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RESUMEN

Craneosinostosis es la fusién prematura de una o mas suturas del craneo. La incidencia es 1:
2,000 a 2,500 recién nacidos. Existe poca informacidn epidemioldgica en México. El diagnostico
se realiza con exploracidn fisica y tomografia computarizada de craneo. Las complicaciones son
estéticas y neuropsicolégicas. La cirugia es prioritaria antes del afo. Objetivo: Identificar la
epidemiologia de los pacientes con diagndstico de Craneosinostosis tratadas en los ultimos 5
afios en el Hospital Pediatrico Legaria. Material y métodos: Se realizd un estudid descriptivo de
corte transversal retrospectivo a partir del registro de expedientes clinicos de pacientes con
diagndstico de Craneosinostosis tratados en el Hospital Pediatrico Legaria de 2013 a 2018.
Resultados: Se identificaron 45 pacientes. El sexo masculino fue el mas afectado (60%). La sutura
mas afectada fue la sagital (54%), seguida de la metdpica (22%), coronal (13%), lamboidea (2%).
El 9% de craneosinostosis fue compleja y predomind en el sexo femenino (75%). El tratamiento
quirargico en el 40% de los pacientes fue después de los 12 meses. Conclusiones: Las
caracteristicas epidemioldgicas son similares a lo reportado en la literatura. Existen areas de
oportunidad para un diagndstico precoz y atencidn oportuna en todos los niveles de atencién

que limiten complicaciones y secuelas.

Palabras Clave: Craneosinostosis, prevalencia, epidemiologia, plagiocefalia, escafocefalia.



INTRODUCCION

Hipocrates en el afio 100 AC, describi6 infantes con anormalidades en la forma
del craneo, pero el término de “craneosinostosis” fue atribuido a Otto en 1830 y
Virchow en 1851; la primera correccién quirurgica fue realizada por Lannelongue

en 1890.
DEFINICION

La craneosinostosis se define como la fusion prematura de una o mas suturas
craneales. La fusion prematura restringe el crecimiento del craneo perpendicular
a la sutura afectada y produce un crecimiento compensatorio paralelo a la 6 las

sutura afectadas. (1)
ANATOMIA

El conocimiento de la anatomia de las fontanelas es relevante para comprender
y reconocer la aparicion de patologias del craneo 6seo, del sistema nervioso

central, o de otro sistema que se reflejen sobre las mismas.

En el neonato a término el perimetro cefalico es de 35 + 2 cm, al afio llega a ser
de 45 a 49 cm. La raz6n craneo-cara del recién nacido es de 8:1, con franco
predominio de la porcién craneal sobre la facial; en contraste en el adolescente

la razon es de 2:1.7 (2)
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Figura 2. A) Perfil de craneo de un recién nacido. B) Vista superior
del craneo de un recién nacido: 1) frontal, 2) parietal, 3) hueso in-
terparietal occipital, 4) escama del temporal, 5) pterion, 6) fontanela
bregmatica, 7) sutura sagital, 8) sutura metopica, 9) sutura coronal.

Figura. 1

SUTURAS

Los bordes externos de los huesos de la béveda estan limitados por suturas, una
sutura es una articulacion craneofacial en donde los bordes 0Oseos estan
separados por tejido fibroso o cartilago; una vez que los bordes se fusionan, la

sutura desaparece. (3)

El craneo del recién nacido se compone de placas 6seas separadas por suturas.

Las cuatro suturas principales son: metdpica, coronal, sagital y lambdoidea.

Las suturas tienen dos funciones principales:

a. Como un sitio secundario de crecimiento 6seo

b. Para dar una uniodn firme a los huesos adyacentes mientras permite un

ligero movimiento como respuesta a la fuerza mecanica.
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FONTANELAS

Edad (meses) para el cierre de las suturas

SUTURA
Metopica
Sagital
Coronal
Lamboidea
Palatina
Frontonasal
Frontocigonxitica

MESES

-~

22 - 480
24 - 480
26
30-35
68
72

Figura. 2

Las fontanelas conforman seis areas de tejido conectivo denso correspondiente

a la union de dos o mas suturas. Se encuentran en la linea media la fontanela

anterior (FA) y la fontanela posterior (FP). Hacia los laterales del craneo se

localizan las anterolaterales (AL) y las posterolaterales (PL). (4)

Fontanela
anterior

66

Hueso frontal

Huese parielal v/lontonelu anterior

Hueso
femporal

Hueso

ucclvllul Hueto frontal

Hueso
Hueso occipital
. o fontanela
< posterolateral o Fontanela anterolateral o

Font I mastoidea estenoldal

onianela

posterior

Figura. 3
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La fontanela anterior posee forma romboidal y se encuentra ubicada en la
interseccion de las suturas coronal, sagital y metdpica. Sus medidas en el primer
dia de vida varian entre 6 y 36 mm, media 21 milimetros. Generalmente cierra a

los 13 - 14 meses (variabilidad entre 4 y 26 meses). (4)

La fontanela posterior de conformacidn triangular se encuentra en la concurrencia
de las suturas sagital y lambdoidea. Mide luego del nacimiento aproximadamente

de 5 a 7 mm. Generalmente se cierra alrededor de los 2 0 3 meses de vida. (4)

Las fontanelas anterolaterales y posterolaterales cierran a los tres meses y un
afo, respectivamente. Por otro lado, al nacimiento los huesos frontales estan
separados por la sutura interfrontal o metopica; la fusidbn de esta sutura
usualmente comienza alrededor del segundo afio y unifica el hueso frontal en un
solo hueso alrededor de los siete afios. La sutura metdpica persiste en el adulto
en un 10-15% de los craneos. En tales casos, los senos frontales estan ausentes

o hipoplésicos. (4) La capacidad craneal completa se alcanza hacia los 5-7 afos.

Edad (meses) para el cierre de las fontanelas
FONTANELA MESES
Antenor 24

Posterokteral 12

Anterohteral 3
Postenor 2
Figura. 4
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EMBRIOLOGIA

Las estructuras cefalicas craneales se originan a partir del mesénquima

proveniente de las células de la cresta neural y el mesodermo paraxial. (5)

De acuerdo con el origen embrioldgico de las estructuras 0seas, el craneo puede

clasificarse en: Viscerocraneo o Neurocraneo.

Boveda

Neurocraneo

Craneo

Huesos de la
cara

Viscerocraneo

Figura. 5

A su vez los huesos que forman el neurocraneo no tienen un mismo origen, por

ello se hace la diferencia entre las regiones de la béveda y la base craneal.

Bdéveda Craneal o Neurocrdneo membranoso: Estos huesos se generan por el
proceso de osificacion intramembranosa a partir de placas de tejido conjuntivo

fibroso (mesénquima) que rodean el encéfalo.

Base del crdneo o Neurocraneo cartilaginoso: Estos huesos se desarrollan por el

proceso de osificacidon endocondral a partir del condrocraneo, una estructura

Pagina | 5



formada por varios nucleos cartilaginosos osteosteogénicos separados y
extendidos por toda la region (condrocraneo precordal originado de la cresta

neural, y condrocraneo cordal originado del mesodermo paraxial). (5)

/ N
— ™ Neurocraneo
! fﬁi‘(,ﬁ.
\ J
\ /’r"\ »
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= N ' )
% \/ s
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i 1 /
\\)\
Figura. 6

Viscerocraneo: Compuesto por los huesos que participan en la conformacion del
macizo facial y las cavidades bucal, nasal y orbitaria. Estos huesos tienen una

osificacion intramembranosa. (5)

La formacion del tubo neural o neurulacion se inicia a principios de la cuarta
semana (22 a 23 dias) en la regién donde aparecieron los primeros somitos. La
formacion del extremo caudal del tubo neural se completa hacia la octava semana

del desarrollo.
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CLASIFICACION

Se puede clasificar en relacion con el numero de suturas afectadas como simples
donde solo se afecta una sutura o complejas donde se afectan mas de dos
suturas y en primarias o secundarias. (6). A su vez las craneosinostosis primarias

se dividen en sindromaticas y no sindromaticas. (7)

Afecta solo una
sutura

Craneosinostosis

Afectan mas de

Compuesta
una sutura

Figura. 7

Sindromaticas I

Primarias

No sindromaticas
Craneosinostosis |

1) Metabdlicas

2) Hematoldgicas

Secundarias .
3) Teratdgenos
4) Mecanicas

Figura. 8
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A continuacion, se describe cada una de las craneosinostosis de acuerdo con la
o las suturas afectadas: Dolicocefalia (Escafocefalia), Braquicefalia, Plagiocefalia

anterior o Plagiocefalia posterior, Trigonocefalia.

