomendaciones de la American Cleft Palate-Craniofacial Association. La evaluacion del
resultado final incluye la satisfaccién y bienestar psicosocial del paciente, asi como el
crecimiento, la funcion y la apariencia, y se debe tomar en cuenta los factores linguisticos,
culturales, étnicos, psicosociales, econémicos y fisicos que afectan al paciente y a su
familia. ldealmente los pacientes deben ser valorados dentro de las primeras cinco
semanas de vida, pero de no suceder esto, la referencia es apropiada en cualquier
edad.*®

Tratamiento quirdrdico:

La reparacion quirargica de las Craneosinostosis se realiza para prevenir la hipertension
endocraneal y mejorar la socializacion mediante la normalizacion de la apariencia facial y
craneal, con el objetivo de la recuperacion del crecimiento de las suturas cerradas, a
través de la expansion cerebral para redirigir los segmentos craneales en una orientacion
mas normal.

Lannelongue en Francia y Lane en Estados Unidos desde finales del siglo XIX realizaron
procedimientos descompresivos, que consistian basicamente en craniectomias lineales o
remocién ésea completa, con resultados inconsistentes, re-operaciones frecuentes, y nula
mejoria estética***

Dentro de los antecedentes de las cirugias para correccién de Craneosinostosis, destaca
el concepto de “Floating Forehead” que Daniel Marchac describié y en el cual se basan
gran parte de las técnicas quirdrgicas actuales.>* °* >3 >

La primera cirugia reconstructiva moderna fue realizada por Paul Tessier en 1964 que
consistié en la transposicion de huesos de la 6rbita. *° %’
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La edad preferente para la intervencion quirargica es de los 8 a los 12 meses, ya que en
esta edad el volumen intracraneal es suficientemente grande y los nifios pueden soportar
un estrés quirdrgico. La bdveda craneal es mas gruesa, lo que hace mas estable la
fijacion. Se ha observado menor nimero de recidivas cuando se realiza entre 8-12 meses
que entre 3 y 6 meses. De cualquier manera, signos de hipertensién endocraneana, como
papiledema, requieren descompresion urgente. Otros autores argumentan que la edad
ideal para el manejo de las Craneosinostosis es a los tres meses de edad ya que con
procedimiento més sencillos es posible obtener mejores resultados que en etapas mas
tardias. Los diversos tipos de Craneosinostosis requieren diversos tipos de cirugia y
diferentes edades para el manejo quirdrgico de la misma.

Dentro de los procedimientos quirdrgicos mas empleados se encuentra la correccion
quirtrgica inmediata de la escafocefalia, el avance frontoorbitario bilateral, craneotomias
para transposicion 6sea, desmontaje completo de la calota craneal, la técnica del “barril
estallado” y el adelantamiento craneofacial en monobloque. Algunas técnicas accesorias y
complementarias son la plicatura de la duramadre y la monitorizacion de la PIC.

Escafocefalia:

Se trata mediante correccién quirtrgica inmediata a los tres o cuatro meses de edad, fue
descrita por Jane y ha sido modificada por varios autores, consiste en la extirpacion
amplia de la sutura sagital con osteotomias de liberacién en tallo verde parietotemporal y
de ambas suturas coronales, dejando cufas intermedias y fracturando los colgajos 6seos
hacia afuera. La re-osificacion o “arresto del crecimiento puede ocurrir antes de la
remodelacién. En nifios de 6 meses a 1 afio se pueden usar craneotomias en Pi o T para
mejorar el contorno cefélico. Si la deformidad es muy severa se requiere osteotomia en
barril estallado y reordenamiento de los segmentos craneales, aunque existen otras
técnicas descritas para esta patologia.®® >°

Plagiocefalia:

Se recomienda el manejo entre los 8 y los 12 meses. El avance bifrontal y la remodelacion
craneal utilizan las fuerzas del crecimiento encefalico para obtener un contorno natural de
la regién frontal. Se realiza también remodelacion de la pieza Osea frontal o bien
sustitucién por transposicion de otro colgajo 6seo. Tecnologia reabsorbible ha sido
invaluable para estabilizar la remodelacién y minimizar la restriccion del crecimiento. Otros
autores consideran desde los tres meses la edad ideal para la correccion quirdrgica.

Trigonocefalia:

Similar a la usada para Plagiocefalia. Sin embargo en adicion al avance orbitofrontal
bilateral y la reconstruccién de la region frontal o la remodelacion frontal por multiples
osteotomias (“Técnica de Shell”’), este abordaje incluye transposicion de los bordes
laterales de la Orbita, expansion de la fosa temporal y reconstruccion de la apertura
orbitaria.®® Ademas la distancia interorbitaria se amplia lo que ayuda a disminuir el
crecimiento intraorbitario.®*
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Plagiocefalia posterior:

Se realiza craneotomia occipital con remodelacién del colgajo 6seo o transposicion de
otro colgajo de la calota craneal. Se emplea también para mejorar la estabilidad del
montaje una barra posterior extraida de la region parietal.

Sindrome de Apert:

La correccién quirdrgica es un proceso de tres pasos.

- Craneosinostosis: Si la PIC es normal el avance fronto-orbitario (qQue es la base
para el tratamiento de las Craneosinostosis maltiples) ®* se realiza entre los 6-8 meses de
edad. En incrementos de PIC se realiza avance antes y de ser necesario DVP. El avance
fronto-orbitario bilateral puede combinarse con técnicas para la Escafocefalia o con
transposiciones de colgajos o montajes libres de la calota craneal.

- Avance Mediofacial:_Antes de ingreso a la escuela (4-8 afios) esto es durante el
periodo de formacion psicolégico. Se puede requerir un segundo avance en la
adolescencia. Una variedad es la correccion entre los 9 y los 12 afios cuando el
crecimiento es casi completo.

- Hipertelorismo: Se puede corregir con reseccion en cufia de hueso interorbitario.

Sindrome de Crouzon:

El manejo quirargico es similar al de Apert.

Sindrome de Pfeiffer:

Se manejan con Craneotomia y avance Le Fort 3. Muchos casos pueden requerir
colocacion de DVP.

Sindrome de Carpenter:

Craneotomia temprana con avance frontal.

