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RESUMEN
INTRODUCCION.

La craneosinostosis se define como la fusién temprana de una o mas suturas del calvario.
Normalmente dichas suturas separan las placas de hueso que forman la bdéveda del
craneo que al cerrarse de manera anormal, ocasionan diferentes grados de compresion
cerebral hipertension intracraneana y deterioro del cociente intelectual del nifio, asi como
de la visién. Se acompafian de diversos tipos de dismorfia craneofacial, generalmente son
congénitas y la mayoria requieren cirugia. Las craneoestenosis pueden ser no
sindromaticas o estar asociadas a algun sindrome.

OBJETIVOS.

Conocer el estado actual en el diagnéstico, manejo, y pronéstico de las craneosinostosis
para establecer los lineamientos de manejo futuro en el Hospital Juarez de México.
Determinar la prevalencia de las craneosinostosis en la poblacién pediatrica en el periodo
comprendido 01 de enero del 2008 al 31 de diciembre del 2013. Conocer el panorama de
tipo de presentacion, manifestaciones clinicas, formas de abordaje quirlirgico y sus
resultados. Identificar las areas en las cuales existen probabilidades de mejoria en su
manejo.

METODOLOGIA.

DISENO DEL ESTUDIO. Estudio no experimental, retrospectivo, transversal,
observacional y descriptivo. POBLACION. Poblacién perteneciente a los pacientes que
fueron tratados en el servicio de Neurocirugia Pediatrica del Hospital Juarez de México
con las siguientes caracteristicas: Tener craneosinostosis. MUESTREO. Se revisaran los
expedientes de los pacientes atendidos en el departamento de Neurocirugia pediatrica
del Hospital Juarez de México deforma retrospectiva en el periodo comprendido 01 de
enero del 2008 al 31 de diciembre del 2013.

Los criterios de inclusién son: pacientes pertenecientes al Hospital Juarez de México, con
el diagndstico de craneosinostosis y que fueron manejados quirdrgicamente, tratados en
el servicio de neurocirugia en el periodo comprendido del 01 de enero del 2008 al 31 de
diciembre del 2013. Los criterios de exclusidon son: pacientes que no cuentes con
expediente completo, previamente operados en otras instituciones, quienes fueron
manejados con tratamiento observacional y deformidades craneales por posicion.

RESULTADOS

Se revisaron un total de 24 expedientes de los cuales cumplieron los requerimientos para
su inclusion 13, de ellos 8 (62%) fueron masculino y 5 (38%) femenino. El diagndstico se
realizé en menores de un ano en 10 (77%) y de 1 afio a 2 afnos 11 meses en 3 (33%). En
cuanto a los antecedentes prenatales en 6/13 (46%) hubo antecedentes de infeccién de
vias urinarias materna 1(8%), preeclampsia 3 (23%) y amenaza de aborto 2 (15%). De
acuerdo a los antecedentes perinatales 5/13 (38%) presentaron prematurez 2(15%),
asfixia 2 (15%) y sepsis 1 (8%). En 13 de los casos (100%) el diagndstico se realizd por
presencia de asimetria craneal, correspondiendo a craneosinostosis primaria simple 12
(92%) y sindromatica 1 (8%).



Se presento plagiocefalia en un 6 (50%), trigonocefalia 5 (42%), escafocefalia 1 (8%) y
sindrome de Apert 1 (8%). La plagiocefalia se observé en 6 (50%) de acuerdo a la
siguiente distribucion: plagiocefalia derecha 4 (67%), plagiocefalia izquierda 1 (16.5%) y
plagiocefalia posterior bilateral 1 (8%). De acuerdo a la afectacion de suturas la coronal se
presento en 6 (40%), metdpica 6 (40%), sagital 2 (13%) y lamboidea 1 (7%). Se encontré
asimetria craneal 13 (100%) en la tomografia axial computada y en 1 (7%) alteracion en la
migracién celular, de igual manera cierre de la sutura coronal en 6 (46%), metopica 6
(40%), sagital 2 (13%) y lamboidea 1 (7%). El procedimiento neuroquirurgico se realizd en
ninos menores de un afo en 8 (62%) y de 1 ano a 2 afios 11 meses en 5 (38%), con un
rango de 2 meses hasta 28 meses, con una media de 12.7 meses. Se realizé un solo
procedimiento quirurgico en 11 (84%), dos cirugias en 1 (8%) y tres o mas cirugias en 1
(8%). En la técnica quirurgica empleada se realizé suturectomia en 6 (46%), craneotomia
frontal mas avance orbitario unilateral en 2 (15%) y craneotomia frontal mas avance
orbitrario bilateral en 5 (39%). Se observd solo una complicacién en un paciente (7%)
presentando sangrado posquirdrgico inmediato. El sangrado se encontré entre 60 ml y
700 ml con una media de 192 ml. Requirieron trasfusién de hemoderivados 13 pacientes
(100%). Ameritaron manejo en la unidad de cuidados intensivos pediatricos de 1 dia a 3
dias, con una media de 1.3 dias. El resultado estético fue bueno en 11 pacientes (85%) y
malo en 2 (15%).La prevalencia de craneosinostosis encontrada en el estudio fue de
0.028.

CONCLUSIONES

La craneosinostosis continia siendo un desafio diagndstico y terapéutico. En esta
investigacion observamos que la craneosinostosis primaria simple se presenté en un 92%
comparada con la sindromatica (8%), datos que se correlacionan con los publicados en
otras series donde se presenta en un 11 a 27 % la sindromatica y en estudios mexicanos
en un 17%. En cuanto a la distribucion por sexo de los pacientes fue similar a lo reportado
en otros trabajos, presentandose 62% masculino y en 38% femenino con una relacién
1.6:1. Con respecto a la edad del diagnéstico usualmente se diagnéstica en los primeros
meses de vida en los paises desarrollados, en nuestro estudio se diagnosticaron el 77%
en menores de un afio de edad, el 33% en niflos de 1 afio a 2 afios 11 meses,
probablemente a retraso en el diagndstico en hospitales de primero o segundo nivel, sin
embargo reportan otros estudios el diagnéstico se realiza en un 70% en lactantes y
preescolares, 15% en escolares y 15% en adolescentes, correlacionandose los resultados
de este estudio con dichos resultados. Los antecedentes prenatales y perinatales no se
correlacionan con craneosinostosis, ya que son de aparicion esporadica. Se logré
establecer el diagnéstico en el 100% de los pacientes por la asimetria craneal,
corroborado por un estudio de Tomografia axial computada con reconstruccién 3 D en
todos los casos, corroborando que el diagndstico de las craneosinostosis es
eminentemente clinico. La tomografia corroboro el cierre prematuro de las suturas
correlacionandose con la clinica, en el caso de la craneosinostosis sindromatica
(sindrome de Apert) se corroboro la afectacion de las siguientes suturas: sagital, coronal y
metopica. Dentro de la craneosinostosis primaria simple encontramos en primer lugar a la
plagiocefalia con un 46%, siendo la derecha en un 67% la mas afectada. En segundo
lugar se encuentra la trigonocefalia en un 38% y en tercer lugar 8% la escafocefalia. De
acuerdo a las series consultadas la escafocefalia es la mas frecuente encontrandose en
un 40% a 60%, seguida de plagiocefalia en un 13% a 30% vy trigonocefalia del 6.6% al
20%. Sin embargo en estudios mexicanos se encontré que la plagiocefalia se presenta en
un 47%, afectandose la sutura coronal derecha en mayor proporcidn como en nuestro
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estudio. La edad en la que fueron intervenidos quirdrgicamente fue de 62% en menores
de un afio y 38% de 1 afo a 2 afos 11 meses. La literatura recomienda el manejo
quirurgico antes del afio, sin embargo en nuestro estudio un 38% se le realizo la cirugia
posterior al aio, probablemente secundario al retraso en el diagndstico de esta entidad.
En cuanto a la técnica quirdrgica empleada son equiparables nuestros resultados con
otros estudios para el manejo de la craneosinostosis, donde reportan un 52% el avance
frontoorbitario; en nuestro estudio sumando el avance frontoorbitario unilateral (15%) mas
el bilateral (39%) nos da un 54%. En cuanto al nimero de intervenciones quirurgicas solo
necesitaron una el 84%, dos cirugias un 8% y 4 cirugias 8%. El paciente que amerito dos
cirugias se trataba de una trigonocefalia donde en la primera cirugia se le realizo
solamente suturectomia presentando un mal resultado cosmético, ameritando una
reintervenciéon donde se realizd un avance frontoorbitario bilateral 1 afo 4 meses posterior
al primer procedimiento. Un solo paciente amerito 4 intervenciones tratdndose de una
plagiocefalia presentando un mal resultado cosmético. Sin embargo comparado con otros
estudios que reportan hasta un 23.5% nos encontramos por debajo de la estadistica
reportada. En un 7% de nuestros pacientes se presenté complicaciones siendo el
resangrado posoperatorio inmediato. En la literatura mundial esta reportado
complicaciones como fiebre indeterminada en 13.4%, infeccion de la herida quirurgica
7.5%, hematoma subcutaneo 5.3%, desgarro dural 5%, fistula de liquido cefalorraquideo
2.5%. Estudios mexicanos reportan complicaciones en el 19.5%, siendo la mas frecuente
el resangrado posoperatorio inmediato. El sangrado transoperatorio se reporta entre 60 ml
y 700 ml con una media de 192 ml, por debajo de la estadistica mexicana reportada en 2
estudios. En el primero reportan de 100 ml a 890 ml con un promedio de 342.2 ml y en el
segundo entre 20 ml y 1000 ml con una media de 217.10 + 45.93 ml. El 100% de los
pacientes intervenidos quirargicamente ameritaron trasfusiéon sanguinea de 60 ml a 800
ml de concentrado globular con una media de 213.4 ml. Los pacientes operados
ameritaron manejo en una unidad de terapia intensiva pediatrica en un rango de 1 a 3
dias, con una media de 1.3 dias. Un estudio mexicano reporta de 0 a 10 dias con una
media de 3 * .54 dias de estancia. Comparado dichos resultados con nuestros resultados
encontramos que nuestros resultados se encuentran por debajo a lo publicado,
probablemente al tener menor porcentaje de complicaciones. El resultado cosmético fue
bueno en 85% de los pacientes y 15% malo. Comparando estos resultados con la
estadistica mundial encontramos que en el 85.5% de los pacientes fue bueno el
resultado estético y pobre en un 15.5%. Respecto a la prevalencia encontrada en el
estudio no existe estadistica mexicana para comparacién de nuestro resultado.