D06

Figura 5.27 Tipos de craneos: A) normal; B) frigonocefdlia;
C) braqguicefalia; D) y E) plagiocefalia; F) dolicocefalia.

Forma de la cabeza Sutura fusionada o ausente
Dolicocefalia (escafocefalia) Sagital
Braquicefalia Coronal bilateral
Plagiocefalia anterior Coronal unilateral
Plagiocefalia posterior Lamboidea unilateral
Trigonocefalia Metopica

Figura. 9
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Tipo de craneosinostosis
CRANEOSINOSTOSIS SUTURA COMPROMETIDA IMAGEN
Escafocefalia dolicocefalia Sageal
2-
Plagioce falia Coromal o Lamboidea urilsseral
A
2 d
Trigonocefalia Metopca
Kleeblatt: chidel trébol Miktpls stxas  (coromal mboxdes.
metopica,
Acrocefalia Coromal y Lamboxtea
Braquice falia Bxoromal
Oxicefalia turrice falia Broromal
|
\
\
A
Revista Gastrohnup Ado 2015 Volumen 17 Nimero 3 (septembre-diciembre). 154-162 1

Escafocefalia

La escafocefalia (dolicocefalia), también conocida como craneo en forma de
casco, es causada por la fusiéon prematura de la sutura sagital, que produce una
disminucion del ancho y la elongacion del eje anteroposterior (AP) del craneo. (1)
Es la sinostosis mas comun representando aproximadamente el 50 % de los
casos, con una incidencia estimada de 1 en 2000 nacidos vivos y de predominio

en varones. (8)
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Figura 4. Escafocefalia. Imagenes de TC en 3 dimensiones: A)
Craneo visto de frente y por arriba. Se aprecia la ausencia de la
sutura sagital con la presencia de una elevacion sobre el lugar|
donde ésta deberia de existir (* *) se nota la disminucién del dia-
metro interparietal. B) Incidencia lateral, donde se confirma el perfi II

alargado del craneo, con la sutura cerrada (* *); ademas, es posible
distinguir de manera clara y correcta el resto de las suturas (flechas)

Figura. 11
Plagiocefalia

La plagiocefalia es el resultado de la sinostosis coronal unilateral. Ocurre en 1 de
cada 10000 nacidos vivos. (1) Existen dos tipos de plagiocefalia, primaria o
sinostética y secundaria o deformativa; la segunda es la mas comun. La
plagiocefalia sinostotica puede ser occipital o frontal. La plagiocefalia postural se
puede desarrollar in Utero en el dltimo trimestre del embarazo por la compresion
del craneo fetal entre la pelvis y la columna materna, en oligohidramios,
malformaciones uterinas, embarazos multiples, o durante un parto complicado.
La causa poshatal mas comun es la posicidén supina sobre todo durante el suefio.
(8) En las radiografias AP de la cara la érbita afectada tiene una apariencia
similar a una mascara de Mardi Gras conocida como deformidad ocular en

arlequin. (1)
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la frente|
a del

e cons.
3 a a nivel
de la frente, con la fontanela y resto de las suturas permeables.

Figura. 12

Trigonocefalia

La trigonocefalia es causada por el cierre prematuro de la sutura metopica y
representa aproximadamente el 10 % de los casos de craneosinostosis. Se
caracteriza por una frente estrecha, en forma de triangulo, con una arista
prominente en la linea media, que se asemeja a una quilla, y una depresién
orbitaria superolateral e hipotelorismo. Los pacientes afectados también tienen
cambios a nivel de la sutura occipito-parietal compensatorios como por ejemplo
las orbitas laterales rebajadas o también conocidas como deformidad de trébol,
gue ocurre cuando varias suturas se fusionan prematuramente. Las suturas mas
afectadas son la coronal, lamboidea y metoépica. Kleeblattschadel es la forma
mas grave de disostosis craneal y existen menos de 130 casos reportados en la
literatura. En este caso la mayoria de los pacientes padecen hidrocefalia y

discapacidad intelectual. (1)
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Figura 9. Trigonocefalia. A) Vista de frente y por arriba (recons-
truccion 3D) donde se observan la disminucion del diametro intep-
teional (> <) y la sutura metopica estenosada (;). B) Correccion
quirdrgica. Ablacion de la exostosis de la sutura esenosada (),
fijacion posterior de los colgajos frontales en “alas de coleoptero”
(), banda de hueso craneano que mantiene el avance (s), fijacion
de los colgajos frontales al reborde orbitario (¥), colgajo orbitario
fracturado en su parte media y unido ya con la correccion del angulo
de la trigonocefalia (*).

Figura. 13

Braquicefalia

La braquicefalia es el resultado de la sinostosis coronal bilateral. El craneo se
acorta en longitud y aumenta tanto en anchura como en altura. La braquicefalia
transitoria leve también puede ocurrir como una deformidad posicional sin
sinostosis en bebés normales que se colocan en la posicion para minimizar el
riesgo de sindrome de muerte subita del lactante. Esta forma también es

especialmente comun en bebés que sufren de hipotonia en la infancia. (1)
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Figura 13. Braquicefalia. A) Existe una disminucion, de diversos
grados, del diametro anteroposterior, provocando en ocasiones
un perfil parecido a una torre (—» <). El reborde orbitario esta con
diversos grados de borramiento y también con diversos grados
de exorbitismo (). En muchas ocasiones se puede ver la sutura
estenosada por debajo de la piel (flechas delgadas). B) TC re-
construccion 3D. Disminucion del diametro anteroposterior (1).
La sutura estenosada se muestra cerrada; el resto de las suturas,
incluyendo a la metopica, estan abiertas y funcionales (} § {)

Figura. 14

CRANEOSINOSTOSIS SINDROMATICAS

Las craneosinostosis sindromicas de causa genética representan el 10-20% de
los casos. Existen mas de 100 sindromes asociados, la mayoria transmitidos con
un patrén hereditario autosémico dominante. Los mas comunes afectan también
a las extremidades y entre ellos se encuentra los sindromes de: Apert, Jackson-
Weiss y Saethre-Chotzen, la enfermedad de Crouzon, es la que se presenta con

mayor frecuencia. (8)

Sindrome de Crouzon

El sindrome de Crouzon, también llamado disostosis craneofacial congénita, es
una patologia que se caracteriza por la fusion precoz de una o varias suturas
craneales, que en la mayoria de los casos son las suturas coronales, sagital y

lamboidea. Este sindrome se hereda de forma autosémica dominante, en la que
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existe una mutacion del brazo corto del cromosoma X, y esto origina una
alteracion en el gen (FG-FR3). Tiene una incidencia general de 1 por cada 2’000
a 2’500 nacimientos. Esta caracterizado por craneosinostosis, exoftalmos,
estrabismo divergente, hipertelorismo, nariz en forma de pico de loro, labio
superior corto, maxilar hipoplasico y prognatismo mandibular. Se ha encontrado
frecuentemente la presencia de hidrocefalia progresiva y afeccion de fusion

cervical en C2-C3. (9)

