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I. INTRODUCCION HISTORICA DE LAS CRANEOESTENOSIS.

Las craneoestenosis se conocen desde la antiguedad, Homero, el
poeta griego en su obra clasica “La lliada” describe un guerrero
llamado Thersites “... el hombre mas feo, fue el quien vino de Troya su
estrecha cabeza...” y esto se conoce como una de las primeras
alusiones a las deformidades craneales. Entre otros, dos cientificos de
la Antigledad que abordaron el tema fueron Orbasius y Galeno. g
Galeno de Pergamo, fue quien describié por primera vez estas
malformaciones craneofaciales. En sus tratados de anatomia del
craneo, Leonardo da Vinci describié en forma precisa este tipo de
patologias en la época del Renacimiento, llamandolas cabezas
grotescas y se encuentran en la coleccion del Palacio de Windsor, en
Londres.qg

Vesalio y Croce muestran craneos malformados en la época del
Renacimiento. Laurenberg, en el siglo XVII, reporta casos en los nifios
de Hamburgo, a quienes sus madres les colocaban vendajes
compresores, que alteraban la forma de sus craneos. Los
arqueologos han encontrado craneos modelados por el hombre en
Europa, en excavaciones en Viena, Rusia, Saboya y Lausana. En
Asia, en Indonesia, en Sumatra, Borneo y en las Filipinas, la
deformacion craneana intencional fue frecuente.qq

Las primeras referencias a las suturas craneanas, en Occidente, las
debemos a las publicaciones de Hipdcrates. Galeno también las
menciona. Para el Continente Americano, en las publicaciones
mexicanas de Alonso Lopez de Hinojosos, en 1578, y Augustin
Farfan, en1579, se describen estas estructuras con correccion y
claridad, siguiendo los imperativos hipocratico-galénicos.q

El siglo XIX es el gran siglo para el estudio y clasificacién de las
craneoestenosis. Rudolf Virchow y Otto Becker las analizan vy
clasifican, y elaboran una ley que establece que el craneo se
desarrollara en el sentido de la sutura estenosada.qg

El conocimiento de las deformaciones craneanas voluntarias y las
posturales aumentan algo la comprension de los mecanismos
involucrados en las craneoestenosis. Es interesante decir que
mientras el equipo quirurgico de hoy tiene como mision, en los casos
de craneoestenosis, llevar el craneo a su mas normal morfologia y
capacidad de contencion, los antiguos tenian como meta llevarlo a su
mayor deformacion.g



En México se confirmd la cirugia craneana ampliamente entre los 12
00 a.C. al 1492 d.C., sobre todo en la Cultura Zapoteca, Mixteca y
Azteca. En Sur América, sobre todo en las areas de Cultura Inca, se
conservan miles de craneos trepanados. Se estilaron deformaciones
craneanas, tanto para la Cultura Maya, y la Zapoteca como en Sur
América, con diversos tipos caras anchas y largas usando amarres de
unas tablas sobre el craneo.g En Venezuela, entre los anos 2000 a.C.
y 800 d.C., se han encontrado deformaciones craneanas y su
reproduccién se ha reconocido como la Venus de Tacarigua en
Valencia. Por otro lado Pefalver sefiala la evaluacion de los hallazgos
del Morro de Guacara, mediante el carbono 14 de una antiguedad de 4
500 anos. Los de la cuenca del lago datan de 800 afos.q

Fig. 1 En Los Andes, hoy aun se practica la compresiéon craneana donde el
craneo sefala la intensidad de la compresion.

En Europa también se han encontrado craneos deformados, a la
manera de los mayas, muy principalmente en la region de Tolosa,
Francia. Los craneos trepanados de Europa, principalmente en el sury
en América, en México, pero sobre todo en Peru, son evidencia de
actividad quirurgica sobre el craneo. Se ignora el proposito de las
trepanaciones, tanto para estas culturas como para las trepanaciones
europeas.g



En México tenemos en el museo nacional de Antropologia e Historia,
un sindrome de Crouzon.

-

Fig. 2: Sindr&mede Crouzon Museo Nacional de Antropologia México DF.
(fotografias cortesia Dr. Fernando Chico Ponce de leén)

Fig.3: Rasgos Faciales arménicos de los Aztecas y Totonacos a pesar de la
deformacion intencional de la cabeza, en braquicefalia cultura Azteca y
Huasteca
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Fig. 4: Notese la deformacion craneana de las figurillas Olmecas.

La cirugia sobre la cara también esta asentada en la historia de la
medicina, tanto en el Viejo Mundo como en América. En cuanto a la
cara, son conocidas las técnicas Sustra para la reconstruccion de la
nariz en India, antes del advenimiento de Cristo. En México, los
aztecas solian reparar la nariz amputada cosiéndola con cabello
humano y agujas de maguey. El padre Farfan, en su Tractado de
Anothomia, del 1579, describe la milenaria técnica de Sustra, que no
seria publicada en Europa sino hasta 18 afos después, por Gaparis
Tagliacotzi.g

En 1890, se inicia la cirugia de las craneoestenosis, en Francia, con
Odilébn Marie-Lannelongue, quien publica De la craniotomie dans la
microcephalie,en L’Academie de Sciences. g

Lane, en los Estados Unidos, por la misma época, hace una
publicacion privada, en donde sugiere la cirugia sobre las suturas,
para casos de microcefalia o deformacion extrema.qq

En 1927 Faber y Towne, en los casos de oxicefalia, informaban de
buenos resultados para este tipo de cirugia que los de los cirujanos
precedentes.gq

Con la aparicion de nuevas técnicas, la escuela Francesa, con
Tessier a la cabeza, seguido por Marchac y Renier, asienta de
manera firme la necesidad para el tratamiento quirdrgico de las
craneoestenosis. Se plantean técnicas especificas para una forma
determinada de craneosinostosis, como la de Dhellemmes para la
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Trigonocefalia. En México, Ortiz monasterio Garay y Fuente del
Campo son los puntales a nivel nacional e internacional para este tipo
de cirugia.

I.CRANEOESTENOSIS: NO SINDROMATICAS Y SINDROMATICAS

Introduccién

Los términos que se emplean para designar al cierre y esclerosis de
una sutura son dos: craneosinostosis y craneoestenosis. La primera
fue acuiada por Virchow en 1852 y la segunda fue utilizado por
primera vez por Bertolotti, en 1914.Estos dos términos son sinébnimos.
Se dice que una craneosinostosis puede afectar una sola sutura
craneana, como las escafocefalias, plagiocefalias y trigonocefalias y la
realidad es que pueden verse afectadas multiples suturas craneanas,
tanto de la base del craneo como de la cara, por lo que la mayoria de
éstas deben de ser consideradas como estenosis craneofaciales. Esto
es particularmente cierto en el caso de los llamadas craneoestenosis
sindromaticas. Estas suelen ser, en ocasiones, verdaderos sindromes
polimalformativos, que pueden estar en relacion con algunos factores
hereditarios u obedecer a mutaciones de novo.g

En todas las series, las craneoestenosis no sindromaticas son mas
frecuentes que las sindromaticas.

La causa intima de la produccion de una craneoestenosis no se
conoce del todo, pero se han invocado factores genéticos, como ya se
dijo, ademas de metabdlicos y algunos otros de tipo epidemiologico

A. EPIDEMIOLOGIA Y CLASIFICACION:

Thompson y Hayward refieren que las craneoestenosis primarias, no
sindromaticas, de una o mas suturas se presentan en 1 de cada 2100
nifos. Cerca de 10 a 16 por cada 10,000 nacidos Vvivos.gg

Las secundarias engloban una gran cantidad de sindromes, de 90 a
139, segun algunos autores. Trastornos metabdlicos, hematoldgicos,
de almacenamiento, y Ilos relacionados con la ingesta de
medicamentos son algunos de los sindromes que pueden acompanara
una craneoestenosis. g

Estos mismos autores proponen una clasificacion sencilla y bastante
ductil.

Clasificacion de Thompson y Hayward de craneoestenosisgg
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Tipo Sutura Sindromética Nombre

Primaria Sutura No sindromatica  Escafocefalia
Unica
Plagiocefalia
No sindromaticas Trigonocefalia
Braquicefalia
Oxicefalia
Mdaltiples Crouzon
suturas Sindromaticas Apert
Pfeiffer

Saethre-Chotzen
Secundaria a trastornos del almacena- Hurler

miento Morquio

de mucopolisacaridos

a trastornos metabdlicos Raquitismo
Hipertiroidismo

a trastornos hematolégicos Policitemia vera
Talasemia

a la ingesta de medicamentos Acido retinoico
Difenilhidantoina

Tabla 1:Boletin Médico Hospital Infantil de México 2011; 69(5):
333-348 Dr. Fernando Chico Ponce de Ledn

En esta tabla es necesario distinguir las craneoestenosis primarias que
afectan a una sutura unica, como la sagital, denominada
escafocefalia. Otra seria la plagiocefalia, anterior y posterior, asi como
la trigonocefalia. Se ha ya mencionado como, de una forma u otra,
algunas otras suturas pueden estar incluidas dentro de las llamadas
‘monosuturarias”. Lo que si esta claro es que cuando se tiene una
braquicefalia anterior, son las dos coronales las que estan
estenosadas y en la lambdoidea bilateral, con las dos suturas lambda,
se puede hablar de una craneoestenosis no sindromatica
“‘multisuturaria”, con afectacion de multiples suturas, en las que en
general existe una afectacibn mas o menos severa de la base del
craneo. En estas puede haber, a pesar de no presentar el grado de
complejidad de las sindromaticas, una hipertension endocraneana
cronica (HEC)72.10

Las llamadas sindromaticas pueden afectar toda la regidon craneo-
facial, ademas de ocasionar secundariamente una disminucion del
volumen intracraneal, estan las sindromaticas como el Crouzon, Apert,
Pfeiffer,Saethre Chotzen, es ademas en estos casos en donde mas
frecuentemente se presentan la HEC y en algunas de ellas la
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hidrocefalia. En éstas también se puede encontrar una agenesia, mas
0 menos marcada, de las coanas.g.72-73

B.FISIOPATOLOGIA Y FRECUENCIA DE PRESENTACION:

Fisiopatologia:

Los mecanismos mediante los cuales se puede presentar una
craneoestenosis pueden ser fisico-mecanicos, quimicos y genéticos.
Se supone que estos procesos se situan en el periodo embrionario, en
etapas tan precoces como la formacion de vesiculas primarias
especificamente en el prosencéfalo.4g

En las craneoestenosis sindromaticas, los trastornos genéticos son
evidentes y condicionan la aparicion 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 osificacién de las suturas.

En animales de experimentacion se ha observado que, si se cambian
de lugar las suturas, la osificacion ocurrira mas rapidamente en las
que se coloquen en la region de la duramadre donde las suturas
cierran pronto, y viceversa.s,

Este hallazgo se ha relacionado con una sobreexpresion de TGF-31,
BFGF-mRNA, IGF-I y RNAm a nivel de las suturas. 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 caracteristicass gs 69

Frecuencia de presentacion:

En cuanto a la frecuencia de presentacion, ésta puede variar segun los
centros de atencion. Aqui se muestran las diferencias existentes entre
el Hospital Necker de Paris, el Hospital General de México y el
Hospital Infantil de México Federico Gomez

Realizamos wuna tabla comparativa de craneoestenosis no
sindromaticas y sindromaticas en el HIMFG, HGM y CHUNP de
Francia
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Craneoestenosis HIMFG HGM CHUNP
no sindromaticas |[(n=289) |(n=60) (n=2710)
Plagiocefalia coronal |47 49, 16.6% 13.1%
Escafocefalia 37.7% 61.6% 48.6%
Trigonocefalia 10.7% 5% 21.6%
Braquicefalia 2.4% 16.6% 5.3%
Otras 1.8% 0 11.4%
Craneoestenosis (n=95) (n=12) (n=489)
Sindromaticas
Crouzon 63.1% 33.3% 29%
Apert 31.5% 58.3% 32%
Pfeiffer 4.2% 8.3% 17%
Saethre-Chotzen 1% 0 18.1%
Otras 0% 0 4.9%

HGM (Hospital general de México) HIMFG (Hospital Infantil México
Federico Gémez) CHUNP

Tabla 2: Boletin Medico Hospital Infantil de México 2011; 69(5): 333-348, Dr.
Fernando Chico Ponce de Ledén

En el Hospital Infanti de México Federico Gémez (HIMFG), la
craneoestenosis no sindromatica mas frecuente es la plagiocefalia
coronal (47%). Es posible que esta frecuencia esté relacionada con el
tipo de atencion del HIMFG que, por ser un hospital de tercer nivel,
concentra los padecimientos ciertamente dificiles. Le siguen la
escafocefalia con 37.7% vy la trigonocefalia con 10.7%. La estenosis
bilateral de la sutura coronal tiene frecuencia de 7% vy las
craneoestenosis multiples, no sindromaticas, de 4%.