En base a los resultados obtenidos en nuestro estudio, podemos concluir que el manejo
de la craneosinostosis en el Hospital Juarez de México es adecuado, teniendo resultados
similares a los reportados en la literatura mundial y mejores resultados comparandolos a
los estudios mexicanos reportados.



MARCO TEORICO

DEFINICION.

La craneosinostosis se define como la fusién temprana de una o mas suturas del calvario.
El craneo del recién nacido presenta seis suturas:

1. Sutura Sagital o sutura mayor, que se extiende de la parte superior de los
huesos propios de la nariz al angulo superior de la escama del occipital y
comprende una porcion anterior mediofrontal (sutura metépica).

2. Sutura frontoparietal o coronal, formada por los bordes anteriores del parietal y
posterior del frontal respectivamente, y que se cruza con la sutura metépica en la
linea media.

3. Sutura occipitoparietal o lamboidea, constituida por el borde posterior del parietal y
el borde de la escama del occipital, se cruza en la linea media con el extremo
posterior de la sutura sagital.

4. Sutura temporoparietal, formada por la escama del temporal y el borde inferior
del parietal.

5. Sutura occipitotemporal, entre el borde lateral de la escama del occipital y el
borde posterior de la porcion mastoidea del temporal.

6. Sutura lateral anterior, constituida por el angulo anteroinferior del parietal, por la
parte inferior del borde posterior del frontal y por el ala mayor del esfenoides.

En los puntos de confluencia de estas suturas en cuya constitucion intervienen mas de
dos huesos, se forman espacios de amplitud mayor o menor, llenos de tejido
fibromembranoso cuya osificacion se realiza progresivamente. Esos espacios reciben el
nombre de fontanelas. Las principales fontanelas estan situadas en los cuatro angulos
del parietal; de ellas dos son impares y medianas, y dos pares y laterales.

La fontanela anterior, frontoparietal media o bregmatica, es la mas amplia de todas, por
lo que a veces se le da el nombre de fontanela mayor; presenta forma romboidea, con eje
mayor anteroposterior y converge en ella las suturas interfrontal, interparietal y las dos
porciones laterales de la frontoparietal.

La fontanela posterior u occipitoparietal, denominada también pequefa fontanela o
fontanela lamboidea, esta situada en la linea media, en la union de los parietales con el
occipital; es de forma triangular de base posterior, y abarca una pequefa porcién de la
sutura interparietal.

La fontanela anterior lateral, también llamada pterion, corresponde a la unién de cuatro
huesos: frontal, parietal, esfenoides y escama del temporal. Alargada al principio en
sentido anteroposterior, pronto adopta la forma triangular.

La fontanela lateral posterior, también denominada fontanela de Gasser o asterion,
corresponde a la union de tres huesos: angulo posteroinferior del parietal y escama del
occipital y temporal. Es al principio de forma irregular, aunque por las suturas primitivas
que en ella convergen toma posteriormente forma estrellada.

Se consideran fontanelas accesorias aquellas de menor consistencia y extension. En
primer lugar, la fontanela nasofrontal o glabela, que es de poca duracion, situada entre los
dos semifrontales, deja a menudo como reliquia la sutura metépica. La fontanela sagital
de Gerdy se halla situada en la sutura biparietal, equidistante de las fontanelas anterior y
posterior; tiene forma romboidal. La fontanela orbitaria esta situada en la unién del frontal
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y del etmoides; desaparece generalmente a fines del 8° mes de la vida fetal. Es indudable
que la disposicion de las suturas y fontanelas desempefia importante papel en el
mecanismo del parto.

Después del nacimiento el craneo evoluciona rapidamente y experimenta una expansion
en relacion con el desarrollo del encéfalo, a tal grado que las suturas y las fontanelas son
mas aparentes; los espacios que comprenden se ensanchan y parecen reblandecerse.
Después, progresivamente, tienden a desaparecer debido al progreso de la osificacion
que produce la sinostosis de las suturas, la cual se inicia por la lamina interna del hueso y
se verifica1 en el orden siguiente: sutura sagital, sutura coronal, sutura lamboidea, suturas
laterales.

Normalmente dichas suturas separan las placas de hueso que forman la bdéveda del
craneo que al cerrarse de manera anormal, ocasionan diferentes grados de compresién
cerebral hipertensién intracraneana y deterioro del cociente intelectual del nifio, asi como
de la visién. Se acompafian de diversos tipos de dismorfia craneofacial, generalmente son
congénitas y la mayoria requieren cirugia. Las craneoestenosis pueden ser no
sindromaticas o estar asociadas a algin sindrome. 27 La cirugia de craneo data de la
prehistoria, tanto en el continente americano como en el euro-asiatico-africano. Los
craneos trepanados de Europa, principalmente en el sur y en América, sobre todo en
Peru, son evidencia de esta actividad. En México tenemos craneos trepanados por los
zapotecas y los aztecas. En cuanto a la cara, son conocidas las técnicas Sutra para la
reconstruccion de la nariz en India. Galeno hace formal referencia a la craneoestenosis en
sus tratados de anatomia del craneo, aunque no existen ilustraciones.* En 1814 Bertolotti
utiliza el término de craneosinostosis (del término griego sinostosis que significa cierre)y
hasta 1851 Virchow inicia la etapa cientifica al formular al principio en el cual al soldarse
una sutura precozmente se altera su crecimiento, el cual tiene un crecimiento
perpendicular a la sutura.>® La cirugia craneofacial moderna se debe a Paul Tessier quien
innovo las técnicas quirurgicas 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 faciles asi como obtener una mejoria estética de la region.’

EMBRIOGENESIS, ETIOLOGIA Y FISIOPATOLOGIA.

La caja craneana tiene dos estirpes embriogénicas:
1) la béveda craneana, los maxilares y la cara son derivados de la cresta neural; y
2) la base que se origina del mesodermo de la misma manera que la columna vertebral.’

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
viscerocraneo que se forma a partir de los primeros tres arcos branquiales y forma el
esqueleto facial. El neurocraneo puede ser dividido en dos: el condocraneo, que hace
referencia a la base de créneo y se deriva del mesodermo paraxial y presenta osificacion
endocraneal; y la boéveda 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 células de las crestas neurales cefélicas. La osificacion 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 (frentes osteogénicos). La proximidad entre estos
frentes origina las suturas, contribuyendo en ello la fuerza de distension del cerebro en su
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rapido crecimiento. El ectomenix también deriva en el periostio en el exterior y en la
duramadre en el interior. Los sitios de formacion de las suturas corresponden a la
localizacién de mayor reflexiones durales, lo que contribuye a que las fuerzas 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.®

El cierre precoz de una o mas suturas restringe la expansion del craneo en la direccion
perpendicular a la(s) sutura(s) cerradas y produce un crecimiento compensatorio en la
direccién de las suturas que se encuentran abiertas. Este proceso anormal altera
severamente la forma del craneo e incrementa de manera significativa la probabilidad de
deficiencias cognitivas, asi como las discapacidades del lenguaje y el aprendizaje en
infantes afectados.’