Sindrome de Apert

También llamado acrocefalosindactilia tipo 1, se caracteriza por el cierre precoz
de las suturas craneales (craneosinostosis), sindactilia simétrica de pies y mano
y alteraciones de la linea media facial; se puede presentar coeficiente intelectual
bajo o normal. Se hereda de forma autosémica dominante y se ha calculado una
frecuencia de aparicién de 1/160°000. Representa aproximadamente el 4.5% de
los casos de craneosinostosis sindromaticas. Existe una mutacion del gen que
codifica para el receptor 2 del factor de crecimiento de los fibroblastos (FGFR2),
este gen se encuentra en el brazo largo del cromosoma 10 se sospecha su

relacion con la edad paterna avanzada. (10)

Sindrome de Pfeiffer

Es un trastorno congénito autosomico dominante infrecuente que afecta
aproximadamente 1 de cada 100’000 recién nacidos vivos y en general se

acompana de craneosinostosis, primeros dedos anchos y desviados y sindactilia
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parcial en manos y pies. Se conocen tres tipos de este sindrome que se
distinguen de la gravedad y por la presencia de otras anormalidades. El tipo 1 o
clasico tiene manifestaciones leves, inteligencia normal o casi normal y en
general buen pronéstico. El tipo 2 muestra craneo en trébol, proptosis extrema,
anquilosis o sinostosis del codo, retraso en el neurodesarrollo y complicaciones
neuroldgicas y respiratorias que pueden causar la muerte temprana. El tipo 3 es
similar al tipo 2, pero sin craneo en trébol. Tiene heterogeneidad genética pues
puede deberse a mutaciones en el gen 1 o 2 de receptor del factor de crecimiento

de fibroblastos (FGFR1 o FGFR2). (11)

Figura 1. Enfermedad de Apert. A) Vista de perfil. B) Vista de frente.
La mayor parte de las veces existe una braquicefalia con tendencia
a la turricefalia (—<), la frente se encuentra abombada (), se
pueden encontrar diversos grados de proptosis («+), las regiones
pterionales y temporales estan abombadas (e), hay pliegue anti-
mongoloide en comisura extema de los parpados (), siempre hay
un hipertelorismo de diversos grados (» ), ademas de hipoplasia del
maxilar superior y malares (=), la boca abierta y la inversion de la
mordida con retroceso de la arcada dentaria del maxilar superior,
que se encuentra por detras de la inferior ().

Figura. 15
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ETIOLOGIA

Las craneosinostosis primarias son un trastorno del desarrollo de causa genética
y con frecuencia presentes al hacimiento. Las craneosinostosis secundarias son
un trastorno adquirido causado por una patologia reconocida, por ejemplo:
microcefalia, trastornos hematolégicos como las talasemias, anemia de células
falciformes y policitemia vera. Teratdgenos como fenitoina, valproato, retinoides,

fluconazol, ciclofosfamida, tabaquismo. (8)

La etiologia se asocia a factores genéticos y existen diversas hipoétesis al
respecto, siendo la de Moss la mas aceptada, la cual refiere que “El sitio de las
uniones anormales durales ejercen fuerzas de tensién restrictivas que detienen

el crecimiento 6seo y conducen a un cierre prematuro de la sutura”. (12)

Otra hipétesis aceptada es la de: Alteracion primaria del Mesénquima, planteada
inicialmente por Park y Powers en 1920 la cual propone que la causa primaria es
un crecimiento defectuoso del mesénquima en el cual se forma el hueso. Los
huesos formados en este tejido son por la tanto mas pequefios que los normales
y hacen contacto uno con el otro muy pronto. Como se conoce las margenes de
los huesos del craneo se mantienen apartados por el crecimiento intersticial de
tejido mesenquimatoso. Al existir un defecto en el plasma germinal la capacidad
de crecimiento normal del mesénquima esta disminuida o abolida, sin
desarrollarse el exudado que tiene la capacidad de resistir la osificacion. Esto
explica la sinostosis prematura, ya que tan pronto los huesos toman contacto se

fusionan. (13)
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A si mismo se han identificado mutaciones en genes especificos en la mayoria
de los sindromes de craneosinostosis autosdémica dominante, entre ellos: MSX2,

FGFR1 FGFR2, FGFR3, TWIST, FBN1 (8).

FACTORES DE RIESGO

Los factores ambientales que se han relacionado etiologicamente con
craneosinostosis incluyen el raquitismo (causada por la deficiencia de vitamina
D, la resistencia a la vitamina D, insuficiencia renal crénica, o hipofosfatemia) y
el hipertiroidismo. Los teratégenos que han sido implicados en la causalidad de
craneosinostosis incluyen fenitoina, retinoides, valproato, metotrexato,

fluconazol, y ciclofosfamida. (8)

FACTORES DE RIESGO FETALES:

Factores de Riesgo maternos

H

s|ngesta materna de anticonvulsivos Sexomasculino

sTabaquismo durante el embarazo
sEnfermedad tiroidea materna o su tratamiento

Muy bajo peso al nacer (<1500g)
Bajo pesoal nacer (1500 a 2499g)
sCesarea electiva Bajo peso para la edad gestacional
sMultiparidad

*Edad materna igual o mayor a 40 afios

*Embarazo multiple

Macrosnomia

Figura. 16 Figura. 17
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EPIDEMIOLOGIA

La incidencia global se calcula en 1 de cada 2000 a 2500 nacimientos en todo el
mundo. (1) Las craneosinostosis sindromicas representan 10 a 20% de los casos.
La prevalencia al nacimiento de todos los tipos de craneosinostosis es de 343 por
un millén. La sutura que con mas frecuencia se afecta es la sagital con un 40-
60% de los casos, seguida de la sutura coronal en un 20 a 30% y por ultimo la

sutura metopica con menos del 10%. (7)

Es importante diferenciar la sinostosis lamboidea de la plagiocefalia (También
llamada plagiocefalia occipital, plagiocefalia posterior y plagiocefalia sin
sinostosis), que es debida a una malformacion postural. La incidencia de la
plagiocefalia es de aproximadamente uno por cada 300 nacidos Vivos,

comparado con la rara incidencia de la sinostosis lamboidea. (17)

En México existe escasa evidencia publicada en relacién con las caracteristicas

epidemioldgicas en hospitales de segundo nivel de atencion.

Davalos-Ruiz entre 2011 y 2016 recolecté en un hospital de segundo nivel en
Mexicalli, B.C., 24 casos de pacientes sometidos a tratamiento quirdrgico, de los
cuales en el 60% el sexo masculino fue el mas afectado, la edad quirdrgica
promedio fue de 10.5 meses. De acuerdo con el tipo de craneosinostosis por
género, en las nifas la plagiocefalia anterior se presento en 16.6% y en el caso

de los niflos predomind la escafocefalia con el 29.2% de los casos (14).
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Por su parte en tercer nivel en el Hospital Infantil de México Federico Gomez, el
Dr. Chico en 2011 reporta una serie de 138 casos en cinco afos, siendo la
plagiocefalia coronal la que se presenta con mayor frecuencia (47%) después de

la escafocefalia (30%), la trigonocefalia (12%) y la braquicefalia (7%). (15)

DIAGNOSTICO

En la mayoria de los casos, la craneosinostosis esta presente al nacimiento, pero
no siempre es diagnosticada oportunamente cuando se trata de un defecto leve,
puede ser dificil reconocer el cierre prematuro por lo que es preciso vigilar el

perimetro cefalico para identificar oportunamente esta patologia.

El diagndstico se basa principalmente en dos partes:

1) Exploracion fisica al nacimiento o durante el seguimiento del crecimiento y
desarrollo: observado las caracteristicas clinicas del craneo y cara y palpando los

bordes de las suturas y fontanelas.