En 1997 y 1998 Tutino y cols publicaron sus resultados al realizar osteotomias
endoscopicas realizadas a través de incisiones minimas y trépanos, comparando los
resultados con las disecciones habituales usando la técnica abierta, con el fin de evaluar
los métodos de diseccion de estructuras craneofaciales con ayuda del endoscopio. Los
resultados reflejan una disminucion del tiempo quirdrgico, del sangrado, de la estancia
hospitalaria y de la terapia intensiva. Desde entonces se han presentado avances en
nuevas técnicas minimamente invasivas en el manejo de Craneosinostosis.®*®

19



Dentro de las complicaciones asociadas a los procedimientos quirdrgicos se encuentran:
hipertermia posoperatoria (13%), infecciones (7,5%), hematomas subcutaneos (5%),
desgarros durales (5%) y fistulas de LCR (2,5%). La frecuencia y el tipo de
complicaciones incrementan en nimero e importancia en pacientes re-operados %%’

Complicaciones asociadas a Craneosinostosis:

- Incremento de la presion intracraneal e inhibicion del crecimiento encefélico. Es
mayor la afectacion cuando mdltiples suturas sufren el cierre prematuro.

- Alteraciones cognoscitivas y en la funcion neuroldgica.
- Autoestima bajo y aislamiento social por su apariencia anormal.

El incremento de la presion intracraneana ocurre mas frecuentemente en
Craneosinostosis que involucra a multiples suturas. Se han observado alteraciones en la
hidrodinamica del LCR en el 8% de los casos y en aproximadamente 4% requieren
derivacién. En estas alteraciones en la hidrodinamica se incluyen hidrocefalia progresiva
con dilatacién ventricular, ventriculomegalia no progresiva y dilatacién del espacio
subaracnoideo. Se debe tener precaucion con los resultados de los estudios de imagen ya
gue no se correlaciona de forma adecuada el incremento de PIC con el volumen craneal
medido por tomografia. La hidrocefalia se presenta casi en la totalidad de los paciente con
craneo en Trébol y también es mas frecuente en pacientes con Craneosinostosis
sindrémicas en relacion con aislada, y en el sindrome de Crouzon que en otros
sindromes. En el sindrome de Apert frecuentemente se observa dilatacion ventricular pero
es tipicamente no progresiva. La obstruccion de los senos venosos y/o la herniacion
tonsilar crénica es mas evidente en aquellos casos de Craneosinostosis sindromica.

Evolucion:

Los nifios con Craneosinostosis no sindrémicas demuestran una elevada incidencia de
anormalidades en el neurodesarrollo, lenguaje, cognicién y comportamiento.®®®® La
relacion exacta entre las anormalidades del desarrollo y las estructurales es poco claro.

Deben ser evaluados empleando la Escala de Bayley del desarrollo Infantil y/o la escala
de Denver del desarrollo psicomotriz dos meses antes y un afio después de la correccion
quirdrgica. Se han observado mejores resultados posquirdrgicos en indices psicomotores
gue en desarrollo intelectual.
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JUSTIFICACION

El Centro Médico Nacional “20 de Noviembre” pese a no ser un hospital de atencion
exclusiva de pacientes pediatricos, posee el equipamiento y recurso humano suficiente
para la atencion de este grupo de enfermos, incluido el manejo de padecimientos
neuroquirurgicas, y siendo la Craneosinostosis un padecimiento relativamente frecuente
que tienen no solo repercusion en la funcion neuroldgica, sino en la esferas psicolégicas y
sociales de los pacientes, es nuestra intencion conocer el comportamiento de este
padecimiento en nuestra poblacién infantil desde los aspectos epidemiolégicos asi como
los resultados que hemos obtenido con las terapéuticas empleadas, con el fin de
establecer programas oportunos de prevencion, diagndstico y tratamiento.

OBJETIVO DE LA INVESTIGACION

El objetivo de este trabajo es conocer la casuistica de Craneosinostosis en el CMN “20 de
Noviembre” del 1° de abril del 2005 al 30 de abril 2010 y de manera secundaria:
determinar los métodos diagnosticos utilizados en estos enfermos, conocer los
antecedentes perinatales, las caracteristicas clinicas, neurofisiolégicas y el desarrollo
psicomotor en estos pacientes, conocer los diferentes procedimientos quirdrgicos
utilizados y su resultado funcional y estético, conocer la morbilidad de este grupo de
enfermos y determinar la mortalidad ocurrida en este periodo.
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MATERIAL Y METODOS

Muestra consecutiva y retrospectiva dentro del periodo comprendido del 1 de abril de
2005 y 30 de abril del 2010. La informacion fue obtenida de la revision de expedientes
clinicos impresos y electrénicos de pacientes atendidos por este padecimiento en el
periodo definido para la investigacion, Fueron incluidos pacientes con diagnéstico de
craneosinostosis, en edad pediatrica (neonato a lactante mayor), atendidos en el C.M.N.
“20 de Noviembre” del 1° abril del 2005 al 30 de abril del 2010, que hubieran sido
sometidos a procedimiento neuroquirdrgico para esa afeccion, con expediente completo y
seguimiento de por lo menos 6 meses. Se excluyeron aquellos casos correspondientes a
otras causas de asimetrias craneales o craneofaciales como son Deformidades
posicionales y Torticolis muscular congénita y eliminamos los casos en que no se conto
con informacién suficiente y adecuada.

Todos los pacientes fueron valorados pre-quirdrgicamente por Neurologia Pediatrica,
Rehabilitacion, Genética, Cirugia Plastica, Infectologia Pediatrica, Cirugia Pediétrica,
Otorrinolaringologia, Cirugia Maxilofacial, Oftalmologia y Anestesiologia. En algunos
pacientes se requiri6 valoraciones por Gastropediatria, Inmunologia, Dermatologia,
Ortopedia Pediatrica, Endocrinologia Pediatrica, Audiologia y Cardiologia Pediatrica. Se
realizaron estudios de Electroencefalograma de forma rutinaria y en algunos pacientes se
realizaron potenciales evocados auditivos y visuales. En todos los pacientes se realizo
cobertura antibittica en el transoperatorio y hasta el egreso.

Se consideraron las siguientes variables; antecedentes perinatales, edad en meses de su
primera evaluacion en este Centro Médico y del procedimiento quirdrgico, sexo,
manifestaciones clinicas sindromaticas, clasificacion de la Craneosinostosis de acuerdo a
la clasificacién de David y Poswillo, tipo de procedimiento quirtrgico realizado, duracion
del procedimiento quirdrgico en minutos, complicaciones posquirtrgicas dentro de los 7
dias de postoperatorio, estancia en UTIP en dias, estancia hospitalaria en dias, desarrollo
psicomotor, seguimiento neurolédgico utilizando la variable desarrollo psicomotor (normal,
retraso leve, moderado y severo) y evaluacion cosmética (igual, mejor pero con asimetria
craneofacial y simetria craneofacial).