Los mecanismos mediante los cuales se puede presentar una craneoestenosis pueden
ser fisico-mecanicos, quimicos y genéticos. El crecimiento del cerebro es la fuerza que
determina el crecimiento del craneo. Coppoletta et al en 1988 demostraron que dicho
crecimiento es del 85% en los primeros 6 meses, 135% al afo, alcanzando 80% del
volumen del adulto a los 2 o 3 afos, no deberia quedar duda en cuanto a la necesidad de
intervencion precoz ya que las alteraciones clinicas que pueden producirse tendran una
relacién directamente proporcional a la edad. *°

En las craneoestenosis sindromaticas, los trastornos genéticos son evidentes y
condicionan la aparicién del problema. La situacion de la sutura y su contacto con la
duramadre especifica de la zona participan en el mecanismo de cierre anormal y
osificacion de las suturas. Se han detectado multiples factores de regulacion genética ,
factores de crecimiento y factores de transcripcion en la formacién 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)."""2

En la actualidad, en el apartado de genética se sabe que la mutacion de los genes de
FGR2,FGFR3 yTWIST ocasiona una inhibicion de la apoptosis de los osteoblastos
causando una fusion prematura de las suturas. Las alteraciones cromosdémicas son
frecuentes y se han detectado en practicamente todos los cromosomas del genoma; sin
embargo, hay un cierto predominio de alteraciones en el cromosoma 7p. Las mutaciones
en los genes TWIST y GLI3 son responsables de ciertas craneoestenosis. Algunos
ejemplos son el cromosoma 10q responsable del Crouzon, el 8p en el Pfeiffer y el 7p en el
Saethre-Chotzen. La transmision en las craneoestenosis sindromaticas es generalmente
autosdmico-dominante. Se ha concluido que puede haber mutaciones en varios genes,

varias mutaciones en un solo gen, en ambos casos con manifestaciones clinicas diversas.
13, 14,15

También se han propuesto algunos factores mecanicos para la produccion de
trigonocefalias y escafocefalias, pues una compresion mecanica podria aumentar el TGF-
B. Algunos autores reportan que en los partos con presentacion de nalgas y en los
embarazos gemelares aumenta la frecuencia de estas craneoestenosis. El
oligohidramnios también puede contribuir a las caracteristicas fisiopatoldgicas de estas
malformaciones "¢

Segun la serie del CHUNP, en la mayoria de las craneoestenosis, sindromaticas y no
sindromaticas, existe una reduccion del volumen intracraneano, con excepcién de la
mayor parte de los casos de Apert. Se ha visto también una relacién entre el menor
volumen intracraneano y la presencia de hipertension intracraneana (HIC). Sin embargo,
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diversos autores han reportado cifras diferentes de hipertensién intracraneana en las
craneoestenosis no sindromaticas. Renier reporté cifras de mas de 15 mmHg y encontré
HIC en 66.6% de las oxicefalias, 31.3% en las braquicefalias, 15.2% en las escafocefalias,
12.7% en las plagiocefalias y 7.9% en las trigonocefalias. En la craneoestenosis
lambdoidea no se encontré HIC. En una serie de 41 casos en los que predominaron las
craneoestenosis no sindromaticas, se observo que 92.6% de los casos presentaban HIC
pero no hubo relacién entre el volumen intracraneano y la HIC. En caso de las
craneoestenosis sindromaticas, la HIC es mas constante, se presenta en 68.8% de los
casos de Crouzon, en 45% de los casos de Apert, y en 29% de otros sindromes. Se
informa la presencia de HIC en 44.4% de las craneoestenosis complejas.?**

La neuropatia o6ptica que ocasionan las craneoestenosis que presentan HIC e
hidrocefalia, con alteracion de los potenciales evocados visuales (PEV) continua
aumentando a pesar del tratamiento quirdrgico descompresivo y sélo después de la
derivacién correcta del liquido cefalorraquideo se logran revertir las alteraciones en los
PEV. Estas alteraciones se atribuyen al origen multifactorial de la HIC, que incluye la
congestién venosa cerebral, la obstruccion de vias aéreas superiores e hidrocefalia. Los
trastornos oftalmolégicos son relativamente frecuentes en las craneoestenosis
sindromaticas. Se ha observado que 40% de los casos presentan astigmatismo con
fotofobia y, en consecuencia, ambliopia. Entre 0.8 a 0.3% de los casos de escafocefalia,
trigonocefalia y plagiocefalia presentan edema papilar (EP), y sélo en 0.1% de los casos
de escafocefalia se ha reportado atrofia papilar (AP). En la braquicefalia no se refieren EP
ni AP. Se ha reportado que el 9.8 y 12.7% de los casos con oxicefalia presentan EP y AP,
respectivamente. Estas son las cifras mas elevadas de atrofias dpticas en estos
padecimientos. También las craneoestenosis complejas presentan EP en 4.3% y AP en
0.9% de los casos: Apert presenta EP en el 3.2% de los casos, sin evidencia de AP. El
Crouzon es la craneoestenosis mas afectada con EP en el 16.6% de los casos y AP en el
3.4%. ElI CHUNP incluye la serie mas grande, reportada en la literatura, de
craneoestenosis con valoracion del coeficiente intelectual (Cl). Se afirma que el retrasar
un afo la descompresion cerebral tiene consecuencias negativas para el desarrollo
intelectual. En la valoracién con las escalas: 1) de Brunet-Lézine, 2) Nouvelle échelle
métrique de l'intelligence, y 3) Wechsler intelligence scale for children, se observé un Cl
>90 en el 93.8% de los casos de escafocefalias antes de cumplir 1 afio de edad, y este
porcentaje cayo a 78.1% después del ano. En el caso de la braquicefalia, el 89.2% de los
casos tuvieron un Cl >90 antes del afio, pero el porcentaje disminuyo al 52.2%, después
del afo. Las craneoestenosis no sindromaticas fueron aquellas en las que se observé
mayor deterioro de la funcién intelectual con el paso del tiempo. De tal modo que en el
86.4% de los casos de craneoestenosis complejas se observé un Cl >90 antes del afo de
edad, porcentaje que cayd a 59.3% después del afio de edad. En los casos de
plagiocefalia, esta proporcién varié de 90.4% antes, a 80.7% después del afo de edad.
Las oxicefalias generalmente son diagnosticadas después del afio de edad y por eso no
se tiene la valoracion previa, pero solo el 40.8% de casos obtuvo un ClI >90. De las
craneoestenosis sindromaticas la mas grave fue el Apert, la proporcién de casos con ClI
>90 cambioé de 45.5% antes a 7.4% de los casos después de un afio de edad. En el
Crouzon, la misma proporcion fue de 80% antes a 65.6% después del afio de edad. En la
misma valoracion, para el resto de las craneoestenosis sindromaticas el cambio fue de
70% antes a 48.9% después del afo. Una constante tanto en la serie francesa como en la
mayoria de los informes de la literatura internacional, es el agravamiento del déficit
intelectual aun en las craneoestenosis no sindromaticas. %



El cierre fisiolégico 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 3 meses y la posterolateral al afio. Mientras la sutura metdpica cierra a los 2
afos de vida, el resto de suturas cierran en la edad adulta cuando el crecimiento craneal
es completo. '*303"

La clasificacion de craneosinostosis se ha presentado a multiples debates debido a la
complejidad del cuadro aceptada como la de mayor utilidad y practicidad, la de David-
Poswillo quien las divide en:
Primarias
Simples o no sindromaticas.
Escafocefalia.- Cierre de la sutura sagital con un crecimiento
anteroposterior dando aspecto de alargada (dolicocefalia).
Trigonocefalia.- Cierre de la sutura metopica con frente estrecha e
hipotelorismo.
Braquicefalia.- Cierre de las suturas coronales, si el cierre es solo de una
se denomina plagiocefalia con crecimiento del craneo transversal o asimétrico.
Turricefalia.- Cierre mixto de suturas que incluye a la oxicefalia por el
crecimiento en la zona fontanelar y la acrocefalia donde el crecimiento es esférico.
Complejas o sindromaticas
Enfermedad de Crouzon.- Sinostosis craneofacial de herencia dominante cursa
con acrocefalia, nariz prominente, maxilar hipoplasico, labio superior corto e inferior
prominente, hipertelorismo, exoftalmos y estrabismo divergente.
Sindrome de Apert.- Acrocefalosindactilia de herencia dominante con atresia de
coanas, megalo cérnea, hipoplasia de érbita y estrabismo.
Sindrome de Carpenter.- Acrocefalopolisindactiia de herencia recesiva,
hipogonadismo, obesidad y retraso mental.
Sindrome de Pfeiffer.- Acrocefalosindactilia, intelecto normal y dedos anchos.
Sindrome de Chotzen.- Acrocefalosindactilia con hipertelorismo, ptosis y retraso en
el desarrollo psicomotor.
Secundarias
Trastornos metabdlicos, meningitis, hidrocefalia u otros procesos osteoclasticos. 32

Los principios de Virchow modificados han sido usados para describir la totalidad de
deformidades del craneo vistas en el cierre de cada sutura. Consiste en cuatro reglas:
1. Los huesos directamente adyacentes a la sutura cerrada actian como un solo
hueso con potencial de crecimiento disminuido.
2. Deposito asimétrico de hueso ocurre a lo largo del perimetro de la sutura con
incremento del depdsito en el margen externo.
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. *