Las craneoestenosis sindromaticas representan entre 11.30 y 27% del
total de las craneoestenosis, como se ha podido constatar en la
experiencia del HIMFG,HGM y el CHUNP. La enfermedad de Crouzon
es la craneoestenosis sindromatica mas frecuente, con un porcentaje
de presentacion de 29.8 a 67% para el CHUNP y el HIMFG. Sin
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embargo el sindrome de Apert es mas frecuente en el HGM, 58.6%
este varia para el HIMFG a 31.5% y el CHUNP 32%, mientras que el
de Pfeiffer oscila entre 4.2% HIMFG y 17% CHUNP. Finalmente el
sindromede Saethre-Chotzen se presenta de 1% HIMFG a 18.1%
CHUNP. La serie mas grande de la que se tiene registro en la
literatura médica internacional corresponde al CHUNP con 3199
casos, mientras que la serie del HIMFG es de 384y el HGM 72 con
casos, con seguimiento de mas de 5 anos.

C.CLINICA DE LAS CRANEOESTENOSIS:

Una buena parte de la sintomatologia esta dada por la deformacién
que se produce por desarrollo anormal de las diferentes estructuras
0seas, y en ocasiones por la incapacidad del esqueleto craneo-facial
para contener adecuadamente a los 6rganos en su interior; el cerebro,
los globos oculares, los nervios opticos y las cavidades aéreas nasal y
bucal, asi como, diversos trastornos en la implantacion de las piezas
dentarias o en la mordida. Por todo ello, el sindrome craneo-
fascioestenotico se compone de cuatro elementos basicos: las
deformidades estéticas, el sindrome neurolégico y las alteraciones
orbitarias y del macizo facial.

1. Deformidades estéticas craneofaciales:

Estan involucradas diferentes suturas dependiendo el grado de
severidad de la enfermedad, la hipoplasia en el crecimiento 6seo vy
también la compensacion de regiones 6seas en principio no afectadas.
Hay que recordar que la ley de Virchow asiente un desarrollo craneano
predominante en el sentido de la sutura estenosada.

2. Sindrome Neurolégico

Los principales elementos, el sindrome de HEC y la hidrocefalia asi
como disminucion de la agudeza visual y diversos grados de retraso
mental, sobre todo cuando no se intervienen de manera oportuna
estos padecimientos.qo 72

2.a. Repercusiones en el nivel intelectual

Esta comprobado (CHUMP) que en las craneoestenosis en donde no
se descomprime antes del aino de edad, puede haber caidas severas
del cociente intelectual; por ejemplo las braquicefalias, que al nacer
tienen un 1Q >90, antes del aino, son de 89.2%y cuando la operacion
se retrasa después del ano, esa cifra cae a 52.2%. La mas dramatica
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de todas las caidas en para el Apert, que de un porcentaje de 45.5%
de 1Q>90, cae a 7.4% cuando se descomprime después del afo.

No solo los grandes cuadros malformativos presentan caida en la
inteligencia por una descompresion tardia, esto se ve también en las
craneoestenosis no sindromaticas, aparte de la braquicefalia y en el
resto de las sindromaticas.71,72,74

Tipos Evaluacién <1afo + 1 afo P

Evaluacion | % Evaluacion | %
Escafocefalia | 503 275 93.8 | 228 78.1 | <0.01
Trigonocefalia | 289 158 82.9| 131 80.9 | NS
Plagiocefalia | 197 114 90.4 | 83 80.7 | 0.05
Braquicefalia | 60 37 89.2 | 23 52.2 | <0.01
Oxicefalia 130 53 40.8
Complejas 49 11 86.4 | 27 59.3 | <0.04
Apert 38 11 455 | 27 7.4 |<0.05
Crouzon 74 10 80 (64 65.6 | NS
Otros 77 30 70 |47 48.9 | 0.07
Sindromes

Tabla 3: Tabla da la proporcion del coeficiente de desarrollo (QD) y el
coeficiente intelectual (Ql) _90 en el avance del tratamiento segun el tipo de
craneoestenosis, es un estudio de 1417 ninos. En la oxicefalia no se
presenta jamas en menos de 1 ano. (Dr. Renier, E. Aranaud, D. Marchac
Neurochirurgie, 2006,52,n2-3,259-263.)

2.b. Sindrome de craneo hipertensivo

Segun la serie del CHUNP, en la mayoria de las craneoestenosis,
sindromaticas y no sindromaticas, existe una reduccion del volumen
intracraneano, con excepcion de la mayor parte de los casos de Apert.
Se ha visto también una relacion entre el menor volumen
intracraneano y la presencia de hipertension endocraneana (HEC).7,
Sin embargo, diversos autores han publicado cifras diferentes de HEC
en las craneoestenosis no sindromaticas. Renier informé 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 encontr6 HEC.;» En una serie de 41 casos en los
que predominaron las craneoestenosis no sindromaticas, se observo
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que 92.6% de los casos presentaban HEC pero no hubo relacion entre
el volumen intracraneano y la HEC.75 74

En caso de las craneoestenosis sindromaticas, la HEC 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 HEC en 44.4% de las craneoestenosis complejas.
Recientemente, Tamburrini y colaboradores han informado hasta 24%
de casos con HEC en las no sindromaticas y 52.8% en las
sindromaticas.7,

Tipos Numero % HEC
Escafocefalia 256 15.2
Trigonocefalia 38 7.9
Plagiocefalia 63 12.7
Braquicefalia 32 31.3
Oxicefalia 99 61.6
Lambdoidea 6

Compleja 18 44 .4
Crouzon 32 68.8
Apert 20 45
Otros sindromes 31 29

Tabla 4: Frecuencia de hipertension endocraneana segun las diferentes
formas de craneoestenosis. Se realizaron 595 registros de captura de
presiéon endocraneana tomada tanto extradural e intraparenquimatosa por 10
horas como referencia de que la HEC sea mayor a 15mmhg.(Dr. Renier, E.
Aranaud, D. Marchac Neurochirurgie, 2006, 52, n 2-3, 259-263.

3. Transtornos oftalmolégicos

En 67% de los casos de plagiocefalia coronal se presenta estrabismo
vertical, y la posible consecuencia de una ambliopia. En tanto que en
todas las craneoestenosis puede existir un estrabismo horizontal que
se agrava en la mirada hacia arriba. 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.i74451 En los sindromes de
Crouzon, Apert y Pfeiffer se observa un sindrome en “V” de exotropia
en la vision hacia arriba.17 44

El edema de papila (EP) y la atrofia papilar (AP) son de las
complicaciones mayores de las craneoestenosis que no han sido
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tratadas a tiempo, pero son menos frecuentes en comparacion con la
HEC que se presenta en la totalidad de las craneoestenosis.7,

Entre 0.8% a 0.3% de los casos de escafocefalia, trigonocefalia y
plagiocefalia presentan EP, y so6lo en 0.1% de los casos de
escafocefalia se ha encontrado AP. En la braquicefalia no se refieren
EP ni AP. Se ha visto 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 opticas en estos padecimientos.

También las craneoestenosis complejas presentan EP en 4.3% y AP
en 0.9% de los casos: En el Apert se 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%.71 Se
supone que la apnea del suefio, con su consecuente hipoxia, puede
agravar estos fendmenos, ocasionando una disminucion aun mas
severa de la agudeza visual. Se sugiere la correccién quirurgica del
estrabismo y una valoracion especial de los casos que lo necesiten.

Tipos Edema de Papila Atrofia optica
Escafocefalia 0.4 0.1
Trigonocefalia 0.3 0
Plagiocefalia 0.8 0
Braquicefalia 0 0
Oxicefalia 9.8 12.7
Complejas 4.3 0.9
Apert 3.2 0
Crouzon 16.6 3.4
Saethre Chotzen 0.4 0.1
Pfeiffer 5.6 1.9
Displasia Craneo 0 0
frontonasal

Otros sindromes 4.1 0.9

Tabla 5: Muestra el porcentaje de edema de papila y atrofia optica en las diferentes
craneoestenosis, vemos que no se presenta antes de los 6 meses en la
braquicefalia.(Dr. Renier, E. Aranaud, D. Marchac Neurochirurgie, 2006,52, n2-
3,259-263.
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D.TIPOS DE CRANEOESTENOSIS MANEJO QUIRURGICO NO
SINDROMATICAS

1. Escafocefalia

Es el cierre aislado de la sutura sagital es predominante en el sexo
masculino en proporcion 4:1 y constituye entre 40 y 60% de las
craneoestenosis. Sin embargo, para el HIMFG significa 24% del total
de las craneoestenosis, por debajo de las plagiocefalias coronales.gs es
Y en nuestro Hospital General de México es del 61.6%,de acuerdo con
lo publicado.

Siguiendo la ley de Virchow, la deformacidn encontrada en la
escafocefalia es el alargamiento del diametro fronto-occipital vy
acortamiento del biparietal, existen variantes en cuanto al
abombamiento frontal que es bilateral y rectangular, aunque puede ser
normal o abombado en forma hemisférica.

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 coénica, 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, lo mismo que el
pterion. Aparte de la participaciéon de estas ultimas estructuras en la
conformacion de la malformacion, no hay mas suturas involucradas.74
Al tratarse de una craneosinostosis “simple”, no suelen presentarse
sintomas neurologicos ni tampoco alteraciones orbitarias o del
macizo facial , aunque hay formas de escafocefalia que se asocian
con otros tipos de craneoestenosis.qg
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Fig.5:A) podemos ver una vista de perfil con alargamiento manifiesto del
diametro antero posterior y la frente abombada, lo mismo que el occipital.

B) Vista de la cabeza desde arriba, se confirma lo que se ve en el perfil y el
acortamiento del diametro interparietal.

Fig.6: Tomografia tridimensional de craneo donde se observa cierre de la
sutura sagital con elevacion sobre el lugar donde deberia existir esta,
paciente masculino operado por escafocefalia en el HIMFG marzo de 2012.

1. a. Escafocefalia. Tratamiento quirurgico

En el Hospital Infantil de México Federico Gémez (HIMFG)se realiza,
generalmente, la ablacion de la sutura sagital estenosada con la
técnica de “piel de oso” efectuando, en el mismo tiempo quirurgico,
una desvitalizaciéon de la duramadre paralela al seno sagital, con el
propdsito de formar neosuturas.;4En 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 craneo-cerebro. También es necesario
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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.ip71 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 reseccidn de la sutura con margenes amplios

Caso clinico 1.
Paciente de 6 meses de edad de sexo masculino con diagndstico de
escafocefalia se realizo técnica piel de oso en el HIMFG.JULIO 2011

Fig.7: TAC de craneo 3D cierre de la sutura sagital se marca el area
para realizar los cortes, la posicion del paciente en decubito prono la
incision en zig-zag,se marca con azul de metileno los cortes a
realizar3 cm lateral de la linea media, osteotomia en piel de oso cortes
en la regién occipital y la fosa temporal se realiza liberacion de parietal
y radiaciones en forma de cruz, osteotomia sagital.
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fig.7:Caso clinico 1,post operatorio paciente extubado en buen estado
general sin datos de edema palpebral se dio de alta en 7 dias.