2) Estudios radiologicos (Radiografias y tomografia computada de craneo). Los
estudios de imagen complementarios se utilizan para especificar la sutura

afectada. (1)

Se recomienda realizar radiografia de craneo (Anteroposterior y lateral) con una
sensibilidad del 80% y especificidad del 95%. El estudio de eleccion es la TCC-
3D, con una sensibilidad del 96% y una especificidad del 100%, la cual se usa
para identificar con mayor precision el grado de fusion de las suturas implicadas,

asi como su efecto en huesos adyacentes. Ademas, se pueden detectar otras
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anomalias relacionadas incluida la hidrocefalia aunado con los datos
antropomeétricos ayuda a planificar el tratamiento quirdargico de la reconstruccion
craneofacial. No existe evidencia suficiente para recomendar realizar un
diagnodstico prenatal por Ultrasonido, sin embargo, se aconseja considerar la
busqueda intencionada a través de ultrasonido prenatal cuando existan factores

de riesgo. (7)

Se debe realizar un estudio genético en los sindromes de Muenke, Apert,
Crouzon, Saethre-Chotzen y Pfeiffer asi también se recomienda realizar un
estudio genético molecular que incluya las mutaciones FGR2 exones llla/lllc,
FGR3 (P250R) y TWIST1 en nifilos con sinostosis bicoronal o unicoronal

confirmada y brindar asesoramiento genético. (1)

La deteccidon temprana de mutaciones genéticas se puede realizar en recién

nacidos afectados con sospecha de formas sindromicas de craneosinostosis.
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Diagnéstico molecular de las craneosinostosis

SINDROME TEST DE PRIMERA LINEA TEST DE SEGUNDA LINEA  FENOTIPO COMUN
APERT FGFR2-Ser252Trp/Phe, Pro253 FGFR2-exon Illc Al msercidn o Crancosmostoss de mikples
Arg dekecon sutwras, asocmado a pobre

desarrolo de b meda can
Sndactia conplkja smétrca
€0 manos v pes

PFEIFFER FGFR2-exones [Ila, Illc FGFR2- exones 3.5,11,14-17; Crancosmostoss: crinco en
FGFRI1-Pro252Arg FGFR3- hoja de trébol mikples
Pro250Arg suturas. Pobre desamrolio de b

medn cara. Proptoss ocular
severa.  Pulgares  amphos
Dedos de los pes anchos

desvados medalkmente
CROUZON FGFR2-exones Illa, Ilic FGFR2- exones 3,511,14-17; Crancosmostoss de mikples
FGFR3-Pro250Arg AR391Gh  suturas
SAETHRE.CHOTZEN TWIST1-exonl  secuenc  y Canotpo, FGFR2-exones Illa, Crancosmostoss STOSLOSS
MLPA; FGFR3-Pro250Arg Ille coromal Ptoss, anormabdades

del conducto hgrmal pahdar
henddo, orejas  pequedias

Braqudactin, sndactin
cutinea dgtal leve, hikx
bifidos
CRANEOFRONTONASAL EFNBI-analss heterodiplex, secuenca y MLPA
OTROS canotpo, FGFR3-Pro250Arg ensayo CGH, FGFR2-exones Illa, Illc, TWISTI exon 1
NO SINDROMICAS
SINOSTOSIS UNICORONAL FGFR3-Pro250Arg FGFR2-exones [1la, Illc
SINOSTOSIS BIROCONAL FGFR3-Pro250Arg Canotpo, FGFR2-exones [l1a, [llc, TWIST1 exon | secuencia y
SINOSTOSIS MULTIPLES SUTURAS canotpo, FGFR3-Pro250Arg  ensayo CGH, FGFR2-exones [lla, Illc, TWIST1 exon 1

SINOSTOSIS METOPICA, SAGITAL, LAMBOIDEA  Nmguna mandatora

Figura. 18

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DE LA ASIMETRIA FACIAL

Existen varias condiciones que deben diferenciarse de la craneosinostosis tales

como: Torticolis muscular congénita y las deformidades posicionales.

La plagiocefalia posterior causada por craneosinostosis puede confundirse con
el aplanamiento posicional del craneo (o plagiocefalia deformacional), durante el
afio 1992 se desarrollé por parte de la Asociacion Americana de Pediatria una
campanfa de divulgacion conocida como “Back to sleep” para intentar disminuir el
numero de casos de “muerte subita del lactante”. En esta campafia se
recomendaba que los nifios fueran colocados boca arriba para dormir. Como

resultado, algunas estadisticas destacan que se consiguio disminuir la mortalidad
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hasta en un 40%, sin embargo y ya por la misma época, se comenzaron a
publicar en USA los primeros datos del alarmante aumento de las deformaciones
craneales conocidas como “plagiocefalias posicionales posteriores u occipitales”
y que sin duda esta en relacion con esta campafa y, por consiguiente, con el

habito ya bien establecido de que los lactantes duerman sobre sus espaldas. (16)

La clave del éxito para el tratamiento de la plagiocefalia posterior esta en el

diagnéstico precoz y en la aplicacién temprana de medidas correctoras.

1) Cambios posturales: Son utiles cuando se trata de torticolis en el primer

mes de nacimiento y cuando la deformidad es leve.

2) Tratamiento ortésico: Los cascos moldeadores fueron utilizados por
primera vez en el afio de 1979, posteriormente perdieron aceptacion hasta que
recientemente han sido aceptados. Su accion consiste en la aplicacion de una
presién moderada sobre el contorno craneal y evitar a la par el apoyo constante
de la cabeza en el sitio de la deformidad. Los cascos deben ser revisados
peribdicamente por técnicos ortdsicos y especialistas médicos. Su eficacia es

mayor si se coloca a partir del tercer mes de edad.

3) Cirugia: Su papel en el tratamiento de la plagiocefalia posicional continta
siendo muy controvertido, sélo se realiza en casos muy severos donde han

fallado otros procedimientos. (17)

La torticolis congénita es otro diagnostico diferencial ya que puede dar lugar a

plagiocefalia posicional anterior. Otras causas de asimetria facial incluyen la
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enfermedad de Parry-Romberg, la microsomia craneofacial y la paralisis facial
congénita. Los tumores unilaterales, como el hemangioma juvenil, la
neurofibromatosis, la displasia fibrosa, el linfangioma, el osteoma y el
rabdomiosarcoma embrionario, también pueden dar lugar a una apariencia

craneofacial anormal. (1)

Figura 4. Algoritmo para el diagnéstico y tratamiento de la craneosinostosis.

Factores de riesgo
. )

Deformidad / As

Exploracion fisica
P turas

Tomado de la Guia de Préctica Clinica para el Diagnéstico, Tratamiento y rehabilitacién de la
craneosinostosis en los tres niveles de atencion. CENETEC. México.

Figura. 19
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COMPLICACIONES

Las complicaciones asociadas con la craneosinostosis incluyen las siguientes:

1. Aumento de la presion intracraneal (PIC) (1 sutura: 14%, 2 suturas: 42%)
2. Inhibicion del crecimiento cerebral

3. Retraso global en el neurodesarrollo y lenguaje.

4. Alteraciones visuales (Papiledema, atrofia Optica, pérdida de la vision,

alteracién de movimientos oculares, proptosis, exposicion de la cérnea)

5. Alteraciones auditivas (Sordera por oclusién del conducto auditivo) y del

habla por afeccion de pares craneales.