Recientemente se ha informado que las craneoestenosis primarias, no sindromaticas, de
una o0 mas suturas se presentan en 1 de cada 2100 nifios. Se calcula que serian de 10 a
16 por cada 10,000 nacidos vivos. Este cierre patolégico de las suturas se presenta en
Francia en 1/2000 nifios. La prevalencia reportada en Estados Unidos es de 10 a 16 por
10,000 nacidos vivos. La incidencia a nivel internacional de craneosinostosis es de 0.04-
1% en la literatura anglosajona y de 1 por cada 2000 en la hispanoamericana, con una
distribucion similar en ambos géneros. La mortalidad que se presenta depende de las
manifestaciones clinicas, de tal forma que es raro encontrarlas en fusion de una sutura y
no asi en aquellas que involucran mas. La escafocefalia es la craneoestenosis mas
frecuente para la mayoria de las series (entre 40 y 60%). En segundo lugar esta la de la
sutura coronal (entre 13.1 y 30%), ya sea unilateral, plagiocefalia, o bilateral,
braquicefalia. La estenosis metdpica, trigonocefalia, se presenta en 6.6 a 20% de los
casos aunque en la serie del Centre Hospitalier Universitaire des Enfants Malades
Necker de Paris (CHUNP) esta situada en el segundo lugar con 21.6%.Mas de una sutura
corresponde entre 4 y 8% de los casos. Esparza y colaboradores informan cifras
semejantes a estas ultimas para la poblacién madrilefia en 244 casos no sindromaticos, y
en 120 pacientes para la serie de Porto Alegre. En el Hospital Infantil de México Federico
Gdémez (HIMFG), la craneoestenosis no sindromatica mas frecuente es la plagiocefalia
coronal (47%). *

CRANEOESTENOSIS NO SINDROMATICAS.

A continuacion se presenta un analisis particular de cada caso de craneoestenosis simple
0 no sindromatica, ya sea de una o0 mas suturas.

Escafocefalia. Es el cierre aislado de la sutura sagital. Se presenta de 1/1700 a 1/2100
de nacidos vivos en los Estados Unidos. Es predominante en el sexo masculino en
proporcion 4:1 y constituye entre 40 y 60% de las craneoestenosis. La deformacion
encontrada en la escafocefalia es el alargamiento del diametro fronto-occipital y
acortamiento del biparietal . Existen variantes en cuanto al abombamiento frontal que es
bilateral y rectangular, aunque puede ser normal o abombado en forma hemiesférica.
Cuando el diametro frontal es el mas abultado, la razén es que el cierre de la sutura es
predominantemente anterior; en cambio, cuando el diametro predomina a nivel occipital,
es debido a un cierre principalmente posterior. El diametro occipital tiene generalmente
forma cdnica, con el vértice hacia la parte media de la escama del occipital. Cuando los
dos polos se deforman, la totalidad de la sutura ha tenido un cierre agresivo. En las
malformaciones severas, se encuentra una inversion de la curvatura del hueso en los
niveles parietales y temporales, presentando la convexidad hacia la superficie cerebral.
Existe también un hundimiento de diversos grados de severidad a nivel pterional, que
acentua la deformacion frontal; esto es debido a diversos grados de estenosis de la sutura
esfenofrontal. El hueso estenosado se encuentra engrosado, o mismo que el pterion.
Aparte de la participacion de estas ultimas estructuras en la conformacion de la
malformacién, no hay mas suturas involucradas.Asi como el diagndstico es
prioritariamente clinico, con una sola radiografia simple de craneo (Rxc), en incidencia
lateral (L), es posible fundamentar el diagndstico: generalmente se encuentra un
alargamiento del diametro antero-posterior, ya sea con predominio a nivel frontal u
occipital o en los 2 polos. Esta deformacion da la imagen de un zepelin. Es frecuente
encontrar impresiones digitiformes a nivel de los parietales y parte del temporal y occipital.
La Rxc anteroposterior (AP) muestra la ausencia de la sutura sagital en cuyo lugar existe
un hueso denso en ocasiones. La tomografia computarizada de craneo (TC) es un estudio
que confirma la clinica mostrando de forma clara la presencia de la compresion cerebral
biparietal y occipital. El cerebro dentro de este craneo se encuentra oprimido. En las
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ventanas dseas y en la reconstruccion tridimensional (TC3D) se puede distinguir el cierre
de la sutura sagital. Tratamiento quirtrgico.- En el Hospital Infantil de México Federico
Gdémez (HIMFG) se realiza, generalmente, la ablacién de la sutura sagital estenosada con
la técnica de “piel de 0so0” efectuando, en el mismo tiempo quirdrgico, una desvitalizacion
de la duramadre paralela al seno sagital, con el propdsito de formar neosuturas . En esta
técnica se deben realizar trincheras a lo largo de las suturas coronal y lambdoidea, para
normalizar lo mejor posible la conformacion del craneo, lo cual resultara en una mejor
relacion craneocerebro. También es necesario avanzar hasta el piso de la fosa temporal,
actuando sobre la sutura esfenofrontal a este nivel. Cuando se abre bien esta zona, se
abre una especie de “cerrojo” esfenoidal que permite una buena evolucion postoperatoria
y una mejor remodelacion del craneo. En la parte posterior se llega hasta el asterion.
Existen otro tipo de técnicas que también dan buenos resultados, con la profilaxis de la
eventual morbilidad y un aspecto agradable. Algunos autores proponen para ciertos
pacientes la reseccion de la sutura con margenes amplios de 3 cm del lado de la linea
media e incisuras de relajacion en los parietales. En otros casos, la simple craniectomia
linear, una suturectomia simple también es empleada asi como las calvariectomias.

Plagiocefalia coronal o craneoestenosis coronal unilateral. Es la segunda en
frecuencia acorde con la mayoria de las publicaciones. Es predominante en el lado
derecho con 61% y también en el sexo femenino con 69%, en contraste con la
escafocefalia. En esta malformacién debe de reconocerse la estenosis de la sutura
coronal, sea izquierda o derecha, pero también se encuentran enfermas las suturas
correspondientes a nivel de la base, es decir, principalmente la frontoesfenoidal y la
esfenotemporal, a través del ala mayor del esfenoides. El hecho de cerrar a nivel coronal
de un lado explicaria parcialmente la deformacién de la ¢rbita hacia atras, con
borramiento del reborde orbitario, asi como la escoliosis nasal; pero la deformacion de la
base, con el temporal adelantado hacia el lado coronal estenosado, presenta las suturas
de la base enfermas afectando una mitad del anillo coronal del craneo, con una estenosis
esfeno-frontal, esfeno-escamosa y esfeno-petrosa del lado afectado. El estrabismo, a
expensas del lado estenosado, propicia una ambliopia.Como para el resto de las
craneoestenosis, el diagndstico es eminentemente clinico y en el plano frontal, en la cara
se distinguira una distopia orbitaria del lado afectado, con la 6rbita jalada hacia atras y
hacia arriba. Suele haber escoliosis nasal, con la convexidad escolidtica situada en la raiz
de la nariz y hacia el lado estenosado. Esto condiciona en ocasiones un estrabismo
divergente del lado enfermo. En el plano sagital hay borramiento del reborde orbitario, asi
como aplanamiento de la giba frontal del lado afectado, con abombamiento de la
contralateral y de la regién pterional y temporal. Cuando se ve la cabeza del nifio desde
arriba, se distingue muy claramente un exorbitismo del lado enfermo, con el parpado
saliente y la ausencia del reborde orbitario, asi como el aplanamiento de la giba frontal
correspondiente. El pabelléon auricular esta mas cercano a la érbita que el del lado no
afectado. En el plano axial hay un hundimiento de la regién fronto orbitaria. Esta especial
plicatura del craneo, con punto de torsién a nivel de las suturas estenosadas, tanto de la
boveda como de su contraparte basal, podran también producir un abultamiento
compensatorio del parietal contralateral. El pabellén auricular se aleja de la region fronto-
orbitaria que esta en posiciéon retrograda, en tanto que el del lado frontal contralateral,
mas saliente, presenta un pabelldn auricular mas cerca de la region fronto-orbitaria;
ademas no hay exorbitismo en el lado afectado.