2. Plagiocefalia anterior coronal o craneoestenosis coronal
unilateral, tratamiento quirargico.

Es la segunda en frecuencia acorde con la mayoria de las
publicaciones. En el HIMFG es la mas frecuente, con 47.7% de los
casos se situa por arriba de la escafocefalia. Es la tercera en
frecuencia para la serie del CHUNP y el 13% de las no sindromaticas.
Es predominante en el lado derecho con 61% y también en el sexo
femenino con 69%, en contraste con la escafocefalia. 07172, En esta
malformacion 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 deformacion de la érbita 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. o El estrabismo,
a expensas del lado estenosado, propicia una ambliopia.s4 gs

Como para el resto de las craneoestenosis, el diagnostico es
eminentemente clinico y una buena observacion de la malformacion
permitira hacer un buen diagnédstico diferencial con la deformacion
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posicional, la cual no es tributaria de tratamiento quirurgico. En el
plano frontal, en la cara se distinguira una distopia orbitaria del lado
afectado, con la orbita jalada hacia atras y hacia arriba. Suele haber
escoliosis nasal, con la convexidad escoli6tica 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 un
aplanamiento del reborde orbitario, asi como de la giba frontal del lado
afectado, con abombamiento de la contralateral y de la region 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. El pabellon auricular esta
mas cercano a la orbita 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 torsion a nivel de las suturas estenosadas,
tanto de la béveda como de su contraparte basal, podran también
producir un abultamiento compensatorio del parietal contralateral.,q,
22Algunos autores proponen una complicada antropometria craneana,
con cincuenta y nueve indices y distancias a medir, que se consideran
dificiles de implementar para el buen diagndstico y tratamiento de la
plagiocefalia. En los craneos oblicuos ovalares, la desviacion y
aplanamiento de tipo funcional son contrarios. El pabellon auricular se
aleja de la region fronto-orbitaria que esta en posicion retrograda, en
tanto que el del lado frontal contralateral, mas saliente, presenta un
pabellon auricular mas cerca de la region fronto-orbitaria; ademas no
hay exorbitismo en el lado afectado.q¢ 24

Lo mismo que para el resto de las craneoestenosis, la imagenologia
no hard mas que confirmar el diagndstico clinico, que es el que
determina el tipo de craneoestenosis. La plagiocefalia revela en las
Rxc imagenes tipicas. En la AP se observa el ala menor del
esfenoides elevada en su extremo externo, lo que constituye el
signotipico de “arlequin”, ademas de estar asimétrica puesto que la
orbita enferma esta jalada hacia afuera y arriba. Se observa el
abombamiento pterional y temporal en el lado afectado. Se puede
también distinguir la escoliosis nasal.

En la placa lateral del lado enfermo, la sutura estenosada se muestra
osificada, sin las lineas radioltucidas que la caracterizan. La TC permite
confirmar lo que nos muestran las Rxc. Se puede ver a la sutura
estenosada, y sea completa o parcialmente borrada. Las
reconstrucciones en 3D muestran la malformacion como ha sido
descrita y permiten realizar una planeacion cuidadosa de la cirugia.
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En las reconstrucciones tridimensionales de la base de craneo, la
plagiocefalia por estenosis coronal muestra caracteristicas especificas.
Es posible discernir la desviacién de la roca del temporal hacia el lado
estenosado, en este caso el izquierdo con apertura del angulo
petrosagital hasta 71°, siendo lo normal 50° aproximadamente.

Al mismo tiempo, las instancias etmoidales, representadas por la
lamina cribosa, estan desviadas hacia el lado estenosado. Es evidente

la compresion del polo frontal del lado de la craneoestenosis. o es 71, 72,
Caso clinico 2
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Fig. 8: Masculino de 2 aihos, HIMFG con plagiocefalia coronal izquierda.
Cuando se ve la cabeza del nifo 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.

La plagiocefalia revela en las Rxc imagenes tipicas. En la AP se observa 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 afuera y arriba. Se observa el abombamiento
pterional y temporal en el lado afectado. Se puede también distinguir la
escoliosis nasal.

En la placa lateral del lado enfermo, la sutura estenosada muestra osificada,
sin las lineas radiolucidas que la caracterizan. En las reconstrucciones
tridimensionales de la base de craneo, la plagiocefalia por estenosis coronal
muestra caracteristicas especificas. Es posible discernir la desviacion de la
roca del temporal hacia el lado estenosado, en este caso el izquierdo con
apertura del angulo petrosagital hasta 71°, siendo lo normal 50°
aproximadamente. Al mismo tiempo, las instancias etmoidales,
representadas por la lamina cribosa, estan desviadas hacia el lado
estenosado. Es evidente la compresion del polo frontal del lado de la
craneoestenosis. En general, es posible encontrar, en el esqueleto
craneofacial, los mismos datos que la clinica nos da.

2.a. Plagiocefalia Tratamiento quirargico

La correccion debe tener en cuenta las caracteristicas de
ladeformacion. Es necesario reposicionar la érbita del ladoestenosado
teniendo en cuenta que el reborde orbitarioesta mal posicionado en los
tres planos del espacio, desarticular ambos rebordes orbitarios
permitiraajustar de buena manera el montaje orbitario y permitiraque
lentamente el cerebro vaya corrigiendo, también, lamalformacién. Una

hipercorreccion discreta es deseable. Generalmente existe una
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tendencia a reproducirla malformacion en el postoperatorio; esta
tendencia secontrarrestara con la mencionada hipercorreccion.
Cuandolos resultados son parciales y se encuentra todavia uncierto
grado de malformacién, se debe dejar un lapso decuando menos uno
a dos afios antes de indicar una nuevacirugia. El cerebro con su
crecimiento condiciona, en unabuena parte de los casos, una
remodelacion posterior a laoperacion. s gs g9,

Fig.9 (Bol Med Hosp Infant Mex 2011; 69(5): 333-348 Dr. Fernando Chico Ponce de
Leén)™®

El avance fronto-orbitario del lado enfermo (e) debe de ser importante,
haciendo una hipercorreccion del defecto, que normalmente se corregira
solo. Esta hipercorreccion se hara evidente en el pilar externo de la orbita
del lado afectado (7). El colgajo 6seo frontal puede ser trabajado con cortes

en “margarita”.

La frente deformada podra ser tratada con una rotaciondel colgajo
0seo 0 con la cantidad de cortes quese requieran, dejando también
actuar al cerebro, que afuturo condicionara a una mejor remodelacion.
Marchac y colaboradores, y Goodrich, recomiendan la toma deun
fragmento de craneo que contenga la forma adecuadapara la
reconstrucciéon de la frente, utilizando para esto elcompas de
Marchac.Sobre la duramadre se actuara como ha sido descritoen la
escafocefalia, realizando una desvitalizacion de lahoja externa de la
duramadre con una coagulacion suaveen el lugar de la sutura
estenosada.Se han informado técnicas que obedecen a estos
mismoslineamientos con el desanclaje del borde externo dela oérbita
enferma y su avance, previa craneotomia frontal(Jiménez y Barone
recomiendan la cirugia endoscopica)se 37
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Fig.10:Caso clinico 3,paciente masculino de 10 meses con diagnostico de
plagiocefalia anterior izquierda HIMFG 2010

La frente deformada podra ser tratada con una rotacion del colgajo 6seo o
con la cantidad de cortes que se requieran, dejando también actuar al
cerebro, que a futuro condicionara a una mejor remodelaciéon,paciente en
posicion decubito dorsal

Fig.11: Se realiza asepsia y antisepsia de toda la region frontal marcaje con
azul de metileno para realizar cortes de la sutura coronal el colgajo 6seo
frontal puede ser trabajado en cortes de margarita.

3. Craneoestenosis lambdoidea o posterior

Es el cierre y esclerosis de una o las dos suturas lambda. No es una
craneoestenosis comun y ocupa el ultimo lugar en frecuencia dentro
de las craneoestenosis no sindromaticas, de una sutura, en la serie del
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CHUNP con 0.77%.Esta cifra baja aun mas en el caso de las
craneoestenosis sindromaticas. La sinostosis posterior puede estar
asociada a una escafocefalia.qg

A B

Fig.12: A) TAC de craneo 3D se puede observar el cierre de la sutura
lambdoidea derecha B) Generalmente se distingue el aplanamiento de la
parte posterior del craneo, del lado de la sutura estenosada.

El diagndstico imagenoldgico se realiza con una Rxc de craneo. La TC
con reconstruccion en 3D confirma la imagen de Rxc. El EEG es
necesario porque se considerara la intervencién quirurgica en funcion
de una eventual irritacion cortical a nivel de la zona estenosada. Son
pocas las cirugias de esta craneoestenosis en el HIMFG. 1 11

Puede condicionar una cierta oblicuidad del craneo que puede ser
severa, con abombamiento de la region témporo-parietal contralateral.
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 unica en la cual no se ha encontrado
HEC, aunque el numero de casos estudiados sea bajo.4
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4. Trigonocefalia

Es la tercera en orden de frecuencia para la serie del HIMFG con 10%
y la cuarta para el HGM con una frecuencia del 5% dentro de las
craneoestenosis no sindromatica, esto obedece al cierre y esclerosis
de la sutura metopica. En el plano axial, se observa el caracteristico
aspecto de frente en prisma triangular, con el vértice hacia adelante. 5

El angulo podra tener diversos grados de cierre, desde uno agudo
hasta uno abierto. Vista de frente, veremos que en las orbitas, en la
parte lateral y su reborde, hay retroposicién con medializacion. g 15

Al mismo tiempo, disminuye la distancia intercantal interna y externa,
reduciendo la capacidad de la fosa anterior del craneo. Existe
hipotelorismo con el pilar interno vertical y el externo inclinados hacia
adentro, con la consecuente imagen tipica de las orbitas llamada en
‘mapache.”’La cabeza, vista desde arriba, proporciona el mejor
panorama de la malformacién observandose las caracteristicas antes
mencionada. Las Rxc son siempre utiles para constatar el
engrosamiento con aumento de la densidad 6sea a nivel metopico, el
hipotelorismo y el aspecto tipico en “ojos de mapache”. 5

Fig. 13: Trigonocefalia vista de frente donde se observa prominencia frontal
central, triangular, hipertelorismo es notorio en la mayor parte de los casos

ojos de mapache.
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N Y B ,
Figura 14: Trigonocefalia. Reconstruccion TC en 3D(Boletin Medico Hospital
Infantil de México 2011; 69(5): 333-348Dr. Fernando Chico Ponce de Ledn) 89

A. Hipotelorismo con orbitas en “mapache”, tipico de la
Trigonocefalia; se continua distinguiendo la deformacion frontal
en punta.
B. Hipotelorismo con o6rbitas cercanas a lo normal; es también
posible aunque menos frecuente que las 6rbitas en “mapache”.

Fig. 14: TAC de craneo con reconstruccion 3D se observa el cierre de la
sutura metdépica. La TC muestra, en los cortes axiales a nivel frontal, la
caracteristica deformacion que da nombre a esta craneoestenosis. La
reconstruccion en 3D de la base muestra una fosa frontal estrecha y un
estrechamiento también a nivel pterional.

Es posible comprobar el hipotelorismo, el engrosamiento de la sutura
metdpica y la frente con la punta en triangulo con diversos grados de
cierre, generalmente existe un abombamiento de la fosa temporal que
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es visible en las placas normales y en las ventanas Oseas. Las
regiones prefrontales estan comprimidas por la malformacion.g 15

5. Craneoestenosis multiples

Las asociaciones formadas por la afectacion de varias suturas
craneanas son desde luego las mas graves y polimorfas en su forma
de presentacion, hasta tal punto que existe cierta confusion en la
terminologia que se emplea para describirlas.

Las principales son braquicefalia, oxicefalia, turricefalia, acrocefalia y
craneo en forma de trébol. Estos tipos de craneosinostosis pueden
presentarse aisladamente o bien formando parte de un sindrome
malformativo craneofacial, en cuyo caso las deformaciones faciales
seran generalmente mas evidentes. Las formas aisladas representan
el 7,86%, las braquicefalias el 4,8%. En todas ellas el sindrome
neurologico de las craneosinostosis aparece con mayor frecuencia
que en las formas mas simples y la afectacion de la base craneal es
bien visible.