La informacién se obtuvo de expedientes fisicos y electrénicos y se recab6 en una base
de datos disefiada ex profeso en el programa SPSS 18. Se realiz6 estadistica descriptiva
para los datos dependiendo del tipo de distribucién, serdn media con DS o mediana con
rangos; se realizardn estimaciones de asociacion tomando como variable dependiente el
resultado quirdrgico evaluado a través del desarrollo psicomotor con chi cuadrada para
variables nominales y kruskal Wallis para numéricas con nominales. Las variables
numéricas a través de T Student.

La informacioén se proceso en el programa SPSS 18.
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RESULTADOS

Se revisaron 22 expedientes de los cuales cumplieron los requerimientos para su
inclusion 20 casos, de ellos 10 (50%) fueron de mujeres y 10 (50%) de varones. En el
grupo total estudiado, la edad al ser visto por primera vez en este Centro Médico varié de
3 a 13 meses con una media de 7.9 + .63 meses. Entre las nifias de 3 a 13 meses con
una media de 7.9 £ 1.06 meses y entre los nifios de 4 a 11 meses media 7.9 = .73 no
encontrando diferencias relativas edad/sexo de nuestra muestra. La edad materna al
momento de la concepcidn fue de 22 a 41 afios media 32.85 + 1.06. El tiempo gestacional
vario de 32 a 41 semanas media 37.55 + .52 semanas. En cuanto a los antecedentes
perinatales de los pacientes en 3/20 (15%) hubo antecedente de infeccion materna
durante la gestacion, en 9/20 (45%) se determind sufrimiento fetal agudo, 11/20 (55%)
con hipertension intracraneana, en 1/20 (5%) hubo hidrocefalia y s6lo en 1/20 (5%)
epilepsia. En 14 de los casos (70%) el diagndstico se realizé al nacimiento por presencia
de deformidad craneal o craneofacial (estos casos correspondieron a Craneosinostosis
primarias sindromicas y trigonocefalias). En lo relativo a la deteccion del problema en 1/20
pacientes (5%) el diagnéstico de malformacién craneal se realizé por ultrasonido
intrauterino a las 29 semanas de gestacion (Paciente con craneo en Trébol). 4/20
pacientes (20%) fueron diagnosticados entre los 20 dias y los 5 meses de vida por cierre
prematuro de fontanelas y deformidad craneal (correspondieron a los casos de
Craneosinostosis primaria simple y compleja no sindromica, con excepcién de
Trigonocefalia) y un paciente (5%) presentd deformidad craneal 8 meses posterior a la
colocacion de DVP. En el Cuadro 1 se incluyen los diagnosticos segun el sexo de los
pacientes, en términos generales 5/20 pacientes tuvieron Sindrome de Crouzon, 4/20
trigonocefalia, 2/20 plagiocefalia anterior, 2/20 Sindrome de Apert, 2/20 craneo en trébol
y un caso con los siguientes diagnésticos: Sindrome de Gerold Baller, Translocacion 7-17,
Escafocefalia, Plagiocefalia  posterior 'y  Craneosinostosis post  derivacion
ventriculoperitoneal. En la Gréfica 1 se incluyen diagnésticos segun clasificacién de David
y Poswillo.

Cuadro 1.- Diagnostico del tipo de Craneosinostosis de acuerdo a sexo.

No. Diagndstico No. Diagndstico
casos casos
Sindrome de Apert 3 Sindrome de Crouzon
Nifias 2 Sindrome de Crouzon Nifios 2 Trigonocefalia
2 Plagiocefalia anterior 2 Craneo en Trébol
2 Trigonocefalia 1 Escafocefalia
1 Sindrome de Gerold Baller 1 Plagiocefalia posterior
1 Translocacion 7-17 1 Craneosinostosis post DVP
total 10 10
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Tipo de Craneosinostosis
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CPCS: Craneosinostosis primaria compleja sindrémica.
CPCNS: Craneosinostosis primaria compleja no sindromica.
CPS: Craneosinostosis primaria simple.

CS: Craneosinostosis secundaria.

Grafica 1

El procedimiento neuroquirlrgico se realiz6 entre los 3 y 14 meses de vida con una media
de 9.1 + .7, el tipo de cirugia varié dependiendo de o los defectos y los requerimientos
individuales de cada nifio. Cuadro 2. Fotografias 1-16.

El sangrado quirtrgico fluctu6 entre 20 y 1000 ml. media de 217.10 + 45.93 ml. El
paciente que sangré un litro tenia el diagnoéstico de Craneosinostosis post Derivacion
Ventriculo Peritoneal (fotografias 17-20) y se le realiz6 Craneotomia bifrontal,
suturectomia con radiaciones. El tiempo quirtrgico utilizado varié de 120 a 390 min con
media de 261.25 + 17.714, en tanto que el anestésico fue de 160 a 510, media 330 +
22.1, encontrando una diferencia significativa entre ambos p 0.001.

Cuatro pacientes tuvieron complicaciones quirdrgicas (2 fistulas de LCR, uno choque
hipovolémico, uno con neumotérax), no encontramos correlacion estadistica entre las
complicaciones y el tiempo anestésico. No se encontrd correlacion entre el tipo de
procedimiento quirdrgico y la presencia de complicaciones.

El tiempo de estancia en la terapia intensiva pediatrica fue de 0 a 10 dias, media de 3 +
.54, hubo una correlacién significativa entre el tiempo anestésico y la estancia en UCI (p
0.01). Solo un paciente (5%) requiri6 reintervencion quirargica para correccion de
Craneosinostosis y correspondié a un caso de Craneo en trébol.

El tiempo de estancia hospitalaria fue de 5 a 12 media 7.15 + .43.
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Fotografias 1 y 2. Sx. de Crouzon, aspecto prequirdrgico y postquirurgico inmediato.

Fotografias 3 y 4. Sx. de Crouzon (caso previo). Tomografia 3D y Resultado transquirurgico: Avance
Frontoorbitario, radiaciones parietotemporales.
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Fotografias 5 y 6. Trigonocefalia. Apariencia prequirurgica y 4 dias de posoperatorio.

Fotografia 7. Trigonocefalia (caso previo). Tomografia 3D.
Fotografia 8. Apariencia transquirdrgica de la Sutura metdpica.
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Fotografias 9 y 10. Craneo en Trébol. Aspecto prequirurgico y tomografia 3D.

Fotografia 11. Correcciéon temprana de Escafocefalia.
Fotografia 12. Avance frontoorbitario, remodelacién del colgajo frontal y radiaciones parietotemporales.
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Foto 13 y 14. Aspecto prequirurgico y posquirurgico. Remodelacion occipitoparietal y avance.