Lo mismo que para el resto de las craneoestenosis, la imagenologia no hard mas que
confirmar el diagndstico clinico. La plagiocefalia revela en las radiografias el ala menor
del esfenoides elevada en su extremo externo, lo que constituye el signo tipico de
“arlequin”, ademas de estar asimétrica puesto que la érbita enferma esta jalada hacia
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afuera y arriba. La TC permite confirmar lo que nos muestran las radiografias. La
correccion debe tener en cuenta las caracteristicas de la deformacién. Es necesario
reposicionar la érbita del lado estenosado teniendo en cuenta que el reborde orbitario esta
mal posicionado en los tres planos del espacio. Desarticular ambos rebordes orbitarios
permitira ajustar de buena manera el montaje orbitario y permitira que lentamente el
cerebro vaya corrigiendo, también, la malformacion. Una hipercorreccion discreta es
deseable. El cerebro con su crecimiento condiciona, en una buena parte de los casos, una
remodelacion posterior a la operacion. La frente deformada podra ser tratada con una
rotacion del colgajo éseo o con la cantidad de cortes que se requieran, dejando también
actuar al cerebro, que a futuro condicionara a una mejor remodelaciéon. Marchac y
colaboradores y Goodrich recomiendan la toma de un fragmento de craneo que
contenga la forma adecuada para la reconstruccion de la frente, utilizando para esto el
compas de Marchac. Se han informado técnicas que obedecen a estos mismos
lineamientos con el desanclaje del borde externo de la érbita enferma y su avance, previa
craneotomia frontal. *#*°

Plagiocefalia lambdoidea o posterior. Es el cierre y esclerosis de una o las dos suturas
lambda. No es una craneoestenosis.Generalmente se distingue por el aplanamiento de la
parte posterior del craneo, del lado de la sutura estenosada. Esta deformacion es poco
notoria por estar situada en la parte posterior y por estar, la mayor parte de las veces,
cubierta por el cabello. Cuando se presenta en una nifia con el cabello largo, es todavia
menos visible. Puede condicionar una cierta oblicuidad del craneo que generalmente no
es muy severa ni notoria. El cierre de las dos suturas lambda es muy raro y condiciona
una especial deformacion, con el aplanamiento severo de la parte posterior del craneo. De
todas las craneoestenosis, tanto sindromaticas como no sindromaticas, esta es la uUnica
en la cual no se ha encontrado HIC, aunque el nimero de casos estudiados sea bajo: 6
casos del total en el CHUMP. El diagnéstico imagenoldgico se realiza con una Rxc de
craneo. La TC con reconstruccion en 3D confirma la imagen de Rxc. El
electroencefalograma es necesario porque se considerara la intervencion quirurgica en
funcién de una eventual irritacién cortical a nivel de la zona estenosada. La cirugia
siempre esta indicada segun algunos autores. Se realiza craneotomia occipital con
remodelacién del colgajo 6seo o trasposicion de otro colgajo de la calota craneal. Se
emplea también para mejorar la estabilidad del montaje una barra posterior extraida de la
regién parietal. *°

Trigonocefalia. Es la tercera en orden de frecuencia para la serie del HIMFG con 10%
de frecuencia dentro de las craneoestenosis no sindromaticas. Para la serie del CHUNP,
es la segunda en frecuencia (21.6%) después de las escafocefalias. La malformacién
obedece al cierre y esclerosis de la sutura metépica. En el plano axial, se observa el
caracteristico aspecto de frente en prisma triangular, con el vértice hacia adelante. Vista
de frente, veremos que en las orbitas, en la parte lateral y su reborde, hay retroposicion
con medializacion. Al mismo tiempo, disminuye la distancia intercantal interna y externa,
reduciendo la capacidad de la fosa anterior del craneo. Hay hipotelorismo con el pilar
interno vertical y el externo inclinados hacia adentro, con la consecuente imagen tipica de
las orbitas llamada en “mapache”. Las Rxc son siempre Uutiles para constatar el
engrosamiento con aumento de la densidad ésea a nivel metdpico, el hipotelorismo y el
aspecto tipico en “ojos de mapache”. La TC muestra, en los cortes axiales a nivel frontal,
la caracteristica deformacién que da nombre a esta craneoestenosis. Tratamiento
quirargico .Representa un especial reto para la cirugia; en efecto, los movimientos que se
tienen que imprimir a los colgajos faciales obedecen a la conformacién de la
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malformacion. Los rebordes orbitarios estan jalados hacia atras, tanto en el plano sagital
como en el axial, ocasionando que las regiones pterionales y temporales anteriores se
interioricen. Entonces, se debera corregir esto haciendo que los extremos externos de los
rebordes orbitarios se hagan hacia delante, al mismo tiempo que se inclinan hacia delante
y hacia abajo; esto debe ser acompafado con la seccion en la parte media de la parte
trigonocefalica del extremo inferior del frontal, que se encuentra entre las orbitas. En éstas
se debera de corregir el hipotelorismo y las drbitas en “mapache”, basculando la parte
externa de éstas hacia abajo. Al colgajo frontal se le debe de quitar la prominencia que
imprime la sutura metdpica estenosada, dejando dos colgajos en alas de “coledptero”, que
seran colocadas de nuevo sobre el montaje orbitario.>* *' %

Braquicefalia o craneoestenosis coronal bilateral. En esta malformacion se
encuentran estenosadas las dos suturas coronales. En la serie del HIMFG, este tipo de la
braquicefalila representa 7% de las craneoestenosis no sindromaticas y 6% del total. En la
serie del CHUNP representan 5.3% del total de las no sindromaticas. Predominan en el
sexo femenino (66%), frecuencia semejante a las cifras de la plagiocefalia coronal.
Esparza y Ferreira dan cifras parecidas a éstas. Es la craneoestenosis que mas casos de
HIC crénica presenta (31.3%) aunque sin edema de papila muy probablemente debido a
lo precoz de la cirugia. En la vista de frente se pueden distinguir un abombamiento
biparietal con claro aumento del diametro bitemporo-parietal del craneo y los rebordes
orbitarios con diversos grados de borramiento y telecanto o franco hipertelorismo asi
como la frente aplanada. Los pabellones auriculares estan separados, con la concavidad
hacia abajo, dando la impresién de estar mas abajo de lo normal. En algunos casos existe
el desplazamiento del craneo hacia arriba, dando la apariencia de una torre y justificando
el nombre de “turricefalia. Las Rxc AP muestran la “arlequinizaciéon” de ambas o6rbitas v,
en ocasiones, diversos grados de impresiones digitiformes en relacion con una HIC
cronica. Hay un aumento del diametro bitemporoparietal y a veces la estructura ésea sube
semejando una torre. En la TC y en las reconstrucciones en 3D se podra confirmar el
cierre de la sutura coronal y las deformaciones con los aumentos del diametro lateral y
acortamiento del antero-posterior. Las ventanas d&seas, como en las precedentes,
presentan la osificacién de la sutura coronal e impresiones digitiformes en la tabla
interna. Tratamiento quirurgico. Se debe ampliar el diametro anteroposterior por mediode
un avance fronto-orbitario. Tanto la frente como la parte superior de las 6rbitas se separan
de la cara y se reposicionan, avanzando lo que se considere necesario, generalmente 2
cm. Las piezas de este andamiaje se solidarizan lo mejor posible, de manera que la
correccion debe ser permanente y de buena calidad. Hay que recordar que en este tipo de
malformacioén, la cirugia es de cierta urgencia a causa de lo frecuente de la HIC y su
repercusion sobre la vision y el nivel intelectual.** °*%°

Oxicefalia. Es una craneoestenosis no congénita ni sindromatica que se presentara hacia
el segundo o tercer afio de vida a pesar de que los nifios nacen con el total de las suturas
permeables.La oxicefalia es un cierre armonioso de todas las suturas de la béveda
craneana, con

un craneo pequefo y redondo, sin especial deformacién, que frecuentemente presenta
hipertension intracraneana severa en la mayor parte de los casos (61.6%), EP (10%) y AP
(13%). En pacientes mayores de un afo se puede presentar con diversos grados de
ceguera y en mas del 50% con un CI por debajo de 90. Esta agresividad del padecimiento
hace que la cirugia se proponga en el momento en que es diagnosticado. Cuando la
oxicefalia es discreta unicamente se ve una cabeza pequefa, pero armoniosa. La
oxicefalia severa da un craneo con tendencia esférica, pero con la frente, las regiones
temporo-parietales y occipitales desplazadas hacia adentro, ocasionando, como
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consecuencia del retroceso de la frente y retrusién de borde supraorbitario, un exorbitismo
moderado por el obligado retroceso de los rebordes orbitarios que siguen al
estrechamiento generalizado del craneo. La cara y el macizo facial son generalmente
normal. En las Rxc es tipico el craneo bien redondeado, en ocasiones con una discreta
protrusion en el bregma y en la mayor parte de las veces con severas impresiones
digitiformes. En los casos graves encontramos la frente retraida hacia atras, con
borramiento del reborde orbitario. 22’