6. Braquicefalia

En esta malformacion se encuentran estenosadas ambas suturas
coronales En la serie del HIMFG, este tipo de la braquicefalia
representa 7% de las craneoestenosis no sindromaticas y 6% del total.
En la serie del CHUNP representa el 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.,1 Es la craneoestenosis que mas casos
de HIC cronica presenta (31.3%) aunque sin edema de papila muy
probablemente debido a lo precoz de la cirugia.

En la vista de frente, conforme a la ley de Virchow, 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.io Los pabellones auriculares estan separados, con la
concavidad hacia abajo, dando la impresion de estar mas abajo de lo
normal. 1o 71

En la apreciacion lateral es evidente la disminucion del diametro
antero-posterior del craneo. Se confirma el aplanamiento frontal con la
disminucion del reborde orbitario y, en la mayoria de los casos, es
posible distinguir diversos grados de exorbitismo debidos al

32



desplazamiento hacia atras del tercio superior de la cara. En algunos
casos existe el desplazamiento del craneo hacia arriba, dando la
apariencia de una torre y justificando el nombre de “turricefalia”. La
apreciacion de la cabeza desde arriba permite corroborar el retroceso
de la frente, el borramiento orbitario y el exorbitismo.

AB

Fig. 15 braquicefalia A) vista lateral obsérvese el desplazamiento del craneo
hacia arriba, dando la apariencia de una torre, la vista de arriba permite
corroborar el retroceso de la frente. B) vista de frente, se distingue
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 impresion de estar mas abajo de lo normal.
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Fig.16 las Rxc AP muestran la “arlequinizacién “de ambas Orbitas y, en
ocasiones, diversos grados de impresiones digitiformes en relacién con una
HIC crénica, aumento del diametro bitemporoparietal y a veces la estructura
O0sea sube semejando una torre. Las incidencias laterales no presentan los
trazos de sutura a nivel coronal y hay diversos grados de aplanamiento

frontal y borramiento del reborde orbitario.

Enla 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
O0seas, como en las precedentes, presentan la osificacion de la sutura
coronal y las impresiones digitiformes en la tabla interna o
perforaciones del craneo por la HEC.171 72
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7. Oxicefalia

Se asocia la afectacion de multiples suturas.se presentara hacia el
segundo o tercer afno de vida a pesar de que los nifios nacen con el
total de las suturas permeables. Es un padecimiento que predomina
en Africa del Norte. Es vista con relativa frecuencia en las series
francesas debido a la alta tasa de inmigrantes de estas regiones.

La oxicefalia es un cierre armonioso de todas las suturas de la boveda
craneana, con un craneo pequefo y redondo, sin especial deformacion
que frecuentemente presenta hipertension intracraneana severa en la
mayor parte de los casos (61.6%), edema de papila (10%) y atrofia
papilar 13%. En pacientes mayores de un afio se presenta ceguera y
en mas de un 50% CI por debajo de 90.19 74

30 FACE |

Fig.17 A) paciente con oxicefalia en la forma tipica la cabeza adopta una
forma anormalmente alta y cénica a menudo asociada con engrosamiento
6seo en la regiébn bregmatica encontrandose la frente desplazada hacia
atras. Si el cierre de ambas suturas coronales es muy predominante se
producira una turricefalia que consiste en la cabeza con un diametro
vertical exagerado, con su punto mas alto por delante del bregma.

Esta deformacion es conocida también con el nombre de acrocefalia. Si por
el contrario, en la oxicefalia predomina la afectacion de la sutura sagital, la
cabeza adoptara una forma mixta entre oxicefalia tipica y escafocefalia.

B) TC de craneo con oxicefalia se observa impresiones digitiformes cierre de
la sutura metopica coronal

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
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severas impresiones digitiformes. En los casos graves encontramos la
frente retraida hacia atras, con borramiento del reborde orbitario.

Esta agresividad del padecimiento hace que la cirugia se proponga
en el momento que es diagnosticado.74 72

7. Craneo en trébol

Es una craneoestenosis grave desde el nacimiento, en la cual se ven
estenosadas la mayoria de las suturas de la boveda, estrechando la
union temporoparietal y frontoparietal, abombando las regiones
temporales, parietales y occipitales dando, de esta manera, la forma
de un craneo en trébol. 1 e

En ocasiones este tipo de craneoestenosis se acompafia de un craneo
reticular, con espiculas Oseas 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 quirdrgicos 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,
Apert y en el enanismo tanatoférico; este ultimo, como su nombre lo
indica, no es compatible con la vida.




A B

Figura 5. Tomografia de crdneo en trébol (TC reconstruccion 3D)

(Boletin Medico Hospital Infantil México 2011; 69(5): 333-348

Or. Fernando Chico Ponce de Leon) 89

A) Vista lateral.

B) Vista de frente. Se observan las estricciones que se forman a nivel
de las suturas, dando la caracteristica forma de trébol; las suturas
estenosadas son distinguibles a nivel de las zonas constrefidas (111).
El craneo en trébol se acompafia en ocasiones de hipertelorismo (V).

E. CRANEOESTENOSIS SINDROMATICA MANEJO QUIRURGICO

1. Sindrome de Apert

Descrito por Eugene Apert en 1906, es una malformacion grave que
asocia una faciocraneoestenosis a una sindactilia de las extremidades.
Las suturas estenosadas a nivel de la boveda son siempre las
coronales, respetando la metépica y la sagital; existen informes sobre
suturas coronales permeables en el Apert, presentan hipoplasia del
maxilar superior ,en el caso del Apert esto es generalmente mas
severo y condiciona siempre a una mala oclusién dentaria tipo Il
(mesio oclusién) con mordida prognatica, la cara ancha, la nariz
ganchuda e hipertelorismo constante con las comisuras externas de
los parpados dirigidas hacia abajo y la inclinacién antimongdlica de la
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comisura externa de los parpados. El paladar es ojival y en 27% se
presenta una fisura palatina.1 gs

La boca se mantiene abierta por la malformacion en si y por la
necesidad de respirar por ésta a causa de la atresia de las coanas
hipoplasia del tercio medio.qsLas suturas estenosadas a nivel de la
boveda son siempre las coronales, respetando la metdpica y la sagital;
existen informes sobre suturas coronales permeables en el Apert,
presentan hipoplasia del maxilar superior, en el caso del Apert esto es
generalmente mas severo y condiciona siempre a una mala oclusion
dentaria tipo Il (mesio oclusién) con mordida prognatica, la cara ancha,
la nariz ganchuda e hipertelorismo constante

Fig.18 Paciente femenina de 2 anos con Sindrome de Apert HIMFG.
La sindactilia son graves e invalidantes, ya que son cutaneas y muchas de

las veces también 6seas.

Afectan generalmente al segundo, al tercero y al cuarto dedos de las 4
extremidades (tipo I) o, en las formas mas frecuentes y graves,
también esta soldado el menique (tipo Il) o los 5 dedos unidos (tipo IlI).
Podria haber un factor de peor prondstico cuantos mas dedos estén
soldados. Hay una sola uia llamada sinanquia.1, es

Las anomalias cerebrales son frecuentes, con la presencia de
dilatacion ventricular casi constante, no progresiva; raramente se
requiere de derivacion del liquido cefalorraquideo. Diversos tipos de
displasias corticales, trastornos de la migracion neuronal, de cuerpo
calloso y de septum han sido descritos. Al parecer la presencia de un
quiste entre las laminas del septum marca un peor prondstico, asi
como una familia mal integrada. Se informa de un retraso mental en la
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mayoria de los casos; de 45.5% con 1Q >90 disminuye a 7.4% cuando
no se descomprimen antes del primer ano de vida. 1 g5 74

Hay disminucion de la audiciéon en 56% e Hipertension intracraneana
en 45 % de la serie de Centre Hospitalier Universitarie des Enfants
Malades Necker de Paris (CHUMP).74

2. Sindrome de Crouzon

Este sindrome fue descrito por Octave Crouzon en 1912, que se
caracteriza por una craneosinostosis multiple generalmente bicoronal y
mas tardiamente sagital, con una hipoplasia del macizo facial, es la
mas frecuente de craneoestenosis sindromaticas para la totalidad de
las series analizadas.s 1144Una peculiaridad de este sindrome es que
suele ser menos aparente en los primeros meses de vida del nifo,
para hacerse mas patente, sobre todo a partir del primer ano de
vida.41Al nacimiento ya estan presentes las deformaciones faciales,
pero son leves y es dificil diagnosticar la enfermedad en este
momento; ésta va a definirse hacia los 2 afios. Existen casos graves
gue se presentan desde el nacimiento pero son raros.11 s

En la mayoria de las veces se presenta exorbitismo debido al
retroceso del maxilar superior y de la frente. En los casos de Crouzon
grave el exorbitismo puede ser extremo, poniendo en riesgo el globo
ocular.1171El hipertelorismo es raro, pero hay frecuentemente
estrabismo con exotropia por defectos en la insercion de la
musculatura ocular externa.q171,7444La hipoplasia del tercio medio es
constante y de diferentes magnitudes. Hay una mala oclusién dentaria
tipo Il (mesio oclusién) con mordida prognatica o, cuando menos, los
incisivos se tocan en los bordes libres, o que provoca diversos grados
de prognatismo. La nariz es ganchuda (como de “perico”) en la
mayoria de los casos.
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Fig.19 Sindrome de Crouzon A) vista de frente donde se observa
hipertelorismo, retroceso maxilar superior y la frente.

B) vista sagital se observa el prognatismo, nariz ganchuda,presenta
craneoestenosis con braquicefalia.
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Fig.16.Sindrome de Crouzon femenina de 9 anos con antecedente de padre
con sindrome de Crouzon HIMFG 2010

exorbitismo puede ser extremo, poniendo en riesgo el globo ocular.

El hipertelorismo es raro, pero hay frecuentemente estrabismo con
exotropia por defectos en la insercion de la musculatura ocular
externa. Hay una mala oclusién dentaria tipo Il (mesio oclusién) con
mordida prognatica o, cuando menos, los incisivos se tocan en los
bordes libres, lo que provoca diversos grados de prognatismo.447¢ La
nariz es ganchuda (como de “perico”) en la mayoria de los casos

En ocasiones estas craneoestenosis semejan una escafocefalia al
nacimiento. La enfermedad es evolutiva y las formas precoces desde
el nacimiento son las mas graves: aparte de la amenaza a la
integridad del ojo se presenta insuficiencia respiratoria por la estrechez
de las fosas nasales debida a la hipoplasia del macizo facial,
especialmente de los maxilares superiores y las coanas. Esta
caracteristica puede propiciar infecciones respiratorias
recu rrentes.1 1,44,71

Es una malformacion agresiva que en 68.6% de los casos presenta
hipertensién intracraneana, edema de papila en 17% y atrofia éptica
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

41



posteriores o por la compresion de las amigdalas cerebelosas
herniadas. El cerebro debe ser descomprimido antes del primer ano de
vida para evitar una disminucion del cociente intelectual ya que, de
80% con coeficiente intelectual (1Q) >90, puede disminuir a 65.6%.74
Se puede asociar con anomalias vertebrales cervicales de tipo Klippel-
Feil y con la acantosis nigricans, debida a una mutacion genética en el
gen FGFR3.

3. Sindrome de Pfeiffer

Es un sindrome de relativamente reciente descripcion. R. Pfeiffer lo
inform6 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 desviacién 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 acompanado de una braquidactilia y una
sinostosis del codo. Presenta el maxilar superior hipoplasico, con
hipertelorismo, inclinacion antimongolica de la comisura externa de los
parpados, exorbitismo que puede ser severo, con la imposibilidad para
el cierre de los parpados y estrabismo por exotropia, por las mismas
causas que en la enfermedad de Crouzon.