Fotografia 15. Avance Frontoorbitario bilateral, remodelacién frontal.
Fotografia 16. Colgajo 6seo parietooccipital cara interna con estigmas de hipertensidn intracraneana.
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Fotografias 17 y 18. Craneosinostosis Post DVP. Aspecto prequirdrgico y posquirurgico inmediato.

Fotografias 19 y 20. Craneosinostosis post DVP. Tomografia 3D y aspecto tranquirurgico.

En cuanto a los resultados neurolégicos hubo una mejoria significativa a los seis meses
de seguimiento p. 0.01 (Ver Cuadro 3), en lo relativo al cambio estético hubo una clara
mejoria pero no fue significativa (p 0.1) (Ver Cuadro 4).
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Cuadro 2.- Tipo de procedimiento Neuroquirurgico realizado.

No . o o S
caso Diagnostico Técnica quirurgica
1 Sindrome de Apert Avance frontoorbitario bilateral, remodelacion frontal y expansién de la fosa temporal.
2 Trigonocefalia Craneotomia bifrontal, suturectomia, radiaciones
3 Translocacion 7-17 Avance frontoorbitario bilateral, remodelacion frontal y expansién de la fosa temporal.
4 Sindrome de Crouzon Avance frontoorbitario bilateral, remodelacion frontal y expansién de la fosa temporal.
5 Craneo en Trébol Remodelacidn craneal occipito parietal bilateral y avance.
6 Sindrome de Apert Avance frontoorbitario bilateral, remodelacion frontal y expansién de la fosa temporal.
7 Escafocefalia Correccién temprana.
8 Plagiocefalia derecha Avance frontoorbitario bilateral, remodelacion frontal y expansién de la fosa temporal.
9 Craneo en Trébol Avance frontoorbitario bilateral.
10 Trigonocefalia Avance frontoorbitario bilateral, remodelacién frontal y expansion de la fosa temporal.
11 Sx de Crouzon Avance frontoorbitario bilateral, remodelacion frontal y expansién de la fosa temporal.
12 Plagiocefalia derecha Avance frontoorbitario bilateral, remodelacién frontal y expansion de la fosa temporal.
13 Sx de Crouzon Avance frontoorbitario bilateral, remodelacién frontal y expansion de la fosa temporal + DVP
14 Sx de Gerold Baller Avance frontoorbitario bilateral, remodelacion frontal y expansion de la fosa temporal.
15 Sx de Crouzon Avance frontoorbitario bilateral, remodelacién frontal y expansion de la fosa temporal.
16 Trigonocefalia Avance frontoorbitario bilateral, remodelacién frontal y expansién de la fosa temporal.
17 Plagiocefalia post izquierda Craneotomia biparietal y occipital.
18 Craneosinostosis post DVP Craneotomia bifrontal.
19 Trigonocefalia Avance frontoorbitario bilateral, remodelacién frontal y expansion de la fosa temporal.
20 Sx de Crouzon Avance frontoorbitario bilateral, remodelacién frontal y expansion de la fosa temporal.

Cuadro 3.- Cambios en el estado psicomotor pre y post cirugia.

Valoracién psicomotora Pre Qx P(git
Normal 9 11
Retraso psicomotor leve 4 4
Retraso psicomotor

moderado 3 4
Retraso psicomotor severo 4 1

Cuadro 4.- Cambios en el estado psicomotor pre y post cirugia.

Resultado estético

A 6 meses de
seguimiento

Igual 0
Mejor pero asimetria

craneofacial 13
Mejor con simetria -

craneofacial
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DISCUSION

Craneosinostosis es una entidad nosoldgica de mdltiples etiologias, severidad y diversas
formas de manejo quirdrgico. En esta investigacion observamos que los pacientes que
atendimos corresponden, en su mayoria, a causas poco frecuente de Craneosinotosis a
diferencia de otros centros neuroquirirgicos, "% |o cual era esperable dado que
somos un centro médico de referencia dentro de la seguridad publica en este pais.

El 55% de los casos fueron Craneosinostosis primarias complejas sindromicas
comparados con los reportes de la literatura de un 10%.%%*%®7 | a Craneosinostosis mas
frecuente en las series consultadas fue la Escafocefalia entre el 40 y 60%,’* nosotros solo
tuvimos un paciente con ese diagndstico; en tanto que la frecuencia de los casos de
trigonocefalia (20%) y plagiocefalia anterior y posterior (10%) fue similar a otros.® Por otro
lado fue sorpresivo no encontrar casos de Craneosinostosis secundarias a trastornos
metabdlicos, lo cual puede deberse a que o no se diagnostican o bien son
Craneosinostosis simples que se resuelven en otro nivel de atencion.

En cuanto a la distribucién por sexo de los pacientes fue similar a lo reportado en otros
trabajos, lo cual era predecible.®®®’ Los antecedentes perinatales no correlacionaron con
la presencia de Craneosinostosis lo cual era esperable ya que éstas son de aparicion
esporadica en su mayoria, aunque el tamafio pequefio de esta serie pudo ser un factor
confusor.”

La edad de referencia de este grupo de pacientes fue, en promedio, al octavo mes,
contrario a lo que se recomienda que sea alrededor de las cinco semanas de edad,
independientemente de que la resolucion quirdrgica en algunos casos pueda diferirse
hasta los 8-12 meses."

Se pudo establecer el diagndstico nosoldgico en 18 de los 20 casos (90%), lo cual traduce
un alto grado de certeza explicable por el apoyo tecnolégico con el que este Centro de
alta especialidad cuenta.

Nuestros pacientes fueron referidos y operados un poco después que en otros centros en
gue ocurre dos meses antes (6.75 Vs. 9.1 meses), hecho que podria impactar en los
resultados pero esto debe evaluarse en un estudio con otro disefio. *°

Las técnicas quirdrgicas empleada en este CMN para casos especificos de
Craneosinostosis se corresponden a las empleadas en otras sedes hospitalarias tanto
nacionales como del extranjero, aunque entre las diferencias méas significativas se
encuentra la recomendacion actual de realizar suturectomias endoscopicas en
Escafocefalia cuando los nifios son menores de 4 meses, suturectomia y correccion
temprana mayores de 4 meses y menores de 1 afio y avances en mayores de 1 afio.65
Un paciente requiri6 DVP por hidrocefalia comparativamente con un 7% presentado en
estudios recientes.*®®
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Los tiempos quirdrgicos y el sangrado transoperatorio son similares lo reportado por la
literatura mundial. Nuestro indice de reintervenciones quirlrgicas se encuentra por debajo
de otras series que reportan hasta un 10%.%

El 20% de nuestros pacientes se complicé (dos fistulas de LCR, choque hipovolémico, y
otro con neumotorax), en la literatura se reporta como la complicacion mas frecuente las
infecciones (reportes de hasta 17%,°®" principalmente de vias respiratorias, urinarias y de
catéteres venosos), en la serie mas reciente publicada esta complicacion solo se presento
en un 7.5%, solo por debajo de fiebre que fue en 13.4%, de los casos.®

Nuestra complicacion mas comun fue la fistula de LCR en un 20%, por encima de lo
reportado en otros articulos (2.5%),%® esta complicacion se asocia a la realizacién de
Avance Frontoorbitario, (al que fueron sometidos 15/20 pacientes).