Craneo en trébol. Es una craneoestenosis grave desde el nacimiento, en la cual se ven
estenosadas la mayoria de las suturas de la bodveda, estrechando la unién
temporoparietal y frontoparietal, abombando las regiones temporales, parietales y
occipitales dando, de esta manera,

la forma de un craneo en trébol. En ocasiones este tipo de craneoestenosis se acompania
de un craneo reticular, con espiculas 6seas que se introducen en los surcos cerebrales,
presentando siempre un cuadro de HIC severo. Se recomienda un diagndstico preciso, si
es posible antenatal, para pensar en los eventuales tratamientos quirirgicos que deben
de ser lo mas precoces posibles. Se sabe que el tratamiento radical desde temprana edad
reduce las secuelas que esta malformacion condiciona, cuando no es tratada de manera
precoz y efectiva. Se puede asociar con la enfermedad de Crouzon en sus formas mas
graves, y también con los sindromes de Saethre-Chotzen, Pfeiffer y Apert. El equipo
médico encargado del tratamiento de estos padecimientos debe ser multidisciplinario,
compuesto por neurocirujanos, cirujanos plasticos, anestesiologos, pediatras, genetistas,
psiquiatras y psicélogos, neurdlogos, neurorradiélogos especializados en malformaciones
craneofaciales, ademas del equipo encargado especificamente de la cara: oftalmélogos,
cirujanos maxilofaciales, otorrinolaringélogos, ortodoncistas y odontélogos.?* %

Los sindromes clinicos mas frecuentemente asociado s 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. Fue descrito por Eugene Apert en 1906. Es una malformacién grave
que asocia una faciocraneoestenosis a una sindactilia de las 4 extremidades Es un
padecimiento autosémico dominante y ocurre en 1 de 160,000 nacidos vivos. Se
encuentra mutacion en el gen del receptor dl factor de crecimiento de fibroblastos tipo 2
localizado en el cromosoma 10. Dicho gen tiene un rol centrla en la diferenciacion de
células mesenquimatosas y neuroectodérmicas, lo que se traduce a nivel mascroscopico
en la regulacion de la fusion de las suturas. Por lo tanto las sefiales defectuosas de
traduccién de factor de crecimiento de fibroblastos repercuten en la suspension del
crecimiento craneal. Se caracteriza por dos defectos craneofaciales. Sinostosis bicoronal
y sagital (craneo con aspecto braqui-turricefélico) 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
pequefas, aplanadas y con la punta prominente. El palatino es alto y se puede asociar a
hendidura en una tercera parte de los pacientes. La arcada dentaria superior
frecuentemente tiene forma de V. Un hallazgo frecuente es estrabismo y disminucion de
la agudeza auditiva. 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 encuentran fusionados tanto en tejido 6seo y blando., habitualmente el pulgar se
encuentra bien formado y mévil. También dichas alteraciones se observan en los pies.
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Algunos pacientes presentan anormalidades del sistema nervioso central como
malformaciones del cuerpo calloso, estructuras limbicas, hipoplasia de la sustancia blanca
y las sustancia gris heterotopica. Muchos pacientes tienen ventriculomegalia, resultado de
la distorsion de un cerebro grande dentro de un craneo de formaanormal. Hidrocefalia
progresiva ocurre en solo el 10% de los casos. La inteligencia varia de normal a
deficiencia mental.”*

SINDROME DE CROUZON. Fue descrita por Octave Crouzon en 1912, asocia una
craneoestenosis, generalmente bicoronal y mas tardiamente sagital, con una hipoplasia
del macizo facial. Esta es la mas frecuente de las craneoestenosis sindromaticas para la
totalidad de las series analizadas. Es un sindrome autosdbmico dominante y ocurre con
una frecuencia de 1 en 25,000 nacidos vivos. Es causada predominantemente por
mutacion en FGFR2 y FGFR3. Se ha establecido relacion entre edad paterna avanzada y
casos esporadicos. Se caracteriza por una 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 afo. El grado de deformidades faciales es
menor que en Apert y es rara la presencia de hendidura palatina. En general tiene manos
y pies normales. Las anormalidades de la columna cevical hasta en una tercera parte de
los casos. Segun la clasificacion de Tessier se pueden distinguir tres tipos de afeccion:
Crouzon alto, con mayor afectacién de la calota craneal; Crouzon medio, con deformidad
centrada en la regiodn orbitaria y Crouzon inferior, con lesiones predominantes del macizo
facial. Es una malformacion agresiva que en 68.6% de los casos presenta hipertensién
intracraneana, edema de papila en 17% vy atrofia optica en 3.4%. La hidrocefalia, al
parecer de causa venosa, se presenta en 25% de los casos debido a la estrechez de los
agujeros rasgados posteriores o por la compresion de las amigdalas cerebelosas
herniadas. El cerebro debe ser descomprimido antes del primer afio de vida para evitar
una disminucién del cociente intelectual ya que, de 80% con coeficiente intelectual >90,
puede disminuir a 65.6%.5%

SINDROME DE PFEIFFER. Es un sindrome de relativamente reciente descripcion. R.
Pfeiffer lo informd en 1964 y consiste en una braquicefalia, con la estenosis de las suturas
coronales y la sagital, asociada a sindactilias membranosas en manos y pies; como dato
caracteristico presenta los pulgares y los ortejos engrosados, con una muy clara
desviacion en varus. Estas anormalidades se deben a la forma triangular de la primera
falange y a la hipertrofia del primer metacarpiano y del metatarsiano. Todo esto esta
acompafiado de una braquidactilia y una sinostosis del codo. Es el resultado de un
defecto genético, autosémico dominante. Aunque se han presentado caos familiares, la
mayoria de los casos ocurre en forma esporadica. Se asocia con mutacion en FGFR1 y
FGFR2. Se ha demostrado mutacion en el locus Ser351Cys, lo cual se asocia a pobre
pronostico para la sobrevida. Se clasifica en tres subtipos, lo que ayuda a predecir el
pronéstico de dafio cerebral y la sobrevida. Tipo 1. Fenotipo clasico bicoronal simétrica,
sindactilia variable, pulgar grueso. La inteligencia es normal o ca 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 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, que 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 en el sistema nervioso central
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principalmente manifestada por hidrocefalia con un pobre pronéstico y muerte
temprana.®®°®

SINDROME DE CARPENTER. Es una alteracién rara autosémica recesiva. La etiologia
y mutaciones genéticas aun son desconocidas. Hay braquicefalia con concurrente
sinostosis coronal, sagital y lamboidea. La cresta supraorbitaria se encuentra plana y el
puente nasal es plano, presenta epicanto externo. Otras alteraciones son hipoplasia
mandibular o maxilar, implantacion baja de pabellones auriculares, palatino alto y
polidactilia pre-axial, braquidactilia, clinodactilia, sindactilia parcial y campodactilia. Las
anormalidades cardiovasculares son comunes (defectos septales, persistencia el
conducto arterioso, estenosis pulmonar, tetralogia de Fallot y trasposicion de los grandes
vasos), puede haber hipogonadismo, onfalocele, obesidad y moderado dafno
neuroldgico.®®

SINDROME DE SAETHRE-CHOTZEN. Descrito por dos autores alemanes, Saethre en
1931 y Chotzen en 1932, consiste en una craneosinostosis variable que puede afectar
cualquier sutura, aunque predomina en las coronales. Es un trastorno autosdmico
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 mutacion en FGFR2. Los
pacientes que padecen esta alteracién tienen tipicamente cierre prematura de la sutura
coronal, lamboidea y/o metdpica. La apariencia facial tipica incluye (turrecefalia,
implantacién baja del cabello, asimetria facial con desviacién septal y ptosis palpebral
superior. Sindactilia cutanea 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 las cuales
incluyen deformidades posicionales y torticolis muscular congénita "

TRATAMIENTO QUIRURGICO. El objetivo del tratamiento quirdrgico es la
descompresion cerebral que se impone como necesaria en una buena parte de las
craneoestenosis debido a la presencia, en mayor o menor grado, de hipertensién
intracraneana crénica y, en ocasiones, edema y atrofia de papila, asi como retraso del
desarrollo neurolégico, disminucion del cociente intelectual

y trastornos mentales en algunos casos. El aspecto fisico-estético es también importante
puesto que, primeramente, influira en un buen desarrollo psiquico del nifio y, en segundo
lugar, la correccion del defecto fisico permitird una mejor insercion en la sociedad.
También, un aspecto craneano correcto se traducira en una buena relacién craneo-
cerebro.

Cirugia endoscoépica. Los abordajes endoscépicos han sido utilizados para el
tratamiento de las craneoestenosis no sindromaticas, sobre todo la escafocefalia. Los
informes publicados, desde el

fin de la década de los 90 hasta la fecha, hacen de éstas técnicas una alternativa segura y
con resultados de buena calidad.

Detalles técnicos.
Se deben tener presentes los siguientes objetivos:
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» Descompresion cerebral

* Permitir que el cerebro, con su crecimiento, ayude al moldeado 6seo en los primeros dos
a tres afos de vida, durante los cuales el craneo llega a mas del 80% del volumen adulto.
* La necesidad de la restauracion de una anatomia lo mas cercana a lo normal.

* Proporcionar el mayor grado de estética segun las caracteristicas étnicas de los
pacientes.