6. Pobre autoestima y aislamiento social debido a la apariencia anormal.

La hipertension intracraneal es el efecto negativo mas comun en esta patologia,
el nimero de suturas afectadas y la edad son factores que influyen en el aumento
de la hipertension intracraneal ya que ésta aumenta conforme existen mas
suturas afectadas y es el doble de frecuente después del afio; principalmente en
la escafocefalia y plagiocefalia. La malformacion de Chiari es mas frecuente en

nifios con craneosinostosis multisutural no sindrémica. (6)

Se cree que la hipertension promueve la hipovascularizacion en la region proxima
de la sutura fusionada y que, a su vez, genera hipoplasia del tejido cerebral

subyacente. (18)
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A su vez, las anomalias en la hidrodinamica del LCR incluyeron hidrocefalia
progresiva con dilatacion ventricular, ventriculomegalia no progresiva y dilatacion
de los espacios subaracnoideos. (19) La hidrocefalia fue mas frecuente en
pacientes con craneosinostosis sindromica que aislada y particularmente en el

sindrome de Crouzon. (20)

Trastornos del Desarrollo: Los nifios con Craneosinostosis no sindromica
demuestran una mayor incidencia de alteraciones del lenguaje, cognitivas,

conductuales y del habla. (21)

De acuerdo con Moreno et al, en los primeros tres afios de vida, las principales
afectaciones que presentan los pacientes con craneosinostosis simple se
encuentran en las areas psicomotora y cognoscitiva, después de los tres afios
son frecuentes las alteraciones del lenguaje y finalmente en la etapa escolar se
reportan alteraciones en el funcionamiento ejecutivo, en el lenguaje y problemas
de aprendizaje. Se han reportado alteraciones sensoriales, en un estudio se
documenté que el 84% de 38 pacientes con craneosinostosis que fueron
evaluados, se presentaron alteraciones visuales que involucraron anormalidades
en los movimientos oculares y en campos visuales; Vasco et al, encontré que el
16% de 29 nifios con craneosinostosis simple presentaron funcién visual normal
antes de la cirugia y 12 meses después de la correccion quirurgica el porcentaje
aument6 a 65%. La mayor parte de las anomalias en los movimientos oculares
se encontro en pacientes con plagiocefalia. En lo que respecta al procesamiento

auditivo, Hashim et al., usando potenciales relacionados con eventos encontraron

Pagina | 25



gue 15 nifios con craneosinostosis sin cirugia presentaron menor amplitud en el
componente P150 en comparacion con nifios sanos, lo que relacionaron con una

menor respuesta cortical a la estimulacion del lenguaje. (18)

TRATAMIENTO

El manejo electivo esta enfocado en 3 objetivos mayores: Corregir la deformidad
del craneo, prevenir la progresion de la deformidad y disminuir el riesgo futuro de

hipertension endocraneana.

Esta patologia condiciona alteracion estética y complicaciones del sistema
nervioso central, por lo que se requiere tratamiento con prioridad a la intervencion
quirurgica, la cual depende del tipo de craneosinostosis. (22) Los pacientes
deben ser evaluados lo antes posible, preferiblemente dentro de las primeras

semanas después del nacimiento (23).
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SUTURA FUSIONADA

Sagital

Unicoronal

Bicoronal

Lamboidea

Metépica

Deformidades del craneo y técnicas quirirgicas

|[FORMA DEL CRANEO

|Escafocefalia

Plagocefalia

'Braq\mcﬁlha

' Plagiocefalia

‘ Trigonocefalia

Revista Gastrohnup Afio 2015 Volumen 17 Numero 3 (septiembre-diciembre): 154-162

ELEMENTOS CRECIMIENTO TECNICAS
HIPOPLASICOS COMPENSATORIO  QUIRURGICAS
Bipanetal, btemporal Alargamento Cramectoma en tma,
anteroposterior, Remodebcn de b
protuberancia flontal base de  craneo,
protrusidn occiptal craneoplasta  asstda
por tras
Aphnameento frontal psilateral y Abultamiento  frontal  y Avance fronto-orbttano
recesion del arco orbtario temporal contrakateral
Suturas facales
psilaterales  (Escolioss
facal)
Aphnameento occipital, Elevacion de ka altura del Avance fronto-orbitario

acortamento amampostenor craneo
Aphnameento  paneto-occiptal Abutamiento del hueso Cranectomia en twa

psilateral paneto-occiptal lamboxea,
contralateral remodelacn
bipanetal - occpital
Hipotelorsmo, recesion del arco Incremento panetal Avance fronto-orbitaro
orbttaro superior,
estrechamiento btemporal

Los periodos de edad en los cuales se recomienda la intervencion quirdrgica son

de los 3 a 6 meses de edad. (24)

Antes de los 6 meses existe una gran maleabilidad de la béveda craneana,
utilizando la técnica de «piel de oso» que, si es bien realizada, permite una
remodelacion completa de
electrocoagulacion parasinusal, evita recidivas precoces. Después de los 12
meses de vida, la maleabilidad y osificacion del craneo disminuyen, lo que

condiciona una remodelacion deficiente por lo tanto el tratamiento consiste en

la bdéveda craneana,

Figura. 20

hacer craneotomias simples transponiendo los segmentos. (25)
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De acuerdo con la Guia de Practica clinica, las complicaciones mas frecuentes

en el posoperatorio son:

1) Hipertermia de origen indeterminado (13.43%)

2) Infeccidn (7.5%)

3) Hematoma subcutaneo (5.3%)

4) Desgarros durales (5%)

5) Fuga de liquido cefalorraquideo (2.5%)

El retraso del tratamiento quirargico descompresivo tiene consecuencias
negativas para el desarrollo intelectual. (25) La serie del CHUNP, se documenta
una disminucion del coeficiente intelectual de 90, en 93.8% de los casos de
escafocefalia antes de cumplir un afio y este porcentaje cae a 78.1% después del
afio. La intervencion quirdrgica temprana interrumpe este efecto deletéreo,
permite el crecimiento del cerebro, pero puede no revertir el dafio ya causado o

las deficiencias al momento de la intervencion. (26)

El cuidado optimo y tratamiento requiere manejo multidisciplinario. Este enfoque
ha sido respaldado por un consenso de la Asociacion Craneofacial de Paladar
Hendido de los Estado Unidos. Entre las disciplinas involucradas se encuentran:
pediatria, neurocirugia, cirugia plastica, anestesiologia, audiologia, cardiologia,
radiologia, asesoria genética, genética médica, neurologia, enfermeria,
oftalmologia, cirugia maxilofacial, psiquiatria, psicologia, trabajo social vy

patologia del habla y lenguaje. (1)
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A pesar de que no todos los pacientes presentan deficiencias en los procesos
cognoscitivos, es recomendable como parte del abordaje completo, realizar un
seguimiento con  Electroencefalograma, evaluacion del desarrollo
neuropsicolégico y valoracion por el servicio de Rehabilitacién desde la edad del
diagnéstico y tratamiento hasta la edad escolar. Es necesario que se identifiquen
estas alteraciones precozmente para asi generar medidas de intervencion para
evitar complicaciones a largo plazo. Lo anterior contribuira en la calidad de vida

de la poblacion afectada.

PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Como se encuentra descrito en la literatura mundial la Craneosinostosis afecta a
1 por cada 2000 a 2500 nacimientos en todo el mundo; a nivel nacional no
contamos con estudios que aborden las caracteristicas epidemiologicas de este

padecimiento en hospitales de segundo nivel de atencion.

JUSTIFICACION

Craneosinostosis es una condicién que provoca alteraciones en la morfologia del
craneo y tener como consecuencias: hipertension intracraneal, lesiones en el
parénquima cerebral, trastornos del desarrollo neurocognitivo, alteraciones de la
vision y audicion, las cuales a largo plazo influyen considerablemente en la
calidad de vida. Generalmente el tratamiento es multidisciplinario, involucrando
multiples especialidades y subespecialidades. El tratamiento deberia realizarse

en un tercer nivel de atencion, sin embargo, al existir un gran nimero de casos y
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ante la incapacidad de atenderlos en su totalidad en un tercer nivel ha surgido la
necesidad de que Hospitales de segundo nivel se den a la tarea de diagnosticar
y tratar esta patologia cumpliendo con los parametros de atencion integral y edad
recomendada. Contar con informacion epidemiolégica permitiria implementar
politicas de salud publica para realizar un abordaje diagndstico-terapéutico
oportuno, asi como su seguimiento hasta la edad escolar y asi prevenir secuelas

qgue afectaran la calidad de vida y productividad de los pacientes a largo plazo.