4. Sindrome de Saethre Chotzen

La primera descripcion fue realizada por el neurdlogo noruego Haakon
Saethre en 1931 y el siquiatra aleman F. Chotzen en 1932.Este
sindrome tiene todas las caracteristicas del sindrome de Apert, pero
sin la presencia de maloclusion dentaria tipo Ill, por lo que también
se le conoce como Apert alto. La herencia autosomica dominante
parece evidente, con alto grado de penetracion y expresividad
variable y sindactilia.11,71,74

) F
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Fig.16. Sindrome de Saethre Chotzen tiene todas las caracteristicas del
sindrome de Apert, pero sin la presencia de maloclusion dentaria tipo IlI.
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lI.LRECIDIVA DE CRANEOESTENOSIS

La recidiva en la cirugia de las craneoestenosis puede ser
contemplada desde los siguientes puntos de vista:

A. Quirurgicas

1- A nivel craneano: ya sea por una falta de desvitalizacion de la
duramadre, a nivel de la suturectomia o diversos defectos en la
técnica, con actitudes timidas y/o insuficientes. Dentro del aspecto
craneano, es importante vigilar la presentacion de signos de
hipertensién endocranana, que por si misma sera una indicacion de
una nueva cirugia.®

2.- En cuanto al tercio medio facial: La retrusion del tercio medio: se
estan implementando diversas técnicas, tendientes a la formacién de
un buen callo 6seo, que pueda mantener el avance.

Aparte de los casos con hipertension endocraneana, existen los
fracasos en el aspécto fisico, estético, como es la retrusién del tercio
medio dela cara, que se observd en series de hasta 40 anos de
seguimiento, como son los casos del doctor Fernando Ortiz
Monasterio.

Lwin, en Liverpool, observa una recaida del 65% en los casos de
avance frontoorbitario, en diversos tipos de craneoestenosis, no se
realizé otra cirugia, para su universo de 31 nifios.

B. No quirdargicos
1.Factores genéticos y metabdlicos

Estos factores son producidos por la duramadre y las células de las
suturas. El buen funcionamiento de estas sustancias evita el cierre de
las suturas. Existen 4 tipos de FGF receptores todos de TIROCIN —
CINASAS y presentan una organizacion comun que es un
heterodimero que es capaz de dismerizarse y en presencia de su
ligando sufrir fosforilacion, posteriormente utilizar vias para que llegue
el mensaje al nucleo, muchas mutaciones condicionan ganancia en la
funcion que ocasiona osificacion prematura de las suturas craneanas.
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haploinsuficiencia de Msx2 mutaciones en los factores de crecimiento
fibrobléstico, FGFS10,11,71,74

4 receptores situados en los cromosomas 4p, 5q, 8p y 109.58
alteraciones en los factores de crecimiento transformante

Beta, TGF, por sus siglas en inglés, con errores en sus
sefialamientos bioquimicos y/o biomecanicos.

Mutacion de los genes TWIST y GLI3 son responsables de
ciertas craneoestenosis

Cromosoma 10q sindrome de Crouzon.

8p en el Pfeiffer y el 7p en el Saethre-Chotzen, la transmision en
las craneoestenosis sindromaticas es generalmente autosémica-
dominante.

Se ha concluido que puede haber mutaciones en varios genes,
varias mutaciones en un solo gen, en ambos casos con
manifestaciones clinicas diversas.

El porcentaje de casos familiares es 39.2 en la enfermedad de
Crouzon, 50.6 en la de Saethre-Chotzen, de 24.5 a 30.2 en la de
Pfeiffer y 33.3 a 35.7 en la displasia frontonasal.

En cambio, en las craneoestenosis No sindromaticas este
porcentaje va de 7.3 a 10.9, con excepcion de las
braquicefalias, donde la cifra aumenta a 29.6-32.6%.25

Mutaciones de FGFR

* ESTADIOS TEMPRANOS ) o

FGFR2

A 4

Células mesenquimatosas
durante la condensacion

del mesénquima previo a la
deposicion de matriz 6sea
Sobre los huesos largos y las
suturas craneales.
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FGFR1

* ESTADIOS TARDIOS —>

FGFR2

4

PREOSTEOBLASTOS junto con FGFR3

EN EL MOMENTO SE CONOCE QUE LA
SENALIZACION PRODUCIDA POR LOS FACTORES DE
CRECIMIENTO, REGULA LA PROLIFERACION CEULAR
Y SU DIFERENCIACION.

En cuanto a el FGFR3 (fibroblast growth factor receptor 3),
frecuentemente se asocia a una craneoestenosis coronal, con y
sin retraso mental, en el sindrome de Muenke; Honnebier, de
Philadelphia EUA, informa de hasta 43% de necesidad de una
segunda, y en ocasiones una tercera, gran intervencion, en el
contexto de una recidivaqg

El FGFR3 (fibroblast growth factor receptor 3), puede
encontrarse en craneoestenosis no sindromaticas, uni o
bicoronales; Renier, del Hospital Necker de Paris, encuentra esto
en 103 pacientes, 60 casos esporadicos y 43 familiares. La
mutacion se encontré en 12% de los esporadicos y 73% de los
familiares. Los resultados quirdrgicos fueron peores en los
pacientes en los cuales se comprobd la mutacion. Este informe
es del 2000 49

Para Frazier, en Pennsylvania EUA, y Mooney, en Pitsburgh
EUA, la utilizacion de anti-Tgf-beta2, en conejos a los cuales se
les realizd una suturectomia, provocod un mayor crecimiento del
craneo de estos animales, comparado con el control al cual no
se le aplico el producto.
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1. a. SINDROME DE CROUZON

’ Smdrome de Crouzon ‘ Autosomica dominante

\

Mutacidn gen FGFR2 localizado 10926
Mutacion gen FGFR3 en 4p16

El sindrome de Crouzon presenta genes diferentes, dos son los mas
importantes, el primero atribuido a una mutacién en el genFGFR2
(detectandose la misma al menos en la mitad de los pacientes) y el
segundo en FGFR3 (una mutacion recurrente),si el estudio del gen
FGFR2 en un paciente con sospecha de sindrome de Crouzon se
realiza antes de los 2-3 anos, las probabilidades de obtener un
resultado negativo seran mayores que si se realiza a una edad
posterior, por la posibilidad de se trate de un sindrome de Crouzon con
acantosis nigricans sin que todavia se haya manifestado la anomalia
cutanea, localizandose la mutacion en FGFRS.

Crouzon describié en 1992 a una madre y su hija afectadas por una
craneosinostosis que abarcaba diversas suturas, provocando una
deformidad craneo-facial junto a exoftalmos.s171 Posteriores
publicaciones médicas de casos similares configurarian este
sindrome, recibiendo el nombre del primer autor. Su herencia es AD
(autosdbmica dominante), con acantosis nigricans es debido a la
mutacion recurrente G1172A, Missense especifica, en el dominio
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transmembrana del gen FGFR3. Tienen fenotipo Crouzon de diversa
gravedad al que se le anade una acantosis nigricans aparecida.

1. b. SINDROME DE APERT

FGFR2Y — <l fibroblasts _———FGFR2 52+

- mses

* Sindrome de Apert

\L% P
Mutacién FGFR2 localizado 10926 i V | r
Vv | vy

Osteogenic differentiation Osteogenic differentiation

| -
o1 ,,,( \‘

El sindrome de Apert (MIM 101200) es debido a mutaciones
heterocigotas del gen FGFR2, de herencia AD, aunque predominan
los casos debidos a mutacion de novo. Lo mas caracteristico es la
presencia de sindactilia severa en las manos y los pies.717274 Son
frecuentes las mal posiciones dentales con dientes apifiados

Desde el ano 2000, von Gernet, de Munchen Alemania, propone que
cuando la mutacién P253R, para el receptor 2 del gen FGFR2 esta
presente, en la enfermedad de Apert, los resultados quirdrgicos son
mejores. Dhellemmes afirmaba, hace cerca de 30 afos, que la
formacién de hueso partia de dos membranas: pericraneo vy
duramadre, Yeh, en Brasil, recientemente encontré que una mutacion
en el gen FGFR2, la S252W, propicia la formacion de fibroblastos y
hueso, a partir del pericraneo y la duramadre.
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1. c. SINDROME DE SAETHRE-CHOTZEN

GEN TWIST

* ESTADIOS TEMPRANQOS - SE REQUIERE PARA LA GUIA
MIGRACION Y DIFERENCIACION
DE CELULAS DE LA CRESTA

1 NEURAL.

MESENQUIMA
RESISTENCIA A LA APOPTOSIS
MANTENIMIENTO DE LAS CELULAS ‘

CONTROLA EL DESARROLLO
DE LAS SUTURAS POR MEDIO
DE LA PROTEINA
MORFOGENETICA DEL HUESO
(BMP).

El sindrome de Saethre-Chotzen (también llamado craneo-6culo
dental) (MIM 101400) se debe a mutaciones del gen TWIST1 (mas de
35 conocidas y detectables en un 75%), y a mutaciones del
genFGFR2, habiéndose descrito solo 2 familias. Aunque se ha
estimado una incidencia entre 1:25.000 y 1:50.000 recién nacidos
vivos, su frecuencia real se cree mayor por la existencia de pacientes
sin diagnosticar con solo signos menores.q11 7172 Por otro lado, los
avances genéticos han permitido constatar que en algunas series se
incluia erroneamente a pacientes que padecian en realidad sindrome
de Muenke, cuyo fenotipo puede ser similar. La craneoestenosis suele
requerir tratamiento quirdrgico precoz y casi la mitad de los pacientes
precisan nuevas intervenciones antes de los 5 anos al reaparecer la
hipertension intracraneal.

GEN TWIST

Se presenta en el sindrome de Saethre Chotzen en 1 de 100 000,
presenta  MUTACION GEN TWIST 7P2.Este gen es uno de
transcripcion con un dominio basico hélice-loop—hélice (HLH) que
dimeriza y forma un complejo con la capacidad de unirse a secuencias
consenso en el promotor de sus genes blanco. Recientemente, Woods
en Inglaterra encontré una asociacion entre el gen TWIST1, en el
cromosoma 7p21, y una frecuencia de recidiva de las craneoestenosis
hasta 42%, en un universo de 34 pacientes con Saethre-Chotzen.
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Foo, en el Philadelphia EUA, informa de una necesidad de una
segunda cirugia de hasta 59%, en los pacientes de Saethre-Chotzen,

con TWIST1
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canal auditio auricudar auricular minta)
Otros Chiari | (738}, Fus. vert. (505} Moy asrplin Fémures cune Fosible anomal.  Pos air cosms,  fhuy amplin

Tabla3. Muestra los

craneoestenosis

factores genéticos de todos los sindromes de

El sindrome de Pfeiffer (MIM 101600) es debido a mutaciones del gen
FGFR2 (Pfeiffer tipo 2) (MIM 176943) y mas raramente del FGFR1
(8p12-p11.2) (Pfeiffer tipo 1) (MIM136350). Descrito en 1964, se han
publicado poco mas de60 casos. De herencia AD, con penetrancia y
expresividad variable incluso intrafamiliar (se han descrito familias en
las que un miembro padecia afectaciéon digital sin craneoestenosis, y
en otro miembro al revés o con minima afectacion).1o11 Se conoce la
existencia de que una misma mutacion en FGFR2 con fenotipo
Pfeiffer, se haya descrito previamente con fenotipo Crouzon, Jackson-
Weiss o Saethre-Chotzen.
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IV.METODOS DE PREVENCION PARA EVITAR RECIDIVA DEL
PROCEDIMIENTO

1.-Desvitalizacion de la duramadre como prevencidn a la recidiva
de sinostosis.

Fig.17. Esquema que demuestra desvitalizacion de la duramadre en Ia
técnica de piel de oso. Boletin Medico Hospital Infantil de México, Dr.
Fernando Chico Ponce de Ledén

En la técnica de piel de oso que se realiza para el tratamiento de
escafocefalia, se realiza desvitalizacion de duramadre, dos cm de
cada lado del seno sagital superior para la formacién de una
neosutura. 71

Este procedimiento es realizado en el HIMFG de forma metddica,
condicionando buen resultado y evitando las recidivas. La
desvitalizacion se produce con una pinza de coagulacion bipolar, a
cinco wats de intensidad. La duramadre debera apenas tomar una
coloracion amarillentg}, como se ve en la ilstracién.