En un paciente se presentdé sangrado transquirdrgico que condicioné choque
hipovolémico, lo cual puede estar en relacién con anormalidades venosas comunes en
este padecimiento, por lo que se ha recomendado realizar estudios de angiotomografia y
angioresonancia para la planeacion quirldrgica, estrategia que debera de considerarse
para uso rutinario.

Aungue no hubo correlacion entre el tiempo anestésico y la presencia de complicaciones,
llama la atencién que este tiempo y el quirdrgico sean significativamente diferentes, pero
si se encontré correlacién entre el tiempo anestésico y tiempo de estancia en UTIP, punto
en que se debe de reflexionar.

No se presentaron defunciones en la serie, dato con el que se debe tener cautela ya que
nuestra muestra es pequefia y en otros trabajos la mortalidad se presenta en un
porcentaje muy bajo (0.7%) y se encuentra en relacion con factores asociados a
patologias sindrémicas principalmente.®

Es bien sabido que la evaluacién de los resultados de la cirugia en Craneosinostosis,
tanto funcionales como estéticos, resulta complicada y en la segunda muy subjetiva, hay
autores quienes consideran que a pesar de los esfuerzos para realizar una evaluacion
real los resultados contintian siendo dificiles de medir. Nosotros monitorizamos el estado
del desarrollo psicomotriz utilizando escalas de desarrollo psicomotriz aceptada y
validadas a nivel mundial y clasificAndose en cuatro rubros antes mencionados que van
de la normalidad al retraso severo, encontrdndose una mejoria estadisticamente
significativa en el posoperatorio.

También es de considerar que hay factores asociados principalmente a Craneosinostosis
complejas en especial sindromicas (hidrocefalia, hipertension endocraneana, displasia de
la base del craneo) que dificultan el establecer un pronéstico funcional e incluso de vida a
mediano y largo plazo y que ademas los resultados funcionales se ven influidos por el
manejo con estimulacion temprana y rehabilitacion de estos pacientes.®

La mejoria en los resultados de la evaluacion psicomotriz fueron similares a los descritos
en otras grandes series, la diferencia radica especialmente en que en nuestra serie las
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Craneosinostosis sindrémicas predominaron, muchas de las cuales se acompafan de
retraso psicomotriz independientemente del manejo quirdrgico.®

Para facilitar la evaluacion estética se realiz6 una clasificacion basado en la comparacion
facial con la apariencia prequirdrgica y en caso de cambios se valor6 la simetria. Los
resultados si bien no fueron estadisticamente significativos, si hubo una tendencia clara a
la mejoria. También es importante comentar que los resultados quirdrgicos estéticos son
mejores en Craneosinostosis primarias simples y complejas no sindrémicas que en las
sindrémicas, predominando estas Ultimas en la serie.
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CONCLUSIONES

Los tipos de Craneosinostosis atendidos en este Centro Médico difieren de lo reportado
por algunas series, lo que muestra que atendemos casos con mayor complejidad, que a
su vez explica la tasa de complicaciones mayores a lo reportado en otras series.

Los resultados tanto funcionales como estéticos obtenidos son adecuados en relacion
con los reportes en la literatura.

Las complicaciones que se presentaron en nuestros pacientes son mayores que las
descritas por otros autores, aunque las complicaciones mas frecuente que son las
infecciones se encuentra ausente en nuestro trabajo.

Los procedimientos quirirgicos realizados son equiparables con los reportados, con la
excepcion del manejo de la Escafocefalia, y esto puede ser explicado por la baja
incidencia de dicho diagnéstico en nuestros pacientes.

Se requieren estudios prospectivos para poder demostrar el comportamiento de esta
enfermedad en nuestro medio.

34



REFERENCIA BIBLIOGRAFICA

! Sommerring S T. Vom Baus des Menschlichen.2 Ed. Leipzig: Voss;1839.
% Otto A W. Lehrbuch der Pathologischen des Menschen und der Thiere. Berlin : Rucher;1830.

® Virchow, R. Uber den Cretinismus, namentlich in Franken, und uber pathologische Schadelformen.
Verhandl Phys-Med Gessellschr Wurzburg, 1851; 2:241.

* Moss M L. The pathogenesis of premature cranial synostosis in man. Acta Anat, 1959,37:351-70.

> Moos M I. Functional anatomy of cranial synostosis. Child brain 1975,1:22-33.

® Tessier P. “Relationship of craniosynostosis, craniofacial disostosis and faciostenosis: Study with

therapeutic implications”. Plast Recons Surg 1971; 48:224.

’ Tessier P. “Osteotomies totales de la face:syndrome de Crouzon, syndrome de Apert, oxycefalies,
escaphocefalies, turricephalies”. Ann Chir Plast Esthet 1967;12:273.

8 Rutland, P, Pulleyn, LJ, Reardon, W, et al. Identical mutations in the FGFR2 gene cause both Pfeiffer and
Crouzon syndrome phenotypes. Nat Genet 1995; 9:173.

’ Reardon, W, Winter, RM, Rutland, P, et al. Mutations in the fibroblast growth factor receptor 2 gene cause
Crouzon syndrome. Nat Genet 1994; 8:98

10 Muenke, M, Gripp, KW, McDonald-McGinn, DM, et al. A unique point mutation in the fibroblast growth
factor receptor 3 gene (FGFR3) defines a new craniosynostosis syndrome. Am J Hum Genet 1997; 60:555.

' Ochoa Diaz Lépez, E. Chico, F., Tutino, M., Goodrich, J.T. Ortiz Monasterio, F. Puente Sanchez, A., Kurt
Rojas, S. Minimal invasive surgery in craniostenosis. Cir. Plas. Iberolatinoam. - Vol. 32 - N2 3, Julio - Agosto -
Septiembre 2006 / Pag. 185-190

© Lajeunie E, Barcik U, Thorne JA, El Ghouzzi V, Bourgeois M, Renier D: Craniosynostosis and fetal exposure
to sodium valproate. J Neurosurg 95:778-782, 2001.