OBJETIVOS

GENERAL

Identificar el ndamero de casos y caracteristicas epidemioldgicas de

Craneosinostosis en los ultimos 5 afios en el Hospital Pediatrico Legaria.

ESPECIFICOS

Determinar el tipo mas frecuente de Craneosinostosis

Identificar la edad al diagnostico de Craneosinostosis

Identificar la edad al tratamiento quirdrgico

Identificar los principales factores de riesgo maternos asociados con

Craneosinostosis:

-Edad materna igual o mayor a 40 afios
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-Ingesta de anticonvulsivos durante el embarazo

-Enfermedad tiroidea o su tratamiento durante el embarazo

-Tabaquismo durante el embarazo

-Cesarea electiva.

Identificar los principales factores de riesgo fetales asociados con

Craneosinostosis:

-Sexo masculino

-Bajo peso o muy bajo peso al nacer

-Bajo peso para la edad gestacional

-Macrosomia

Identificar el lugar de origen de los casos atendidos

Comparar los resultados obtenidos con la bibliografia Nacional e Internacional
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MATERIAL Y METODOS

AREA DE INVESTIGACION

Epidemiologica

DISENO DEL ESTUDIO

Estudio transversal, retrospectivo, descriptivo de universo finito.

CRITERIOS DE INCLUSION

Expedientes de pacientes con diagnostico de Craneosinostosis menores de 18
afios de ambos géneros que hayan sido evaluados en el servicio de Neurocirugia
del Hospital Pediatrico Legaria del primero de enero de 2013 al primero de enero

de 2018.

CRITERIOS DE ELIMINACION

Pacientes en los que el expediente clinico tenga informacion incompleta

Pacientes en los que el expediente clinico determine que no se llevo a cabo el

tratamiento quirurgico.

DISENO DE LA MUESTRA

Se solicitd la busqueda de los diagnosticos clinicos que conforman el grupo de
Craneosinostosis en el area de estadistica del Hospital Pediatrico Legaria. Al

contar con la identificacion de los expedientes se solicitaron los expedientes en
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el area de archivo clinico, se revisaron para obtener la informacion médica, los

datos demogréficos y clinicos.

DEFINICION DE VARIABLES

VARIABLE TIPO DEFINICION OPERACIONAL ESCALA DE CALIFICACION

(indice/indicador) MEDICION

Edad al | Independiente Tiempo transcurrido desde el momento del nacimiento hasta la fecha | Cuantitativa Afos cumplidos

diagnostico del estudio discreta

Sexo Independiente Condicién de un organismo que distingue entre masculino y femenino | Cuantitativa Masculino

discreta Femenino

Tipo de | Dependiente Cierre precoz de alguna de las suturas Cuantitativa Simples

Craneosinos

tosis Complejas

Edad al | Independiente Tiempo transcurrido al momento del diagndstico. Cuantitativa

diagnéstico discreta Afios cumplidog
momento
diagnostico
TAC 3D

Edad al Independiente Tiempo transcurrido desde el momento del diagnodstico hasta la fecha | Cuantitativa Anos cumplidog

Tratamiento del tratamiento quirdrgico Discreta momento
tratamiento
quirdrgico

Complicaciones Independiente Evento adverso a la salud del paciente, producido ya sea por la historia | Cuantitativa Epilepsia

natural de a enfermedad, por riesgo inherente o por iatropatogenia. Hipertension

intracraneal

Retraso global
neurodesarrollo

Hidrocefalia

Factores de riesgo
asociados

Independiente

Cualquier rasgo caracteristica o exposicién de un individuo que
aumente su probabilidad de sufrir una enfermedad o lesién.

Cuantitativa

Sexo Masculino
Muy bajo peso
nacer

Bajo peso al nad
Bajo peso parg
edad gestaciong
Macrosomia
Edad mate]
mayor a 40 anog
Tabaquismo

durante
embarazo

Uso
anticonvulsivos
Enfermedad
tiroidea o

tratamiento
Parto prematuroj
Cesarea electivg

MATERIAL

Figura. 21

Se utilizaron en total 45 expedientes, se utilizé computadora HP Pavilion x360,

Intel Core i5, se empled Office 365 utilizando tablas en Word y Excel. El andlisis

estadistico se realizaron por medio del software PRISM v7.0a; se realizaron

pruebas de distribucion de los datos empleando el modelo de Shapiro-Wilks. A
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su vez se presentan medidas de tendencia central y dispersion de acuerdo con

el tipo de variable.

ASPECTOS ETICOS Y DE BIOSEGURIDAD

Sin riesgo durante el estudio.

RESULTADOS

ANALISIS ESTADISTICO

En primer lugar, para determinar cual fue la craneosinostosis méas frecuente
(coronal, lamboidea, metopica y sagital), se realiz6 estadistica descriptiva,

obteniéndose las frecuencias relativas.

Posteriormente, para determinar si existia alguna asociacion entre la
craneosinostosis, peso y semana de gestacion al nacimiento, edad materna o el
tipo de resolucion del trabajo de parto se realizdé prueba de ANOVA de una via

con comparacion multiple de Tukey.

Asi mismo, para determinar si existia una relacion entre la edad del diagnéstico
y la presencia o ausencia de complicaciones tanto prequirdrgicas como

posquirdrgicas se realiz6 una prueba de Mann-Whitney para cada una de estas.

Por otra parte, para determinar si existia un género mas afectado por alguna
craneosinostosis, se realizd una prueba de exacta de Fisher. Finalmente, para
determinar la potencial relacion entre el peso y la semana de gestacion del

alumbramiento, se realizé una correlacion de Spearman.
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Todos los estadisticos se realizaron con una significancia de p<0.05 a dos colas

y con un intervalo de confianza del 95%.

Se analizaron los expedientes clinicos de 45 pacientes de los cuales el sexo

masculino se vio afectado en un 60%, 40% sexo femenino. (Figura 22)

Numero de casos atendidos por género

30
25
20
15
10

1

W Masculino Femenino

Figura 22. Porcentaje de casos atendidos por género.

La sutura involucrada con mas frecuencia en la poblacién analizada fue la Sagital
con un 54% seguida de la metopica que se encontrd con un porcentaje de 22%,
la coronal tuvo una frecuencia de 13%, por ultimo, las frecuencias menores fueron

la compleja y lamboidea con un 9% y 2% respectivamente (Figura 23).
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COMPLEJA
9%

CORONAL
13%

LAMBOIDEA

SAGITAL 2%

54%

METOPICA
22%

Figura 23. Grafico de frecuencias relativas de aparicion de cada una de las

craneosinostosis registradas en el presente estudio.

La edad al momento del tratamiento quirdrgico fue menor a los 12 meses en 27

casos, lo que representa un 60% versus 18 pacientes (40%) que recibié manejo

inoportuno.

Edad al momento del tratamiento

Mayorala
40%

Menor a la
60%

EEDAD TX EMenorala Mayorala

Figura 24. Gréfico de porcentaje de pacientes que recibieron tratamiento quirdrgico antes y

después de los 12 meses.
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De los 27 pacientes que se manejaron antes de los 12 meses, los que no
presentaron complicaciones fueron 20 (74%) y 7 presentaron complicaciones.
(26%). De estos 7 pacientes los que presentaron complicaciones prequirdrgicas
fueron 3 (Hipertension intracraneal) y 4 tuvieron secuelas a largo plazo: 1
hipoacusia profunda bilateral y 3 retraso global del neurodesarrollo. Cabe

mencionar que 2 de los 7 pacientes eran craneosinostosis multisutural.