Fig.18 se observa la desvitalizacion de la duramadre 2 cm de cada lado del
seno sagital superior
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2.- Distractores

Los primeros intentos para corregir una deformidad de Crouzon a
través de un avance facial en un paciente adulto con una deformidad
moderada y sin la utilizacién de injertos 0seos, con la subsecuente
recidiva total en érbitas, fue reportado por Gillies. En los ultimos 50
afos, con el desarrollo de la cirugia craneofacial, se han utilizado
diferentes técnicas quirurgicas para el tratamiento de estas
deformidades, pioneros como el Dr. Paul Tessier en Francia y el Dr.
Ortiz Monasterio en México han hecho importantes contribuciones
para la correccion de estas malformaciones.ss

Para la Escuela de Lila Francia, con los profesores Patrick Dhellemme
y Philippe Pellerin, en un universo de 17 pacientes, el futuro esta en
los distractores transcutaneos, con pocas osteotomiascon estas
técnicas se proponen disminuir el numero de recidivas.q4

Inicialmente con la utilizacion de osteotomias que incluian hasta el
angulo supero externo de la orbita, la movilizacion postero anterior del
tercio medio con la obtencion de una normo-oclusion y un incremento
de la capacidad orbitaria fueron los objetivos principales a obtener.
Posteriormente se desarrollé el concepto de extender hasta el craneo,
a través de las Orbitas, este concepto tomado de la cirugia
maxilofacial, y simultdneamente utilizando la via intracraneana,
corregir la deformidad frontal, la retrusién del tercio medio y la
alteracion orbitaria.

Fig.19. Técnica de Monobloque Dr. Fernando Ortiz Monasterio, la linea de osteotomia
se continda de la pared lateral orbitaria a la union pterigomaxilar y sobre el
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piso y la pared medial de la orbita. En estos casos la disyuncion con pinzas de
Rowe del area pterigomaxilar, se hace necesario a fin de avanzar en un
verdadero monobloque el maxilar unido a las orbitas y al hueso frontal.

La distraccion 6sea es una técnica quirurgica que en los ultimos afos
ha demostrado ser una importante herramienta terapéutica para el
tratamiento de diferentes malformaciones craneofaciales.ss La
distraccion permite la regeneracibn de nuevo hueso entre dos
segmentos &seos bien vascularizados que son gradualmente
separados por fuerzas mecanicas. La técnica fue descrita en 1905 por
Codivilla y no fue hasta los anos 50's cuando fue popularizada por el
cirujano ortopédico ruso llizarov. En 1973, Snyder informo el primer
estudio experimental en el modelo canino mandibular y en 1990 Karp y
colaboradores repitieron el mismo experimento agregando el analisis
histologico del area de neoformacion oOsea.ss Ellos informaron la
obtencion final de una mandibula con hueso cortical sano y hueso
esponjoso bien vascularizado demostrando continuidad 6sea con el
resto del hueso. Desde entonces numerosos reportes se han
publicado acerca de la utilizacion de la distraccion osteogénica en el
tratamiento de deformidades craneofaciales, incluyendo la mandibula,
el maxilar, las orbitas y el hueso frontal, donde se han reportado el
éxito, los beneficios y las ventajas de esta técnica sobre las técnicas
de osteotomias tradicionales.

Fig.20 Distraccion osteogénica centro facial con corte monoblock, Dr.
Fernando Molina, Gaceta Médica de México.
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Caso clinico uso de distractores en un Sindrome de Apert

Figara 5A_Paceni=s de 14 meses o edad con Sindromede Appert _
Presenia braquicefalea con retrusidn del tercic mediode lacara un P IIWaEB. nsgode -0

" s ' U Z3 i, dunde e Cor i fa velnmided okl g o exo il

apin =29
il -0
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Figura § C. T .A C. con reconstruceion en 3-D precperatoria del  Avanca AONOOMITANE Ron AIRITACEIAN | 28 INEARNE RAOTIITIALAN

£ge8 cus ya ecnsalidnionscn las lbcalzadas enlaporodniateral de
ia Ohlay 1053 Mpora. hotelacomecconds las Grordas, del renorde
supra.oritario y de hueto frontal

pa taly > acitn
delas érbitas, asi como la hipoplasia del hueso maslar,

Figura & F.Cantrel a loe 1 2 messs soetdietraccion. Todselaslineas
d= Datectomin desds & dnguis infarnasterio e i &rbits hasta ia
PArRiAn mAs s Ipsra dal husan fmntal s han reliznsdn de himsn
nanfirmadn Note e avance e las Amitss yia frente prod jamnn

Figura 5E. Vista laleral de T A.C. conreconstruccianen 3-Denal
precperatonio. uatorma del crdnecnormal

Fig.21 Caso clinico de un sindrome de Apert resuelto con
osteotomia y distractores: Dr. Fernando Molina
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V.  ANALISIS DE LA  SERIE DE RECIDIVA DE
CRANEOESTENOSISEN EL INFANTIL DE MEXICO FEDERICO
GOMEZ Y EL HOSPITAL GENERAL DE MEXICO.

A.PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Existe una gran cantidad de pacientes con craneoestenosis
sindromaticas como no sindromaticas, dentro de la edad pediatrica,en
nuestro pais. El conocimiento de la cantidad de recidivas, en esta
especial patologia, permitira un abordaje mejor planeado, menos
costoso y con menos tasa de recidiva.

1. PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢ Cudl es la frecuencia de recidiva como consecuencia en los
pacientes post operados de descompresion  cerebral  por
craneoestenosis en el Hospital Infantil de México Federico Gomez vy el
Hospital General de México?

2. JUSTIFICACION

Es un trabajo de investigacion encaminado a conocer los casos de
recidiva de la malformacion, lo que redundara en una reduccion el
tiempo de hospitalizacion, y en los costos y encontrar estrategias para
prevenir la recidiva. Los resultados obtenidos podran ser extrapolados
a sociedades parecidas a la mexicana, como pueden ser los paises de
la América Ibérica. Ademas de la realizacion de un trabajo para ser
publicado en alguna revista especializada

B. OBJETIVOS

1. Objetivos generales

¢ |dentificar en que tipo de craneoestenosis se presenta con
mayor frecuencia las recidivas.

e Transmitir el conocimiento generado por los Departamento de
Neurocirugia de los dos Hospitales y contar con estrategias
adecuadas para garantizar la la permanencia de la correccion
del problema de estos pacientes.

e Disminuir el impacto econémico que crea a la institucion cada
cirugia realizada para el tratamiento de esta complicacion.
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2. Objetivos especificos

Conocer muy puntualmente las caracteristicas de la recidiva
de craneoestenosis.

Conocer el grado de afectacion cerebral consecuente.

Poder dar lineamientos para abordar los diversos tipos de
craneoestenosis, procurando conformar técnicas estandar
para su tratamiento

|dentificar factores de riesgo determinantes que condicionan
la recidiva.

Comparar los resultados estadisticos obtenidos en la serie
con los vigentes en la literatura neuroquirurgica.

Conocer el seguimiento realizado en los pacientes en la serie.

C. METAS

Obtener criterios diagndsticos y de tratamiento para abordar
la recidiva.

Sensibilizar a los médicos, tanto pediatras neurocirujanos,
para la atencion adecuada y su tratamiento oportuno.
Publicacion del trabajo.

D. METODOLOGIA

1. DISENO Y DURACION.

Es un estudio descriptivo como resultado de una revision
retrospectiva, observacional y analitico. En un periodo de 21
anos con presentacion de casos.

2. UNIVERSO DE TRABAJO.

Todos los pacientes con diagnostico de craneoestenosis
sindromatica y no sindromatica en el periodo de 21 anos, en
las instituciones mencionadas.

3. VARIABLES DEL ESTUDIO.

a. Variables Independientes

1. Registro del expediente.
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Edad en anos.

Género mas afectado.

Caracteristicas clinicas previas al diagnostico.
Tipo de craneoestenosis.

Estructuras asociadas a la lesion.

oGk wN

b. Variables Dependientes

1. Caracteristicas clinicas después del tratamiento quirurgico.

2. Alteraciones en el desarrollo cerebral mas frecuencia asociada a
la patologia segun la clasificacion de Denver .

Técnica quirdrgica empleada para el tratamiento del paciente.
Evolucion del paciente posterior a tratamiento quirurgico, clinico,
radiologico y psicologico.

B w

4. SELECCION DE LA MUESTRA

Todos los pacientes operados en mas de una oportunidad de
craneoestenosis sindromatica y no sindromatica en un periodo de 21
anos.

5. SECUENCIA DE ACTIVIDADES PLANEADAS:

a. Tema de estudio.
b. Elaboracion de protocolo de investigacion.
c. Revision de casos clinicos y radiolégicos.

d. Analisis de datos y elaboracion de reporte técnico para
revision.

6. CRITERIOS DE SELECCION
a. Criterios de inclusion.

Pacientes de ambos sexos en edad pediatrica con datos clinicos y
radiolégicos con diagndstico de craneoestenosis sindromaticas y no
sindromaticas que fueron operados en mas de una oportunidad y
tengan expedientes completos.
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b. Criterios de exclusién.

Falta de seguimiento de los pacientes de ambos sexos en edad
pediatrica con diagndéstico de operados de craneoestenosis en el
departamento de Neurocirugia pediatrica del Hospital Infantil de
México Federico Gomez y/o Hospital General de México.

Expedientes incompletos, falta de seguimiento por genética.

7. ANALISIS ESTADISTICO

A. RESULTADOS

Se empled el paquete estadistico informatico SPSS, version 17.0 se
muestran resultados con frecuencias, porcentajes.

Los resultados se dividieron en los siguientes apartados.

1. DATOS GENERALES: Incluyen edad, sexo, tipo de
craneosinostosis.

2. MANIFESTACIONES CLINICAS.

3. DIAGNOSTICO: se reportan los estudios de imagen y de
gabinete usados.

4. TRATAMIENTO: Se clasifico tipo de tratamiento quirdrgico
implementando para cada paciente.

5. SEGUIMIENTO: Incluyen los estudios de imagen y gabinete que
se solicitaron en cada caso Yy los especialistas a los que se
interconsulto para el seguimiento del paciente y sobre todo las
complicaciones y las recidivas.
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VI. ANALISIS DE LA SERIE DE LOS HOSPITALES INFANTIL DE
MEXICO FEDERICO GOMEZ Y GENERAL DE MEXICO EDUARDO
LICEAGA

En una primera parte analizaremos la serie de craneoestenosis y sus
recidivas por separado, de los dos hospitales ya mencionados, luego
analizaremos en conjunto la serie de estos dos hospitales con otras
series Internacionales como el Hospital Necker de Paris y el 12 de
Octubre de Madrid, y la experiencia de algunos colegas neurocirujanos
en nuestro pais como en el resto del mundo, con series mas
pequenas.

A. DATOS GENERALES HOSPITAL INFANTIL DE MEXICO
FEDERICO GOMEZ

Total de craneoestenosis operadas en
el HIMFG 1992-2013

¥ NO SINDROMATICAS ™ SINDROMATICAS

Cuadro 1. Se revisaron 384 expedientes de pacientes operados en el HIMFG
de craneoestenosis que reporta no sindromaticas 289 casos, 75%,
sindromaticas, 95 casos, 25%.
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Tipos de Craneoestenosis HIMFG

Titulo deleje

Cuadro 2. Tipos de craneoestenosis no sindromaticas y sindromaticas.

400

350

300

250

200 DO masculino

150 @femenino

100

0 ‘

T.No Sx 289 T.Sx 95

OT.Craneo.

Cuadro 3. Muestra la serie de 384 pacientes operados de descompresion
cerebral en el HIMFG donde 289 pacientes son no sindromaticos y existe un
predominio de sexo femenino de 159, 55%, en relacion al sexo masculino de
130, 44%.