Actualmente, las modernas técnicas en ingenieria de tejidos o propiciados por distractores
y la aplicacion de diversos materiales, permiten una remodelacion mas eficiente. La
fijacion del montaje 6seo se puede realizar con una gran cantidad de elementos: seda
(poco utilizada por las reacciones que provoca), nylon y/o alambre (que son mas efectivos
y mejor tolerados). Las placas metalicas y tornillos también se han utilizado. Ultimamente
se han empleado sistemas bioabsorbibles, que han resultado utiles. Los sistemas de
distraccion 6sea, tanto para las craneoestenosis simples como para las sindromaticas,
han tomado su lugar dentro de las modernas técnicas de tratamiento.*? % 717

Craneoestenosis sindromaticas: sindromes de Crouzon y Apert. Tratamiento
guirurgico.

El especial reto que este tipo de malformacion suscité fue tomado primeramente por Paul

Tessier en Francia y posteriormente continuado en México por Ortiz Monasterio y Fuente
del Campo. Mientras Tessier dividia sus avances en dos partes, Ortiz Monasterio y
colaboradores propusieron un avance en monobloc que revolucioné el abordaje de estas
malformaciones. En la actualidad se esta utilizando el corte 6seo en monobloc y el avance
con distractores evitando, de esta manera, la reproducciéon de la malformacion por el
retroceso del tercio medio de la cara después de la cirugia.

Dentro de las complicaciones asociadas a los procedimientos quirdrgicos se encuentran:
hipertermia posoperatoria (13%), infecciones (7.5%), hematomas subcutéaneos (5%),
desgarros durales (5%) y fistulas de liquido cefalorraquideo (2.5%) La frecuencia y el tipo
de complicaciones incrementan en ndimero e importancia en pacientes re-operados.’”%?

Complicaciones asociadas a Craneosinostosis.

Dentrode las complicaciones se encuentran ya descritas previamente el incremento de la
presion intracraneal e inhibicion del crecimiento encefalico, alteraciones cognitivas y en la
funcidn neuroldgica, autoestima bajo por su apariencia anormal. Los nifios con
craneosinostosis no sindromatica demuestran una elevada incidencia de anormalidades
en el desarrollo, lenguaje, cognicion y compartimiento. 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 piscomotriz dos meses antes y un afio después de la correccion quirurgica. Se
han observado mejores resultados posquirirgicos en indices psicomotores que en
desarrollo intelectual. %
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Conocer la experiencia en el manejo de las craneosinostosis en el Hospital Juarez de
México en un periodo de 5 anos.

JUSTIFICACION

Conocer en forma retrospectiva el estado del diagndéstico, manejo y prondstico de la
craneosinostosis en el Hospital Juarez de México, ante la falta de estudios de esta
patologia y contribuir al acervo bibliografico en la materia y tener un punto de inicio para

mejorar en el tratamiento de dicha patologia.

OBJETIVO GENERAL

Conocer el estado actual en el diagnéstico, manejo, y pronéstico de las craneosinostosis
para establecer los lineamientos de manejo futuro en el Hospital Juarez de México.

OBJETIVO PARTICULARES

1. Determinar la prevalencia de las craneosinostosis en la poblacidn pediatrica en el
periodo comprendido 01 de enero del 2008 al 31 de diciembre del 2013.

2. Conocer el panorama de tipo de presentacion, manifestaciones clinicas, formas
de abordaje quirurgico y sus resultados.

3. Identificar las areas en las cuales existen probabilidades de mejoria en su manejo.

4. Realizar la tesis para obtener el grado de especialidad en Neurocirugia.
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DISENO DE LA INVESTIGACION Y TIPO DE ESTUDIO.

DISENO DEL ESTUDIO

Es un estudio no experimental, retrospectivo, transversal, observacional y descriptivo.

MATERIAL Y METODOS

POBLACION
Poblacion perteneciente a los pacientes que fueron tratados en el servicio de Neurocirugia
Pediatrica del Hospital Juarez de México con las siguientes caracteristicas:

1. Tener craneosinostosis.

MUESTREO
Se revisaran los expedientes de los pacientes atendidos en el departamento de
Neurocirugia pediatrica del Hospital Juarez de México deforma retrospectiva en el

periodo comprendido 01 de enero del 2008 al 31 de diciembre del 2013.

SELECCION DE LA MUESTRA

1. CRITERIOS DE INCLUSION

a) Pacientes pertenecientes al Hospital Juarez de México.

b) Pacientes con el diagndstico de craneosinostosis y que fueron manejados
quirurgicamente.

c) Pacientes tratados en el servicio de neurocirugia en el periodo comprendido
del 01 de enero del 2008 al 31 de diciembre del 2013.

2. CRITERIOS DE EXCLUSION

a) Pacientes que no cuentes con expediente completo.

b) Pacientes previamente operados en otras instituciones.

c) Pacientes que fueron manejados con tratamiento observacional.
d) Deformidades craneales por posicion
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OPERACIONALIZACION DE VARIABLES

CRITERIO

VARIABLE

Conceptual y operacional: Numero de
afios vividos

Metodoldgico: Independiente

Estadistico: cuantitativa discontinua

Indicadores: Numero de afos

Edad

Conceptual y operacional: Condicidon
organica que distingue al macho de la
hembra

Metodoldgico: Independiente

Estadistico: cualitativa nominal
dicotémica

Indicadores: Masculino y Femenino

Sexo

Conceptual y operacional: Fusion
temprana de una o mas suturas del
calvario

Metodoldgico: Independiente

Estadistico: cualitativa ordinal politémica

Indicadores:
Escafocefalia,Braquicefalia, Trigonoceflia,
Plagiocefalia, Sindromaticas.

Craneosinostosis

Conceptual y operacional: cantidad en
mililitros de sangre obtenidos durante un
procedimiento quirurgico

Metodologico: Independiente

Estadistico: cuantitativo discontinua

Indicadores: Mililitros

Sangrado

Conceptual y operacional: Numero de
horas utilizadas desde el inicio hasta el
final de un procedimiento quirurgico
Metodoldgico: Independiente

Estadistico: cuantitativa discontinua

Indicadores: Horas

Tiempo Quirurgico

Conceptual y operacional: Numero de

dias utilizadas desde el ingreso hasta su

Dias de Hospitalizacién
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egreso hospitalario
Metodoldgico: Independiente
Estadistico: cuantitativa discontinua

Indicadores: Dias

Conceptual y operacional: Tipo de
procedimiento empleado en la cirugia.

Metodoldgico: Independiente
i o . s Técnica Quirurgica
Estadistico: cualitativa ordinal politomica Q 9
Indicadores: Suterectomia, avance
frontoorbitario, remodelacion uniorbitario,
remodelacion biorbitario.

Conceptual y operacional: Toda
desviacion del proceso de recuperacion
que es esperado, después de un
procedimiento quirurgico.

Metodoldgico: Independiente Complicaciones
Estadistico: cualitativa ordinal politomica

Indicadores: Choque hipovolémico,
Infeccion de la herida quirurgica, Fistula
de Liquido cefalorraquideo, Resangrado.

Conceptual y operacional: Consecuencia final
en la simetria craneal posterior a la cirugia.
Metodoldgico: Independiente

Resultado quirurgico

Estadistico: cualitativa nominal dicotémica

Indicadores: satisfactorio, no satisfactorio

ANALISIS ESTADISTICO

Sera en una hoja de Excel se someteran los resultados en analisis de paqueteria SPSS
20 aplicandose para el analisis de datos cuantitativos, la estadistica que incluye:
descriptiva que incluye distribucion de frecuencia, medidas de tendencia central
(media,mediana,moda) y para las medidas de variabilidad (desviacién estandar).
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CRONOGRAMA DE TRABAJO

DISENO DE | RECOLECCION | ANALISIS DE | CONCLUSIONES REPORTE
PROTOCOLO DE DATOS RESULTADOS FINAL
ENERO 2014

FEBRERO 2014
MARZO 2015 MARZO 2015
ABRIL 2015
RESULTADOS

Se revisaron un total de 24 expedientes de los cuales cumplieron los requerimientos para
su inclusién 13, de ellos 8 (62%) fueron masculino y 5 (38%) femenino. (Grafica 1)

Grafica 1.-

El diagnéstico se realiz6 en menores de un afio en 10 (77%) y de 1 ano a 2 anos 11
meses en 3 (33%). Entre las nifas el diagnéstico fue desde 1 dia a 455 dias con una
media de 3.8 meses; en los ninos de 1 dia a 820 dias, con una media de 6.6 meses.