B Tessier, P. Anatomical classification facial, cranio-facial and latero-facial clefts. J] Maxillofac Surg 1976;
4:69.

" van der, Meulen JC, Mazzola, R, Vermey-Keers, C, et al. A morphogenetic classification of craniofacial

malformations. Plast Reconstr Surg 1983; 71:560.

1 Selber J, Reid RR, Chike-Obi CJ, Sutton LN, Zackai EH, McDonald-McGinn D, et al.: The changing
epidemiologic spectrum of single-suture synostoses. Plast Reconstr Surg 122:527-533, 2008.

16 Shillito, J Jr, Matson, DD. Craniosynostosis: a review of 519 surgical patients. Pediatrics 1968; 41:829.

v Lajeunie, E, Catala, M, Renier, D. Craniosynostosis: from a clinical description to an understanding of bone
formation of the skull. Childs Nerv Syst 1999; 15:676.

35



8 Slater BJ, Lenton KA, Kwan MD, Gupta DM, Wan DC, Longaker MT: Cranial sutures: a brief review. Plast
Reconstr Surg 121:170e—-178e, 2008.

' Dirk P B, Rutka J T. The genetic basis of neurosurgical disorders In: Youmans J R. Neurological surgery.
Philadelphia : 4 th Ed. W B Saunders; 1996.

20 Rutland, P, Pulleyn, LJ, Reardon, W, et al. Identical mutations in the FGFR2 gene cause both Pfeiffer and
Crouzon syndrome phenotypes. Nat Genet 1995; 9:173.

*! Cohen, MM Jr. Etiopathogenesis of craniosynostosis. Neurosurg Clin N Am 1991; 2:507.

2 Fragale, A, Tartaglia, M, Bernardini, S, Di Stasi, AM. Decreased proliferation and altered differentiation in
osteoblasts from genetically and clinically distinct craniosynostotic disorders. Am J Pathol 1999; 154:1465.

2 Cinalli, G., Sainte-Rose, C., Kollar, E.M., Zerah, M., Brunelle, F., Chumas, P., Arnaud, E., Marchac, D., Pierre-
Kahn, A.: Hydrocephalus and craniosynostosis. J Neurosurg 1998; 88: 209-214.

# Lekovic, GP, Bristol, RE, Rekate, HL. Cognitive impact of craniosynostosis. Semin Pediatr Neurol 2004;
11:305.

> Hoffman, WY, McCarthy, JG, Cutting, CB, Zide, BM. Computerized tomographic analysis of orbital
hypertelorism repair: spatial relationship of the globe and the bony orbit. Ann Plast Surg 1990; 25:124.

% Altobelli, DE, Kikinis, R, Mulliken, JB, et al. Computer-assisted three-dimensional planning in craniofacial
surgery. Plast Reconstr Surg 1993; 92:576.

7 Fok, H, Jones, BM, Gault, DG, Andar, U. Relationship between intracranial pressure and intracranial
volume in craniosynostosis. BrJ Plast Surg 1992; 45:394.

8 Cohen, MM, MacLean, RE. Should syndromes be defined phenotypically or molecularly? Resolution of the
dilemma. Am J Med Genet 1999; 86:203.

» Muenke M, Schell V, Hehr A. A common mutation in the fibroblast growth factor receptor | gene in
pfeiffer syndrome. Nat Genet 1964; 90: 301-20.

%% Rutland P. Identical mutations in the FGFR2 gene cause both Pfeiffer and Crouzon syndrome phenotypes.
Nat Genet 1995; 9: 173-8.

3 Muenke, M, Gripp, KW, McDonald-McGinn, DM, et al. A unique point mutation in the fibroblast growth
factor receptor 3 gene (FGFR3) defines a new craniosynostosis syndrome. Am J Hum Genet 1997; 60:555.

32 Reardon, W, Winter, RM, Rutland, P, et al. Mutations in the fibroblast growth factor receptor 2 gene cause
Crouzon syndrome. Nat Genet 1994; 8:98.

3 Abramson, DL, Janecka, IP, Mulliken, JB. Abnormalities of the cranial base in synostotic frontal

plagiocephaly. J Craniofac Surg 1996; 7:426.

3 Hutchison, BL, Hutchison, LA, Thompson, JM, Mitchell, EA. Plagiocephaly and brachycephaly in the first
two years of life: a prospective cohort study. Pediatrics 2004; 114:970.

» Lajeunie E, Le Merrer M, Marchac D, Renier D: Syndromal and nonsyndromal primary trigonocephaly:
analysis of a series of 237 patients. Am J Med Genet 75:211-215, 1998

36



% Zuleta, A.; Podesta, F.: Craneosinostosis Evolucion conceptual y terapeutica. Rev Chil Neurocirug 1 (3);257-
268,1987.

37 Ibrahimi, OA, Eliseenkova, AV, Plotnikov, AN, Yu, K. Structural basis for fibroblast growth factor receptor 2
activation in Apert syndrome. Proc Natl Acad Sci U S A 2001; 98:7182.

% Rebelo N, Duarte R, Costa MJ, Leal MJ. Acrocephalosyndactyly the coalesced hand. Eur J Pediatr Surg
2002; 12: 49-55.

39 Renier, D, Arnaud, E, Cinalli, G, et al. Prognosis for mental function in Apert's syndrome. J Neurosurg 1996;
85:66.

*® Mckusick VA. Acrocephalosyndactyly type V. En: Mendelian inheritance in man. 12 a ed. Vol. 2.

Philadelphia: The Johns Hopkins University Press; 1998. p. 26-7.

" Teebi AS, Kennedy S, Chun K, Ray PN. Severe and mild phenotypes in Pfeiffer syndrome with aplice
acceptor mutations in exon llic of FGFR2. Am J Med Genet 2002; 107: 43-7.

*? pfeiffer RA. Dominant erbliche akrocephalosyndaktylie. Z Kindarheilk 1964; 90: 301-20.

* Cohen MC. Pfeiffer syndrome update, clinical subtypes, and guidelines for differential diagnosis. Am J Med
Genet 1993; 45: 300-5.

* Freihofer HP. Syndrome 2. Pfeiffer syndrome. Ned Tijdschr Tandheelkd 1998; 105: 245-6.

** Chun K, Teebi AS, Jung JH, Kennedy S. Genetic analysis of patients with the Saethre-Chotzen phenotype.
Am J Med Genet 2002; 110: 136-43.

a6 Mulliken, JB, Vander Woude, DL, Hansen, M, et al. Analysis of posterior plagiocephaly: deformational
versus synostotic. Plast Reconstr Surg 1999; 103:371.

a Hollier, L, Kim, J, Grayson, BH, McCarthy, JG. Congenital muscular torticollis and the associated craniofacial
changes. Plast Reconstr Surg 2000; 105:827.