En los pacientes con craneoestenosis sindromaticos en total 95 se observa
predominio del sexo femenino 70, 73.6%, en relacion al sexo masculino 25,
26.3%.
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Edad de presentacion de
craneoestenosis HIMFG

1%

-
6% \

1

® 7-10 afios

®12al6afios

Cuadro 4.Edad de los pacientes operados de craneoestenosis en el HIMFG
en 21 afos

136 pacientes menores de un ano 35.4%
88 pacientes de 1 ano 22.9%

109 pacientes de 2 a 6 afios 28.3%
21pacientes de 7 a 10 anos 5.4%

3 pacientes de 12 a 16 afio0s.0.7%

aRowbdbr

Vemos el predominio de cirugias en pacientes menores de un ano cabe
resaltar que los 3 pacientes de 10, 12 y 16 arfos presentaban sindrome de
Crouzon

El resultado de la edad de los pacientes operados de descompresion
cerebral en el HIMFG en 21afos tiene una predominancia de
plagiocefalias y son menores de 1 afo contrario a la literatura
internacional, en donde la predominancia es de la escafocefalia.
Siendo este hospital un centro de concentracion de enfermedades
pediatricas de tercer nivel y que cuenta con neurocirujanos que tienen
la capacidad para tratar la plagiocefalia, tratamiento que es mucho
mas complejo y requiere mayor infraestructura para realizarlo de
manera adecuada.
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RECIDIVA DE PACIENTES CRANEOESTENOSIS

® Series1

¥ Series?2

RECIDIVA DE SINDROMATICAS  NO SINDROMATICAS
PACIENTES =20

N=95, 9.5%

N=289, 3.8%

Total 385 las recidivas son 5.20%
Cuadro 5. Se presentaron 20 casos con recidiva de craneoestenosis en el
transcurso de 21 anos siendo estas en su mayoria no sindromaticas con 11
casos 3,8%, las sindromaticas fueron 9 casos,9.5%. Sin embargo del total de
craneoestenosis, n=384, recidivo el 5.20%. Debo aclarar que de 1992 a 1997
es cuando mas recidivas se presentaron, a partir de 1997, se implementaron
en el Hospital las técnicas y guias precisas para el manejo de esta patologia
propuestas por el Dr. Fernando Chico Ponce de ledn, jefe del departamento
de Neurocirugia HIMFG junto a sus colaboradores, esto condiciono una
disminucién de las recidivas en un 80 %, presentandose las mismas por
factores genéticos en su mayoria, no asi por la técnica quirurgica empleada.
En la inteligencia de que la mayoria de estas técnicas son derivadas de la

Escuela Francesa de Lille, Profesor Patrick Dhellemmes.
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porcentaje de género en recidivas de
craneoestenosis

7
&

Titulo del eje

2 = kW L

femenino masculino femenino masculino

sindromaticas no sindromaticas

Cuadro 6.Representamos en esta grafica el género de craneoestenosis con
recidiva en las sindromaticas con un predomino femenino 5,25% y el
masculino 4, 20%en las no sindromaticas predomina también el femenino
con 7, 35%y el masculino con 4, 20%, existiendo un predominio del sexo
femenino en las dos clases de craneoestenosis 12, 60%, (n=20).

Recidiva de craneoestenosis HIMFG 1992-2013

Titulo deleje
R R R T - R

Apert | Crouzon | Pfeiffer | Saethre Escafoce | Braguice | plagioce | Trigonoc | Complej
Chotzen

Cuadro 7. Observamos segun la clasificacion de sindromaticas un
predominio en el sindrome de Crouzon, concinco casos,1.30% (n=384), en
las no sindromaticas predomina las plagiocefalias con siete casos 1,81% del
total (n=384).
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Procedimientos realizados durante la cirugia que condicionaron
una recidiva de craneoestenosis.

Coagulacion de Duramadre

L
Ln

P
L

L =
= norabn

2,
o
]
-
-
=
=
=

Cuadro 8.En 11 pacientes, de los 20 que recidivaron, no se coagulo la
duramadre; la coagulaciéon de la duramadre es un factor en algunas series
como el hospital 12 de octubre de Madrid, ya que esta membrana produce
factores de crecimiento, y al de no ser desvitalizada, puede ocasionar la
recidiva. Esto también se describe por el Dr. Dominique Renier del CHUNP.

Recidiva de craneoestenosis por abordaje
frontoorbitario HIMFG 1992-1997

o

5
T .
1)
} 3
= 2
[y

1

® Plagiocefalias

Cuadro 9. De un total de 20 pacientes con recidiva de craneoestenosis se
realizo avance frontoorbitario en nueve casos; seis plagiocefalias 1.56%; una
compleja, 0.26%; dos Crouzon,0.52%;estos porcentajes son sobre n=384,con
un avance de mas de dos cm; a pesar de esto, en nueve casos hubo recidiva.
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Para los Crouzon hubieron nuevas suturas hasta por tres anos,
estenosandose después; estos pacientes fueron sometidos a una tercera
cirugia.

TIPO N=CIRUGIA RECIDIVAS EVOLUCION
DE
SINOSTOSIS

CHUNP | ESCAFOCEFALIA 832 1,10% 105%
" TRIGONOCEFALIA 361 0,6% 14%
| PLAGIOCEFALIA 330 0,6% 0%
| BRAQUIOCEFALIA 335 0,7% 07%
" OXICEFAUA 113 0,9% 09%
| comPLEIAS 97 4,1% 62%
" APERT 102 6,9% 0%
| crouzoN 125 5,6% 104%
- SAETHRE 77 6,5% -

CHOTZEN
I PFEIFFER 45 4,4% 22%
"HIMFG " ESCAFOCEFALIA 109 0,78% 2,75%
" TRIGONOCEFALIA 31 0% 0%
| PLAGIOCEFALIA 137 1,81% 0%
" BRAQUIOCEFALIA 7 0% 0%
| OXICEFALIA 0 0% [0%
" COMPLEIAS 5 0,26% 0%
" APERT 30 0,52% 0%
" CROUZON 60 1,30% 33%

CHOTZEN

Tabla 1. Tasa de recurrencia de craneoestenosis en funcién a la evolucién y
el tipo de sinostosis de 2417 operados en la serie del CHUNP y 384 casos
operados HIMFG.

Se refiere en el articulo del Dr. Renier que segun la serie del CHUNP
observaron que de las 832 escafocefalias operadas tuvieron una recidiva
de1,1% y vieron que en 87 pacientes la sutura sagital evoluciono al cierre en
dos a tres afnos después de la cirugia dando un 10,5%.
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12

10

Numero de casos
(o)}

segunday tercera cirugia

n-95 n-289
sindromaticas no sindromaticas

Cuadro 10. Podemos ver que de las 20 recidivas que se presentaron,
corresponderia a las craneoestenosis sindromaticas, nueve se operaron en
una segunda oportunidad y tres en una tercera, en las craneoestenosis no
sindromaticas se operaron once pacientes en una segunda oportunidad, dos
en una tercera.
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Tiempo Fonsowmide

Y
\
\ ﬁ
I'|'|
i

W
' 2-danos

1-2 arnos

Cuadro 11. Observamos que la primera cirugia fue realizada, para 75%, en
ninos de seis meses a un ano; la segunda cirugia se realizé, en 50%, en
ninos que tenian de uno a dos anos; en 25% de dos a cuatro anos;10%
mayores de cuatro afnos. La tercera cirugia se realiz6 en 25% en ninos de
diez a 14 anos. Estos ultimos eran sindrome de Crouzon.
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B. ANALISIS DE CASOS OPERADOS DE CRANEOESTENOSIS EN
EL HOSPITAL GENERAL DE MEXICO EDUARDO LICEAGA.

Debo indicar que el total de operados de craneoestenosis en el
HGM fueron de 180 pero solo 72 expedientes cumplen con los
criterios de inclusion.

TOTAL DE CRANEOESTENOSIS
OPERADAS HGM 1992-2013

N

Cuadro 12. Se observa el total de craneoestenosis operadas en 21 ano, 72
casos, las no sindromaticas fueron 60, 83%; las sindromaticas 12, 17%.

rTipns de craneoestenosis HGM_I

Titubo deleje

Cuadro.13 nos muestra el numero de casos de craneoestenosis y los tipo en
los que se presenta vemos, predominancia de escafocefalias con 37 casos.
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Tipos de craneoestenosis segun el
género

o R R LR

2,
]
I
o
=
=
=
[

[=RL =R =R k=R =]

7z

Total

Cuadro 14. Observamos la predominancia del género masculino, tanto en las
sindromaticas como en las no sindromaticas.

Edad de presentacionde las
craneoestenosis 1992-2013 HGM

0%

W < 1 afio
H1afo

2-6 afios
W 7-10afios

12-16 afios

Cuadro 15.Edad de los pacientes operados de craneoestenosis en el HGM en
21 anos

33 pacientes menores de un afio 46%
25 pacientes de 1 ano 35%

10 pacientes de 2 a 6 anos 14%

4 pacientes de 7 a 10 anos 5%

0 pacientes de 12 a 16 anos.

GRbn

Vemos el predominio de cirugias en pacientes menores de un ano, con 33
casos, 46% de 72 casos.
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TOTAL RECIDIVAS DE SINOSTOSIS
OPERADOS HGM 1992 - 2013

Cuadro 16. total de casos con recidiva de craneoestenosis en 21 afnos en el
HGM siendo un total de seis casos, con predominio de las no sindromaticas,
cinco casos, 83% y las sindromaticas un caso 17%.

Recidiva de craneoestenosis segun el
género HGM

femenino masculino femenino masculino

[
k2 LN L

3
E
-]
T 1
2
=
b
o

[ ]
v o= L

sindromaticas no sindromaticas

Cuadro 16. De un total de seis casos de recidivas, predominé el género
femenino en las no sindromaticas con 60% y masculino 40%.
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Recidiva de craneoestenosis HGM 1992-2013

)
B
&
2 a
= 2
o 1
2 B
E =)
4
2

Crouzo | Pfeiffer | Saethre Escafoc | Braguic | plagioc | Trigono | Complej
Chotzen efalia efalia efalia

sindromaticas

Cuadro 17. EIl Crouzon presenta predominio de recidiva, 1,38%, y la
plagiocefalia 2,77%, de 72 casos.

Procedimientos realizados durante la cirugia que condicionaron
una recidiva de craneoestenosis.

Coagulacion de la duramadre

25

Titulo del eje

Cuadro 18. De seis recidivas, en cuatro no se realizo coagulacién de
duramadre, en dos escafocefalias y dos plagiocefalias.
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/AVANCE FRONTO ORBITARIO!

PLAGIOCEFALIA CROUZON COMPLEIAS

Cuadro 19. De seis recidivas, cuatro se presentaron a pesar de haber
realizado un avance frontoorbitario de 2cm.

OSTEOTOMIA SAGITAL

2
2]
2]
-
=
-
=
-

-

mas 3 cm

Cuadro 20.La osteotomia sagital se realizé en tres casos, con una trinchera
de dos cm en dos casos y en un caso de tres cm; sin embargo en controles
de dos anos se observa crecimiento de la sutura.
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TOTAL DE CIRUGIAS REALIZADAS

2
E
-}
o
=2
=
=
=

Cuadro 21. En las craneoestenosis no sindromaticas, que fueron 60, en
cinco existi6 la necesidad de una segunda cirugia y en dos hasta de una
tercera cirugia. En las sindromaticas se requirié una segunda cirugia en un
Crouzon.
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C. TOTAL DE CASOS OPERADOS DE CRANEOESTENOSIS EN EL
HIMFG y HGM

Total de craneoestenosis operadas
desde 1992-2013 HGM - HIMFG

¥ sindromaticas ¥ nosindromaticas

Cuadro 21.Total de craneoestenosis operadas, en las dos instituciones, de
1992 a 2013 (n= 456) donde 349 son no sindromaticas, 77% y 107
sindromaticas 23%.

Total de tipos de craneoestenosis HGM-HIMFG
1992-2013

Titulo del eje

Escafoc | Bragquic | Plagioce | Trigono | Complej [ Apert | Crouzon | Pfeiffer | Saethre
efalia efalia falia cefalia 5 Chotzen

Cuadro22. Observamos predominio de plagiocefalias, 147 casos, 32,2% y
escafocefalias 146, 32%.
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Edad de presentacionde
craneoestenosis HGM-HIMFG
1992-2013

1%

.d ‘\'
6% ) ¥ <1 afio

¥ 1ano
A0%
M ? a6 afos

/ ® 7-10 afios

® 12 -16afos

Cuadro 23. Existe un predominio de cirugias en menores de un ano 40%
seguido de los casos de nifnos mayores de un afno 27%.