(Figura 25)

% de Pacientes con
tratamiento oportuno que
presentaron complicaciones.

<1ANO = CONCOMPL ®SINCOMPL

Figura 25: Porcentaje de complicaciones en pacientes que fueron tratados antes de los
12 meses.
De los casos estudiados 18 pacientes fueron tratados después de los 12 meses;
el 50% se diagnostico oportunamente es decir antes de los 12 meses. De estos
18 casos, los pacientes que presentaron complicaciones fueron 10 (56%). Las
complicaciones prequirdrgicas se presentaron en los 10 pacientes de los cuales

3 presentaron crisis epilépticas, 2 hipertension intracraneal y 5 pacientes retraso
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global del neurodesarrollo. De los 10 pacientes antes mencionados 6 presentaron

secuelas a largo plazo (33%): 1 Epilepsia, 1 trastorno del lenguaje, 4 retraso del

neurodesarrollo. (Figura 26)

Porcentaje de pacientes que fueron
tratados después del afio y que
presentaron complicaciones.

SIN COMPL
4a9%  CON COMPL

56%

>1ANO CON COMPL SIN COMPL

Figura 26. Porcentaje de pacientes con complicaciones tratados después de los 12

meses.

La edad materna en todos los casos fue menor a 40 afos, por lo que no se tuvo

una asociacion significativa con el desarrollo de craneosinostosis en este estudio,

sin embargo 6 presentaron tabaquismo durante el embarazo, 2 enfermedad

tiroidea, 1 DM1, 1DM2. (Figura 27)
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Figura 27. Nimero de casos en los que la madre tenia algun factor de riesgo asociado.

De los 45 pacientes que se atendieron durante los 5 afios de estudio solo uno fue
originario del Estado de Hidalgo. El 62% fue originario de la ciudad de México y

el 35.5% restante al estado de México. (Figura 28)

Casos atendidos por Lugar de
Origen

2012 201/ 201C ’)ﬂ‘lﬁ 2017 2012

Figura 28
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Para determinar si existian diferencias significativas entre la craneosinostosis y
la semana de gestacion al alumbramiento, se realizé una ANOVA de una via
obteniéndose que no existen diferencias significativas en la poblacién analizada
y que todos los pacientes fueron alumbrados en aproximadamente a la semana
38 de gestacion, sugiriendo entonces que la semana de gestacion al
alumbramiento es independiente a la craneosinostosis (Figura 29A). Se realiz6
otra prueba para determinar si existian diferencias significativas del peso al
nacer, sin embargo, de manera muy similar a la semana de gestacion no fue
posible establecer alguna asociacion significativa teniendo los pacientes
aproximadamente 3Kg al nacer por lo que el peso es totalmente independiente a
la craneosinostosis (Figura 29B). Por otro lado, para determinar una asociacion
con la edad de la madre se realiz6 también una ANOVA de una via encontrando
gue la edad de la madre no tiene ninguna relacién con la craneosinostosis del

neonato (Figura 29C).
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Figura 29. Graficos de distribucién de diferentes variables en los casos de
craneosinostosis. A) Grafica de distribucién de las semanas de gestacion del neonato al
nacimiento, en la cual se observa que no existen diferencias significativas (p=0.55). B)
Distribucién del peso del neonato a través de la craneosinostosis presente, se observa
gque no existe ninguna relacién entre estas variables (p=0.58). C) Distribucién del peso
del neonato en las diferentes craneosinostosis, observando que no existié ninguna

asociacion significativa entre estas variables analizadas (p=0.55)
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Posteriormente para determinar si existia una asociaciéon entre la
craneosinostosis y la resolucion se realizé una prueba de X2 obteniéndose
gue no existe ninguna asociacion entre la craneosinostosis y la resolucion
es decir parto o cesarea y que estas patologias tienen la misma
probabilidad de apariciébn en cualquier resolucion (figura 30A). Por otro
lado, para indagar una posible asociacion entre el sexo del neonato y la
craneosinostosis se realizé también una prueba de X2 obteniéndose que
los varones tienen mas probabilidad de presentar una craneosinostosis
metopica mientras que las mujeres son mas propensas a presentar una

craneosinostosis coronal (Figura 30B).
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Figura 30. Histogramas de frecuencia de las craneosinostosis que presentaban los
pacientes neonatos. A) Frecuencia relativa de craneosinostosis de acuerdo con la
resolucion del paciente, no se observd ninguna asociacidn significativa entre la
resolucion y la craneosinostosis (p=0.71). B) Histograma de frecuencias de
craneosinostosis y el género de los pacientes analizados; se obtuvo que los pacientes

varones son mas susceptibles a padecer craneosinostosis metépica (** p=0.0035)

Para determinar si existian diferencias significativas en la edad del diagnéstico
de la craneosinostosis y la presencia o0 ausencia de complicaciones
prequirdrgicas se realiz0 una prueba de Mann-Whitney, sin embargo, no se

obtuvo alguna diferencia significativa lo cual sugiere que las complicaciones
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prequirargicas son independientes a la edad en la cual se diagnostico el paciente
(Figura 31A). Dado lo anterior se buscoé determinar si las complicaciones
prequirdrgicas presentaban alguna relacion con la resolucion (parto o cesarea) y

se obtuvo que no existe ninguna asociacion estadisticamente significativa (Figura

31B).

>
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| I ]
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Frecuencia relativa (%) @ %

Figura 31. Gréficos derivados del analisis de la presencia de complicaciones
prequirurgicas en los pacientes analizados. A) Grafica de distribucidn de la presencia de
complicaciones de acuerdo con la edad del diagnéstico del paciente en meses, no se
encontré ninguna diferencia significativa entre los pacientes con complicacién y aquellos
sin complicaciones (p=0.05). B) Histograma de frecuencias de pacientes con
complicacién o sin complicacién prequirdrgica y la resolucidn de estos; no se observd

ninguna asociacion significativa entre estos (p=0.54)
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De manera similar a las complicaciones prequirdrgicas se realiz6 entonces una
busqueda de la potencial asociacion de la edad del diagndstico y las
complicaciones tardias no obstante tampoco fue posible establecer alguna
relacion estadisticamente significativa lo cual sugiere que en por o menos el
presente estudio las complicaciones ya sean prequirargicas o tardias son

independientes a la edad del diagndostico.
DISCUSION

Se trata de un estudio retrospectivo, transversal y descriptivo que describe las
caracteristicas epidemiologicas de 45 expedientes comprendidos entre los afios
2013 y 2018 de pacientes menores de 18 afios, ambos géneros y que fueron
diagnosticados y tratados quirdrgicamente en el Hospital Pediatrico Legaria.
Podemos mencionar que la frecuencia en cuanto al sexo fue predominante en el
sexo masculino con un total de 27 pacientes lo que corresponde al 60% versus
18 casos del sexo femenino que representa un 40%, este hallazgo es similar a lo
reportado por CMN La Raza y Davalos-Ruiz en un hospital de segundo nivel en
Baja California. En cuanto al numero de suturas afectadas Craneosinostosis
simple se reportd en un 91% vs multiple o compleja con 9%; a nivel mundial el
porcentaje de afeccidn de craneosinostosis multiple es del 13% (1), porcentaje
no muy alejado de lo reportado por nuestro estudio (1). La sutura que mas
frecuencia tuvo fue la sagital con un 54% seguida por la sutura metopica con un
22%, coronal 13% y lamboidea con 2%. Al comparar este resultado con lo