*® Mouradian, WE. Controversies in the diagnosis and management of craniosynostosis: a panel discussion.
Cleft Palate Craniofac J 1998; 35:190.

9 Lannelongue, M.:De la craniectomie dans la microcephalie. Compte-rendu. Acad Sci 110:1382,1890.

*% Lane, L.C.: Pioneer craniectomy for relief of mental imbecility due to premature sutural closure. JAMA
18:29,1892

>t Marchac, D. Radical forehead remodeling for craniostenosis. Plast Reconstr Surg 1978; 61:823.

> Marchac, D, Cophignon, J, Hirsch, JF, Renier, D. [Fronto-cranial remodeling for craniostenosis with
mobilisation of the supra-orbital barr (author's transl)]. Neurochirurgie 1978; 24:23.

>3 Marchac, D, Renier, D. [The "floating forehead." Early treatment of craniofacial stenosis]. Ann Chir Plast
1979; 24:121.

> Marchac, D, Renier, D. Craniofacial Surgery for Craniosynostosis. Little, Brown & Company, Boston 1982.

37



> Tessier, P, Guiot, G, Rougerie, J, et al. [Cranio-naso-orbito-facial osteotomies. Hypertelorism]. Ann Chir
Plast 1967; 12:103.

> Tessier, P. The definitive plastic surgical treatment of the severe facial deformities of craniofacial
dysostosis. Crouzon's and Apert's diseases. Plast Reconstr Surg 1971; 48:419.

> Derrick C. Wan, Matthew D. Kwan, Anand Kumar, James P. Bradley, Michael T. Longaker Craniofacial
surgery, from past pioneers to future promise. J Maxillofac Oral Surg 8(4):348-356

*% Luca Massimi, Gianpiero Tamburrini, Massimo Caldarelli, Concezio Di Rocco. Effectiveness of a limited
invasive scalp approach in the correction of sagittal craniosynostosisChilds Nerv Syst (2007) 23:1389-1401

> Fearon, JA, MclLaughlin, EB, Kolar, JC. Sagittal craniosynostosis: surgical outcomes and long-term growth.
Plast Reconstr Surg 2006; 117:532.

60 McCarthy, JG, Bradley, JP, Longaker, MT. Step expansion of the frontal bar: correction of trigonocephaly. J
Craniofac Surg 1996; 7:333.

®! Delashaw J B, Persing J A, Park T S, et al. Surgical approach for the correction of metopic synostosis.
Neurosurgery 1986, 7: 159-65.

62 Wong, GB, Kakulis, EG, Mulliken, JB. Analysis of fronto-orbital advancement for Apert, Crouzon, Pfeiffer,
and Saethre-Chotzen syndromes. Plast Reconstr Surg 2000; 105:2314.

) Hinojosa & J. Esparza & M. J. Muioz. Endoscopic-assisted osteotomies for the treatment of
craniosynostosis Childs. Nerv Syst (2007) 23:1421-1430.

® Tutino M, Chico F, Ortiz Monasterio F: “Endoscopic dissection of dura and craniotomy with minimal
trephines: A preliminary series”. J Craniofacial Surg 1998;9:154.

65 . s . . . . ;.

Esparza, J. et al. Tratamiento quirdrgico de las craneosinostosis aisladas y sindrémicas: Resultados y
complicaciones en 283 casos consecutivos. Neurocirugia [online]. 2008, vol.19, n.6, pp. 509-529. ISSN 1130-
1473. doi: 10.4321/51130-14732008000600003.

66 McCarthy, J.G., Glasberg, S.B, Cutting, B., Epstein, F.J., Gravson, B.H., Ruff, G., Thorne, C.H., Wisoff, J., Zide,
B.M.: Twenty-year experience with early surgery for craniosynostosis: I. Isolated craniofacial synostosis -
results and unsolved problems. Plast Reconstr Surg 1995; 96: 272-283.

67 McCarthy, J.G., Glasberg, S.B., Cutting, B., Epstein, F.J., Gravson, B.H., Ruff, G., Thorne, C.H., Wisoff, J.,
Zide, BM.: Twenty-year experience with early surgery for craniosynostosis: Il. The craniofacial synostosis
syndromes and pansynostosis-results and unsolved problems. Plast Reconstr Surg 1995, 96: 284-295.

68 Becker, DB, Petersen, JD, Kane, AA, et al. Speech, cognitive, and behavioral outcomes in nonsyndromic
craniosynostosis. Plast Reconstr Surg 2005; 116:400.

6 Cohen, SR, Cho, DC, Nichols, SL, et al. American society of maxillofacial surgeons outcome study:

preoperative and postoperative neurodevelopmental findings in single-suture craniosynostosis. Plast
Reconstr Surg 2004; 114:841.

38



7% Di Rocco F, Arnaud E, Renier D. Evolution in the frequency of nonsyndromic craniosynostosis. J Neurosurg
Pediatr 2009;4:21-25.

' Anderson FM, Geiger L: Craniosynostosis: a survey of 204 cases. J Neurosurg 22:229-240, 1965.
& Villarejo F, Martinez J. Neurocirugia Pediatrica. Madrid. Ergon, 2000.

> Rowensztein H, Berlin V. Factores de riesgo asociados a Craneosinostosis no sindrémica. Bol Med Hosp
Infant Mex. Vol. 67, enero-febrero 2010.

7 stal S, Hollier L. Owerviwe of craneosynostosis. Jan 2010.

39



ANEXOS

ESCALA DE DESARROLLO INFANTIL DE BAYLEY

La Escala de Desarrollo Infantil de Bayley fue Disefiada y validada por Nancy Bayley de la
Universidad de Berckeley en el afio 1969 para evaluar nifios con edades comprendidas
entre el nacimiento y los 30 meses. Posteriormente se revisa en el afio 1984 y por ultimo
en 1993 donde se extendié su rango de aplicacion hasta los 42 meses. Desde un inicio
los reactivos que evallan esta escala estan agrupados en dos escalas (Mental y Motora)
y un Registro de la Conducta Infantil. Es importante en el &rea motora compensar esta
evaluacién con otras que sean mas exactas en la descripcién del desarrollo motor grueso
del niflo porque la escala de Bayley sblo en esta area es muy benévola con las
calificaciones que ofrece y los items que evalla combina la motora gruesa, con items de
la motora fina. De los aportes de esta escala es que proporciona un indice de Desarrollo
Mental (MDI). Los reactivos que incluye miden:

1. Agudeza sensoperceptual.

2. Constancia de objetos.

3. Memoria.

4. Aprendizaje.

5. Capacidad para resolver problemas.
6. Generalizacion y clasificacion.

7. Lenguaje.

También proporciona un indice de Desarrollo Psicomotor (PDI). Los reactivos que incluye
miden: 1 Control del cuerpo, 2 Coordinacion de los musculos grandes, 3 Habilidades
manipulativas de manos y dedos y 4 destreza y coordinacién psicomotora.