Tipo de Craneoestenosis segin el
género HGM-HIMFG 1992-2013

200
150
100

S0 |

Titulo del eje

1o7 3449

sindromaticas no sindromaticas

Cuadro 24. Existe predominio del sexo femenino.

74



Total de recidivas HGM-HIMFG
1992-2013

X

o
]
-
2

=2
=
=

VR P LN~ 00 WD

Crouzon| Pfeiffer | Saethre Escafoc | Braguic | plagioce| Trigono | Complej
Chotzen efalia efalia cefalia

sindromaticas Mo sindromaticas

Cuadro 25. Existié en nuestra serie de los dos hospitales una recidiva de 26
casos con predominio de plagiocefalias, con nueve casos,1.97 % de 456;
seguido por las escafocefalias con cinco casos, 1%. En las sindromaticas
predominaron los crouzon con seis casos, 1.31%.

Total de recidiva de craneoestenosis
segun el género HGM yHIMFG

2

]
o
=
=

=
=
=

femenino masculino femenino masculino

sindromaticas no sindromaticas

Cuadro 26. Existe predominio del sexo femenino con 16 casos.
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VI. DISCUSION

La serie que se incluye en este trabajo de pacientes con
craneoestenosis sindromaticas y no sindromaticas de dos grandes
Instituciones como el Hospital Infantil de México Federico Gémez y el
Hospital General de Meéxico, que concentra a gran parte de la
poblacion pediatrica mexicana, nos permite tener un total de 456
casos en 21 afos siendo estas las craneoestenosis primarias no
sindromaticas de 349, 76.5%y sindromaticas 107, 23%.Comparando
este trabajo con la serie mas grande de la literatura meédica
internacional, que corresponde al Centre Hospitalier Universitaire des
Enfants Malades Necker de Paris (CHUNP) con 3199 casos, en donde
las craneoestenosis sindromaticas representan el 17.28% 1011 Y €en
Hospital 12 de Octubre de Madrid son 27%.Como se puede ver, estas
cifras son parecidas a las de nuestra gran serie.q

Se ha informado que las craneoestenosis primarias, no sindromaticas,
de una o 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 tipo
de craneoestenosis se presenta en Francia en 1/2000 nifos.1o 11

Para nosotros la craneoestenosis no sindromatica mas frecuente es la
plagiocefalia coronal con 147 casos, 32.2%, seguida de la
escafocefalia con 146 casos 32%, y el sindrome de Crouzon con 64
casos, 14%. La escafocefalia es la craneoestenosis mas frecuente
para la mayoria de las series 48.6 % CHUNP y 60 % para el 12 de
Octubre de Madrid, en segundo lugar esta la plagiocefalia uni o
bilateral, 32.1% para el CHUNP y 30% para el Hospital 12 de Octubre
de Madrid y la enfermedad de Crouzon es la craneoestenosis
sindromatica mas frecuente, en el Hospital 12 de octubre de Madrid,
con 37% y para el CHUNP es de 29%.10.11

El sindrome de Apert para nuestra serie es de 34,7% (n=107), muy
similar al CHUNP, con 32% vy al hospital 12 de octubre de Madrid con
34%, mientras que el Pfeiffer oscila en 4.6% para nuestra serie muy
diferente que el Hospital 12 de Octubre de Madrid 21.8% y el CHUNP
17%.Finalmente el sindrome de Saethre Chotzen es el 2% para
nosotros y para CHUNP de 18.1%.1¢

En cuanto a las recidivas, muchas son las causas de fracaso en la
cirugia de las craneoestenosis. Independientemente de la técnica
utilizada, hemos comprobado que mas de la mitad de nuestras
recidivas se deben a una ausencia de desvitalizacién dela duramadre,
en el trayecto de la suturectomia. Ademas de que, para la cirugia
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plastica, la retrusion del tercio medio produce de nuevo la deformacion
a la mitad de la cara.Existen también factores genéticos, familiares, asi
como metabolicos

En nuestra serie las recidivas no son tan altas como en algunos
informes de la literatura internacional. El total de pacientes con
recidiva de craneoestenosis fue de 26 casos siendo las sindromaticas
de 10 casos, 2.8% y las no sindromaticas 16 casos 3,5% (n=456) el
género que predomino en los dos tipos de craneoestenosis
sindromaticas y no sindromaticas, fue el femenino, con 57%.

Renier informa, en la serie de 2417, que la recidiva fue de 3.5%,
presentandose un predominio en las craneoestenosis complejas,
también indica que en las craneoestenosis coronales existe una
mutacion de los genes P250R, FGFR3 que incrementa el riesgo de
recidiva.71 72Adamo da un total de dos recidivas, en 143 pacientes
intervenidos de escafocefalia. Este autor valora la necesidad de otra
intervencion con relacion a una restriccion del crecimiento craneano,
postoperatorio y propone una estrecha vigilancia desde el punto de
vista oftalmoldgico. Arnaud, del CHUNP, encuentra un cierre de la
sutura coronal, que previamente no existia, en un 10% de los
pacientes operados de una escafocefalia, con la técnica de “piel de
0s0” n =832.4

La recidiva de braquicefalia se presento en un caso, 0.21%,el paciente
del HGM, quien fue reintervenido en una segunda ocasion con existo
en la cirugia. Bastidas, en Philadelphia, de 15 nifios con braquicefalia
no sindromatica, informa que hubo necesidad de hasta tres cirugias
en 7 caso0sS.gq

De los 26 casos de recidiva de nuestra serie, en 15, 3.2%, no se
realizé6 una coagulaciéon de la duramadre, tanto en las escafocefalias
como en las plagiocefalias. Esto para Renier puede condicionar la
recidiva de la craneoestenosis, por la presencia de factores de
crecimiento que produce la duramadre.7q 72

Llama la atencién que en 11 casos de recidiva, 2.41% de 456 casos,
se realizd un avance fronto orbitario de dos cm, tanto en las
plagiocefalias, en las craneoestenosis complejas, y el Crouzon. Sin
embargo, se observo después de dos afios la reaparicion de la
estenosis suturaria, condicionando una nueva cirugia. En cuatro de
estos casos se documentd una hipertension endocraneana. Lwin, en
Liverpool, observa una recaida del 65% en los casos de avance
frontoorbitario, en diversos tipos de craneoestenosis, sin embargo, no
realizé otra cirugia, para su universo de 31 nifios.
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En la osteotomia sagital que se usa para las escafocefalias, se
observo recidiva en cuatro casos en donde la trinchera fue de dos cm
y requirieron hasta una tercera cirugia, es importante comentar que en
estas cirugias, la desvitalizacion de la duramadre no se realizo.

Se han encontrado, como incidentes en las recidivas de
craneoestenosis, factores genéticos, familiares, asi como metabdlicos,
gracias a los departamentos de genética, se analizaran algunos de
estos factores en nuestros dos hospitales. El porcentaje de casos
familiares es 39.2% en la enfermedad de Crouzon, 50.6% en la de
Saethre-Chotzen, 24.5% a 30.2% en la de Pfeiffer y 33.3% a 35.7%
en la displasia frontonasal. g 11

En cambio, en las craneoestenosis no sindromaticas este porcentaje
va de 7.3% a 10.9%, con excepcion de las braquicefalias, donde la
cifra aumenta a 29.6% hasta 32.6%.10 11

En cuanto al FGFR3 (fibroblast growth factor receptor 3), que
frecuentemente se asocia a una craneoestenosis coronal, con y sin
retraso mental, en el sindrome de Muenke; Honnebier, de Philadelphia
EUA, informa de hasta 43% de necesidad, de una segunda, y en
ocasiones una tercera, gran intervencion, en el contexto de una
recidiva.

El FGFR3 (fibroblast growth factor receptor 3), puede encontrarse en
craneoestenosis no sindromaticas, uni o bicoronales; Renier, del
CHUNP, encuentra esto en 103 pacientes, 60 casos esporadicos y 43
familiares. La mutacion se encontré en 12% de los esporadicos y 73%
de los familiares.71 72 Los resultados quirdrgicos fueron peores en los
pacientes en los cuales se comprobd la mutacion. Este informe es del
2000

Recientemente, Woods en Inglaterra, encontré una asociacion entre el
gen TWIST1, en el cromosoma 7p21, y una frecuencia de recidiva de
las craneoestenosis hasta 42%, en 34 pacientes con Saethre-
Chotzen.Foo, en Philadelphia EUA, informa de la necesidad de una
segunda cirugia de hasta 59%, en los pacientes de Saethre-Chotzen,
con TWIST1

Es importante comentar que los factores metabdlicos como el
raquitismo en los progenitores de nifos con oxicefalia ha sido
seflalado como un factor dentro de la produccion de la
craneoestenosis. Hipofosfatemia, hipertiroidismo, mucopolisacaridos y
tabaquismo también han sido mencionados como posibles factores en
la producciéon de las craneoestenosis. Las pacientes epilépticas
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embarazadas, tratadas con valproato de sodio o acido valproico,
pueden dar a luz con Trigonocefalia (chico I)

Los fracasos en el aspecto fisico, estético, como es la retrusion del
tercio medio de la cara, ha sido informado en series de hasta 40 anos
de seguimiento, como son los casos del doctor Fernando Ortiz
Monasterio: Se afirma que los avances monobloc, con grandes
trincheras entre el macizo facial u el resto de las deformaciones no
producen una buena osificacién, lo que condiciona el fracaso.

Solis y Migaralli utilizan hueso craneal articulado de calota para
prevencion de defectos éseos en la cirugia de las craneosinostosis.
Solis manifiesta la preocupacion generalizada de un alta tasa de
recidivas, y propone lo antes dicho.

Lee D.W., Kim J.Y., Lew D.usan la hidroxiapatita que es uno de los
multiples materiales que se estan utilizando, con el propdsito de
disminuir las recidivas.

Goodrich hace una reciente revision monografica y pasa revista sobre
muchos de los materiales empleados, proponiendo soluciones
semejantes a las expuestas

Para Frazier, en Pennsylvania EUA, y Mooney, en Pitsburgh EUA, la
utilizacion de anti-Tgf-beta2, en conejos a los cuales se les realizé una
suturectomia, provocé un mayor crecimiento del craneo de estos
animales, comparado con el control al cual no se le aplicé el producto
Para la Escuela de Lila Francia, con los profesores Patrick Dhellemme
y Philippe Pellerin, en un universo de 17 pacientes, el futuro esta en
los distractores transcutaneos, con pocas osteotomias.

VII.CONCLUSIONES

A pesar de un bajo porcentaje de recidivas, 5.2% para nuestra serie y
3.5% para el CHUNP, al parecer las precauciones tomadas (mejores
técnicas, tamizages genéticos, cirugia en pacientes cada vez mas
jovenes...), no han sido suficientes. Lo dramatico de una segunda y
hasta una tercera intervencion es vivido siempre de manera negativa
por la familia del paciente y el paciente mismo. Los costos de este tipo
de cirugia son siempre elevados y las complicaciones, aunque
escasas, estan siempre como una amenaza, que se multiplica al
multiplicar los actos quirurgicos.

Esta gran serie, la mas importante analizada en nuestro pais, tiene la
doble utilidad de mostrarnos en que situaciéon estamos en México y
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ademas de pensar en la manera en la cual se pueden evitar las
recidivas.

Lo costoso de algunos estudios, como elFGFR3 o el gen Twist, no nos
ha permitido estudiar de manera mas estos problemas. En un futuro
se implementaran los medios para poder hacerlo.

En lo que corresponde al aspecto estético del problema, estamos
seguros que la buena coordinacion entre las diferentes especialidades
que constituyen la Clinica de Craneofacial, llevara a un mejor abordaje
y evolucion de estos padecimientos. Los esfuerzos dirigidos a la
resolucién de la retrusion post operatoria del tercio medio, estamos
seguros que daran por fin con una solucion agradable y duradera, que
no evolucione siempre a la recidiva de la deformacion facial.

Bien pronto se dara a la prensa médica este analisis, que, estamos
seguros, llenara un vacio que actualmente existe.
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