(Grafica 2)
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Grafica 2.-

En cuanto a los antecedentes prenatales en 6/13 (46%) hubo antecedentes de infeccion
de vias urinarias materna 1(8%), preeclampsia 3 (23%) y amenaza de aborto 2 (15%).
(Grafica 3)

Grafica 3.-
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De acuerdo a los antecedentes perinatales 5/13 (38%) presentaron prematurez 2(15%),
asfixia 2 (15%) y sepsis 1 (8%). (Grafica 4)
Grafica 4.-

En 13 de los casos (100%) el diagndstico se realizd por presencia de asimetria craneal
(Grafica 5), correspondiendo a craneosinostosis primaria simple 12 (92%) y sindromatica
1 (8%). (Grafica 6)

Grafica 5.-
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Grafica 6.-

Se presentd plagiocefalia en un 6 (50%), trigonocefalia 5 (42%), escafocefalia 1 (8%) y
sindrome de Apert 1 (8%). (Grafica 7)
Grafica 7.-

La plagiocefalia se observd en 6 (50%) de acuerdo a la siguiente distribucion:
plagiocefalia derecha 4 (67%), plagiocefalia izquierda 1 (16.5%) y plagiocefalia posterior
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bilateral 1 (8%). De acuerdo a la afectacion de suturas la coronal se presentd en 6 (40%),
metdpica 6 (40%), sagital 2 (13%) y lamboidea 1 (7%). (Grafica 8)

Grafica 8.-

Se encontrd asimetria craneal 13 (100%) en la tomografia axial computada y en 1 (7%)
alteracion en la migracion celular, de igual manera cierre de la sutura coronal en 6 (46%),
metopica 6 (40%), sagital 2 (13%) y lamboidea 1 (7%). (Tabla 1)

Tabla 1.-
ALTERACIONES ENCONTRADAS EN LA TAC
ASIMETRIA CRANEAL 13 100%
ALTERACION EN LA MIGRACION CELULAR 1 7%
CIERRE DE LA SUTURA CORONAL 6 40%
CIERRE DE LA SUTURA METOPICA 6 40%
CIERRE DE LA SUTURA SAGITAL 2 13%
CIERRE DE LA SUTURA LAMBOIDEA 1 7%

El procedimiento neuroquirdrgico se realizdé en ninos menores de un afo en 8 (62%) y de

1 afo a 2 anos 11 meses en 5 (38%), con un rango de 2 meses hasta 28 meses, con una
media de 12.7 meses. (Grafica 9)
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Grafica 9.-

Se realizé un solo procedimiento quirdrgico en 11 (84%), dos cirugias en 1 (8%) y tres o
mas cirugias en 1 (8%). (Grafica 10)

Grafica 10.
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En la técnica quirurgica empleada se realizd suturectomia en 6 (46%), craneotomia
frontal mas avance orbitario unilateral en 2 (15%) y craneotomia frontal mas avance
orbitrario bilateral en 5 (39%). (Grafica 11)

Grafica 11.-

Se observd solo una complicacion en un paciente (7%) presentando sangrado
posquirurgico inmediato. (Grafica 12)

Grafica 12.-
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El sangrado se encontrd entre 60 ml y 700 ml con una media de 192 ml. Requirieron
trasfusién de hemoderivados 13 pacientes (100%). (Grafica 13)
Grafica 13.-

Ameritaron manejo en la unidad de cuidados intensivos pediatricos de 1 dia a 3 dias, con
una media de 1.3 dias.

El resultado estético fue bueno en 11 pacientes (85%) y malo en 2 (15%). (Grafica 14)
Gréfica 14.-
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La prevalencia de craneosinostosis encontrada en el estudio fue de 0.028.

DISCUSION

La craneosinostosis continia siendo un desafio diagndstico y terapéutico. En esta
investigacion observamos que la craneosinostosis primaria simple se presenté en un 92%
comparada con la sindroméatica (8%), datos que se correlacionan con los publicados en
otras series donde se presenta en un 11 a 27 % la sindromatica y en estudios mexicanos
en un 17%.* En cuanto a la distribucion por sexo de los pacientes fue similar a lo
reportado en otros trabajos, presentandose 62% masculino y en 38% femenino con una
relacién 1.6:1. Con respecto a la edad del diagnéstico usualmente se diagnéstica en los
primeros meses de vida en los paises desarrollados, en nuestro estudio se diagnosticaron
el 77% en menores de un ano de edad, el 33% en nifos de 1 afo a 2 afos 11 meses,
probablemente a retraso en el diagnéstico en hospitales de primero o segundo nivel, sin
embargo reportan otros estudios el diagndstico se realiza en un 70% en lactantes y
preescolares, 15% en escolares y 15% en adolescentes, correlacionandose los resultados
de este estudio con dichos resultados. Los antecedentes prenatales y perinatales no se
correlacionan con craneosinostosis, ya que son de aparicién esporadica. Se logré
establecer el diagnéstico en el 100% de los pacientes por la asimetria craneal,
corroborado por un estudio de Tomografia axial computada con reconstrucciéon 3 D en
todos los casos, corroborando que el diagnéstico de las craneosinostosis es
eminentemente clinico. La tomografia corroboro el cierre prematuro de las suturas
correlacionandose con la clinica, en el caso de la craneosinostosis sindromatica
(sindrome de Apert) se corroboro la afectacion de las siguientes suturas: sagital, coronal y
metopica. Dentro de la craneosinostosis primaria simple encontramos en primer lugar a la
plagiocefalia con un 46%, siendo la derecha en un 67% la mas afectada. En segundo
lugar se encuentra la trigonocefalia en un 38% y en tercer lugar 8% la escafocefalia. De
acuerdo a las series consultadas la escafocefalia es la mas frecuente encontrandose en
un 40% a 60%, seguida de plagiocefalia en un 13% a 30% y trigonocefalia del 6.6% al
20%. Sin embargo en estudios mexicanos se encontré que la plagiocefalia se presenta en
un 47%, afectandose la sutura coronal derecha en mayor proporcidn como en nuestro
estudio.* La edad en la que fueron intervenidos quirdrgicamente fue de 62% en menores
de un afio y 38% de 1 afo a 2 afos 11 meses. La literatura recomienda el manejo
quirurgico antes del afio, sin embargo en nuestro estudio un 38% se le realizo la cirugia
posterior al ano, probablemente secundario al retraso en el diagndstico de esta entidad.
En cuanto a la técnica quirdrgica empleada son equiparables nuestros resultados con
otros estudios ® para el manejo de la craneosinostosis, donde reportan un 52% el avance
frontoorbitario; en nuestro estudio sumando el avance frontoorbitario unilateral (15%) mas
el bilateral (39%) nos da un 54%. En cuanto al numero de intervenciones quirurgicas solo
necesitaron una el 84%, dos cirugias un 8% y 4 cirugias 8%. El paciente que amerito dos
cirugias se trataba de una trigonocefalia donde en la primera cirugia se le realizo
solamente suturectomia presentando un mal resultado cosmético, ameritando una
reintervencion donde se realizé un avance frontoorbitario bilateral 1 afio 4 meses posterior
al primer procedimiento. Un solo paciente amerito 4 intervenciones tratdndose de una
plagiocefalia presentando un mal resultado cosmético. Sin embargo comparado con otros
estudios % que reportan hasta un 23.5% nos encontramos por debajo de la estadistica
reportada. En un 7% de nuestros pacientes se presenté complicaciones siendo el
resangrado posoperatorio inmediato. En la literatura mundial * esta reportado
complicaciones como fiebre indeterminada en 13.4%, infeccion de la herida quirdrgica
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7.5%, hematoma subcutaneo 5.3%, desgarro dural 5%, fistula de liquido cefalorraquideo
2.5%. Estudios mexicanos ® ® reportan complicaciones en el 19.5%, siendo la mas
frecuente el resangrado posoperatorio inmediato. El sangrado transoperatorio se reporta
entre 60 ml y 700 ml con una media de 192 ml, por debajo de la estadistica mexicana
reportada en 2 estudios. En el primero ® reportan de 100 ml a 890 ml con un promedio de
342.2 mly en el segundo ¥ entre 20 ml'y 1000 ml con una media de 217.10 + 45.93 ml. El
100% de los pacientes intervenidos quirargicamente ameritaron trasfusién sanguinea de
60 ml a 800 ml de concentrado globular con una media de 213.4 ml. Los pacientes
operados ameritaron manejo en una unidad de terapia intensiva pediatrica en un rango de
1 a 3 dias, con una media de 1.3 dias. Un estudio mexicano ¢ reporta de 0 a 10 dias con
una media de 3 + .54 dias de estancia. Comparado dichos resultados con nuestros
resultados encontramos que nuestros resultados se encuentran por debajo a lo
publicado, probablemente al tener menor porcentaje de complicaciones. El resultado
cosmético fue bueno en 85% de los pacientes y 15% malo. Comparando estos resultados
con la estadistica mundial encontramos que en el 85.5% de los pacientes fue bueno el
resultado cosmético y pobre en un 15.5%. Respecto a la prevalencia encontrada en el
estudio no existe estadistica mexicana para comparacién de nuestro resultado.

CONCLUSIONES

En base a los resultados obtenidos en nuestro estudio, podemos concluir que el manejo
de la craneosinostosis en el Hospital Juarez de México es adecuado, teniendo resultados
similares a los reportados en la literatura mundial y mejores resultados comparandolos a
los estudios mexicanos reportados.
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