Los diferentes reactivos que mide esta escala van de lo simple a lo mas complejo,
teniendo en cuenta la evolucién y el desarrollo de los nifios comprendidos en estas
edades, otro aporte importante es el indice de desarrollo que ubica al nifio, sin tener en
cuenta su edad cronoldgica, en una edad madurativa siendo esto muy importante para
comenzar una estimulacién adecuada. Esta escala también tiene una evaluacion del
comportamiento del nifio. Los reactivos que incluye evaltan: 1 orientacion social y
objetiva hacia el ambiente, 2 actitudes, 3 intereses, 4 emociones, 5 actividad, 6
relacion con la madre o tutor y frente a los estimulos y 7 relacion que establece con los
materiales de la prueba. El tiempo de administracion cuando la prueba es aplicada a un
menor de 15 meses: 15 a 35 minutos y cuando el nifio es mayor de 15 meses el tiempo
que se demora la aplicacion es de 60 minutos aproximadamente.
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INSTRUCCIONES:
1. Se intenta conseguir una sonrisa del nino hablando sonriendo y/o haciendole senales pero no se debe tocar
2. El nino debe ver sus manos algunos segundos, ¥
3. El familiar, le puede guiar como cepillarse los dientes y poner la pasta en el cepillo.
4. No es preciso que el nino sepa atarse los zapatos ni abotonarse, tampoco el ziper en la espalda.
5. Mueva una mota de estambre lentamente en forma de arco de un lado a otro a unos 15 cm. de distancia de la cara del
nino.
6. Positiva la prueba si el nino agarra la sonaja, cuando se le toque con ésta el dorso de los dedos de la mano.
7. Positiva la prueba, si el nifo sigue mirando hacia donde estaba la mota o intenta ver donde fue. La mota debe dejarse
caer con rapidez de la mano sin mover el brazo.
8. El nifio puede pasarse un cubo de una mano a otra sin ayudarse con la boca, la mesa o el cuerpo.
9. Pasa si el nino agarra una pasa con el pulgar y otro dedo.
10. El nifo sélo puede cambiar 30° la forma de la linea que el aplicador realizd. V
11. Con el pufo cerrado y el pulgar hacia arriba con un movimiento de flexo-extensién mover solo el pulgar. Pasa si el nifo
imita el movimiento aunque sea en una mano sin mover otros dedos.

12. Pasa Cualquier 13. Preguntar cual 14. Pasa cuando el nino cruza 15. Se le pide
forma cerrada. es la linea mas larga. las lineas en algun punto primero al nifo
Falla. movimientos Pasa3de 305de6. cercano al punto medio. que lo dibuje.
circulares continuos. Si falla, demostrar.

Cuando se apliquen las pruebas 12, 14 y 15, no nombrar las formas y no demostrar las 12 y 14,
16. Cuando se vea la puntuacion cada parte simétrica: (2 brazos, 2 ojos, 2 piernas) cuentan como una sola parte.
17. Coloque un cubo en la taza u haga un ruido moderado colocandose tras el nino, haciendo el ruido en cada oido y pasa

si el nifo voitea o busca el sonido.
18. Senalar las figuras para que el nifio las nombre (Jos simples sonidos, falla).

Si el niflo nombra menos de 4 figuras correctamente tendra el nifo que sefalar cada figura que el examinador le nombre
19. Usando la muneca se le pide al nifo que nos muestre nariz, 0jos, oidos, boca, manos, pies, pancita y pelo. Pasane&"
20. Usando las figuras pregunte al nifio: cual vuela, cudl dice miauuu, cuél habla, cuél ladra, cuél galopa. Pasa2de 56 4

de 5.
21. Preguntar al nino que hace cuando tiene fric, hambre y cuando esta cansado. Pasa2 de 363 de 3.
22. Preguntar al nino para qué es la taza, una silla, un lapiz; en las acciones debera incluirse las respuestas.
23. Se le pide al nino que ponga en e sitio senalado la cantidad de cubos indicados y que él las cuente (1 y 5).
24. Se le pide al nino que ponga el cubo arriba, abajo del escritorio. Atras y adelante del examinador o de la madre. Pasa

4 de 4. No ayudar al nino con movimientos de 10s 0jos 0 cabeza.

25. Pedir al nino que defina: que es una pelota, un lago, un escritorio, una casa, un platano, una cortina, una cerca, un
techo. Es positiva si define cuanto al uso, forma, matenal o categoria general. (Ejemplos: un platano es una fruta, no solo

decir es amarillo). Pasa5de 86 7 de 8.

26. Preguntar al nino si el caballo es grande, el raton es ? Si el fuego es caliente, el hielo es
alumbra en el dia la luna en la —_7? Pasa2de3.

27. El nifo puede apoyarse en la pared, pasamanos 0 muebles, no es una persona. No debe gatear.

28 El nino debe lanzar la pelota sobre su brazo, aproximadamente 1 metro de distancia hacia el examinador.

29 El nifo de pie debera saltar una longitud superior a lo ancho de una hoja de test. (22 cm.).

30 Pedir al nino que camine hacia adelante (Ve TOL TN puede demostrarlo. El nino debe dar 4 pasos
consecutivos. Pasa si da 2 de 4 pasos en 2 de 3 intentos.

31. En el segundo ano, la mitad de los nifos normales no son cooperadores.

OBSERVACIONES:

? Si el Sol
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l.- PRIMARIAS:
A.- SIMPLES:

1.- Escafocefalia
2.- Trigonocefalia
3.- Plagiocefalia
4.- Oxicefalia

5.- Turricefalia

B.- COMPLEJAS:

1.- Crouzon
2.- Apert

3.- Carpenter
4.- Pfeiffer
5.- Chotzen

6.- Otros Sindromes

II.- SECUNDARIAS:

CLASIFICACION DE DAVID Y POSWILLO

A.- POR TRASTORNOS METABOLICOS:

1.- Hipertiroidismo
2.- Policitemia
3.- Talasemia

4.- Hipocalcemia ldiopética
5.- Hipofosfatemia Familiar

6.- Trastornos Metabolismo Vitamina D

B.- Por Meningitis u otros procesos osteoclasticos

C.- A Hidrocefalias tratadas con valvulas de baja presién
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