reportado nacional e internacionalmente coincidimos con que la sutura sagital es
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la que mas se afecta con mas de la mitad de los casos sin embargo P- Buchanan,
Davalos- Ruiz y Moreno-Villagomez refieren en segundo lugar la afeccion de la
sutura coronal con una frecuencia promedio de 25% y en tercero la sutura
metopica con una frecuencia que varia entre el 4, 16% y 20% respectivamente;
esto difiere de lo reportado por nuestro estudio en donde la sutura coronal esta
por debajo del promedio reportado, al comparar la frecuencia de la sutura
métopica y lamboidea estas se encuentran dentro de los porcentajes descritos
(previamente comentados); probablemente se explique porque el nimero de
casos recopilados en el sexo femenino fue significativamente menor. En cuanto
a la asociacion de sutura/sexo coincidimos en que el sexo femenino presenta una
frecuencia relativamente mayor (80%) para la sutura coronal, las demas suturas
tuvieron una frecuencia relativa que fue predominantemente mayor para el sexo
masculino con un 60% para la sagital y 100% para la sutura metdpica, cabe
mencionar que para los casos de craneosinostosis multiple la frecuencia relativa
fue mayor en el sexo femenino con un 75%. Davalos-Ruiz no reporta casos de
afeccion multisutural, Moreno-Villagomez reporta una frecuencia del 5.61% pero
no distingue entre género; Buchanan reporta 13% de frecuencia y al igual que

con Moreno no hay distincion por género.

La edad al momento del tratamiento fue inoportuna en 18 pacientes (40%) de los
cuales el 50% tuvo un diagnéstico temprano, es decir antes de los 12 meses. El
retraso en el manejo quirurgico fue atribuible a escasez de insumos y recursos

humanos. Es importante mencionar que estos pacientes tuvieron complicaciones
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en el 55.5% tanto prequirdrgicas como secuelas a largo plazo. Dentro de las
complicaciones prequirdrgicas podemos mencionar que: 3 pacientes tuvieron
crisis epilépticas, 2 hipertension intracraneal y 5 retraso del neurodesarrollo. De
estos 10 pacientes 6 (33.3%) tuvieron repercusion a largo plazo: 1 Epilepsia, 1

Trastorno del lenguaje y 4 retraso global del neurodesarrollo.

Los pacientes que fueron diagnosticados y tratados oportunamente fueron 27
(60%). De los cuales 20 no presentaron complicaciones (74%) y 7 si las
presentaron (26%). Las complicaciones prequirdrgicas se presentaron en 3
(42%) y en su totalidad fue la Hipertension intracraneal la mayor complicacion.
En cuento a las secuelas a largo plazo, éstas se presentaron en 4 de los 7
pacientes esto representa un 57% las cuales fueron: 1 paciente con hipoacusia
profunda bilateral y 3 con retraso global del neurodesarrollo. Cabe mencionar que
de los casos mencionados anteriormente 2 pacientes eran portadores de

craneosinostosis multisutural o compleja.

Es importante mencionar que los 45 casos presentaron hemorragia
transquirargica y el 100% recibié soporte transfusional ya fuese en el

transoperatorio o en terapia intensiva.

Con respecto a lo mencionado anteriormente podemos determinar que el grupo
de pacientes que presenté mayor numero de complicaciones fue el que recibid
manejo posterior a los 12 meses. De las complicaciones prequirdrgicas la
hipertension intracraneal y el retraso global del neurodesarrollo tuvieron una

frecuencia del 38.46% en ambos casos, crisis epilépticas se presentaron con un
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23%. De los 5 casos que presentaron hipertension intracraneal 2 fueron
craneosinostosis multisutural (40%) lo cual concuerda con lo descrito por la guia
de practica clinica que refiere que el riesgo aumenta en un 14% cuando se
involucra una sutura y 42% en el caso de multisutura. (7) En contraste, las
alteraciones en el neurodesarrollo, asi como los trastornos cognitivos, del
lenguaje y del comportamiento no cuentan con cifras epidemioldgicas especificas
y no se ha descrito como tal una relacién neuroanatémica con cada una de estas
alteraciones como bien lo describe P- Buchanan y Moreno-V julieta en sus
publicaciones (1,18). Coincidimos con la literatura que es imprescindible realizar
una evaluacion temprana del paciente con craneosinostosis. En cuanto a los
factores de riesgo tanto maternos como fetales no se evidencié una asociacion
significativa, sin embargo, un porcentaje considerable (22%) de los casos cuenta
con alguna patologia materna asociada al desarrollo de craneosinostosis, la
edad, el peso y el tipo de resolucion del trabajo de parto no tuvieron asociacién
en contraste con lo descrito por la literatura a nivel nacional e internacional. (1,7)
También se averigué el lugar de procedencia de los casos, en mas de la mitad
de los casos (62%) los pacientes eran originarios o residentes de la ciudad de
México, un porcentaje importante (35.5%) pertenece al estado de México o area
metropolitana y solo un caso era residente del estado de Hidalgo. La guia de
practica clinica recomienda realizar un estudio genético molecular en aquellas
craneosinostosis simples en las que esté involucrada la sutura coronal ya sea uni

o bilateral; no se encontrd evidencia de que este tipo de recomendacion se haya
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realizado en los casos estudiados, lo cual podria deberse a falta del servicio en

las unidades o bien a su desconocimiento.

CONCLUSIONES

Un paciente que es evaluado en primer nivel de atencion por deformidad craneal
debe ser referido inmediatamente a un Hospital Pediatrico especializado en su
manejo. Como ha sido descrito previamente, el abordaje éptimo requiere de un
equipo multidisciplinario compuesto por multiples especialistas con el propdsito

de asegurar un manejo integral.

En nuestro pais muy pocos centros cuentan con el equipo multidisciplinario y ante
la demanda de los servicios de salud, hospitales de segundo nivel de atencion a
pesar de no contar con el equipo necesario han contribuido en la atencion de
pacientes con Craneosinostosis con el objetivo de reducir las secuelas a largo

plazo.

El Hospital Pediatrico Legaria fundado en 1963 es un centro de referencia para
diagnéstico y tratamiento de padecimientos neuroquirdrgicos en la ciudad de
México. El aportar con datos demograficos acerca de Craneosinostosis en
conjunto con otros estudios a nivel nacional de hospitales de segundo nivel que
traten este tipo de afecciones permitira incrementar y asegurar el acceso efectivo
a servicios de salud de calidad que requiera la poblaciéon con esta malformacién

y al apegarse a la guia de practica clinica aumentar la tasa de diagndéstico
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temprano, aplicacion de tratamiento oportuno, disminucion de la tasa de secuelas

y mejora en la calidad de vida a largo plazo.

RECOMENDACIONES

Durante el proceso de analisis de los expedientes concluimos que no todos los
pacientes tienen un abordaje completo prequirdrgico, ya sea por falta de los
servicios en la unidad, escasez de personal o bien por desconocimiento de la

guia de practica clinica y evidencias internacionales.

Recomendamos realizar un abordaje completo el cual incluya como parte de los
estudios prequirdrgicos ademas de la TAC R3-D, realizar electroencefalografia y

valoracion por Rehabilitacion y Psicologia, asi como asesoramiento genético.

El seguimiento posterior al tratamiento ademas de incluir los estudios antes
mencionados requiere indispensablemente seguimiento por Neuropsicologia

hasta la etapa escolar.

En México no contamos con una guia de referencia para el seguimiento y
rehabilitacion de los pacientes posoperados de Craneosinostosis, existe
evidencia de que el desarrollo neuropsicolégico en estos pacientes aun después
del tratamiento neuroquirargico es menor al resto de la poblacién, por lo que
consideramos necesario que en la unidades de segundo nivel que traten este
grupo de pacientes cuenten con un servicio que pueda ofrecer seguimiento a

largo plazo y asi poder mejorar la calidad de vida.
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