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| INTRODUCCION

REVISION MONOGRAFICA  DE LAS

CRANEOSINOSTOSIS

a) Introducciodn histérica
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Portada del libro de Durero

Las primeras referencias en el sentido de

malformaciones y desproporciones craneofaciales
corresponden Galeno de Pergamo, quien describié
de una forma precisa este tipo de patologias, en el
renacimiento Leonardo Da Vinci las muestra en uno
de sus multiples bocetos, llamado Cabezas
Grotescas, que se encuentra en la coleccion de la

reina Isabel Il de Inglaterra. En una publicacion de

Alberto Durero Llamada “de ias proporciones” el
autor explica como el cambio en las diferentes
relaciones de la forma de la cabeza resulta en
diferentes tipo de

deformaciones craneofaciales, las cuales el autor a
identificado en la poblacion, claro que para el interés

es la reproduccion en el dibujo.



La cirugia craneofacial es una nueva
especialidad quirirgica que se ocupa del
tratamiento de la patologia quirtrgica de una
region muy particular conocida como “area

craneofacial”. Tuvo su origen en la década

de los sesenta cuando

Paul Tessier, conocido cirujano plastico

i | A francés, se decidi6 a comenzar el
! . I| 5 _‘-.—lll_l.
| R

{7 1 4 tratamiento de las sinostosis craneofaciales
y craneosinostosis con nuevas técnicas

quirdrgicas que significaron un enfoque

Las proporciones de Durero

completamente diferente al que los
neurocirujanos y algunos cirujanos maxilofaciales venian realizando hasta
entonces. Anteriormente, las técnicas quirlrgicas que se habian desarrollado
consistian fundamentalmente en diversas modalidades de suturectomias o
fragmentaciones craneales cen las que se intentaba liberar el cerebro de los
efectos de una craneosinostosis, pero no se estaba en condiciones técnicas de
obtener una mejoria estética que fuera aceptable®”. Tal como ha sido publicado
por autores que se han ocupado del desarrollo de la cirugia craneofacial bajo un
punto de vista histérico '3, fue sin duda Paul Tessier, quien, en el Hospital Foch
de Paris y en asociacion con los neurocirujanos de dicho Hospital (Guiot,
Rougerie, Derome), comenzdé a realizar técnicas quirtrgicas innovadoras,

movilizando el esqueleto craneofacial por medio de abordajes intracraneales,
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superando de esta forma la «barrera» que su ponian para ello estructuras como la
fosa craneal anterior y las 6rbitas. Desde entonces el concepto de la mejoria
estética del paciente pasé a ser primordial,
naciendo asi la cirugia

craneofacial, producto de la sintesis de
técnicas quirtrgicas que provienen de otras
especialidades, como la cirugia plastica,

maxilofacial y neurocirugia.

b) Conceptos en cirugia craneofacial

Al tratarse de una nueva especialidad, su

Dr. Paul Tessier campo de accion puede ser confuso y limitrofe

con otras especialidades, como la neurocirugia, cirugia plastica y maxilofacial o
incluso con otros tipos de cirugia que se desarrollan también con caracter
muitidisciplinario, como la cirugia de la base craneal. Por ello se han realizado
numerosos intentos de lograr una definicién lo mas completa posible. Tessier
definié sus objetivos como dirigidos a “preservar y restaurar la eficiencia funcional
del cerebro, vision y estructuras faciales, asi como obtener una mejoria estética de
la region”. Asi pues, ia obtencion de un buen resultado estético y la reparacion y
liberacion de estructuras dafiadas son los objetivos primordiales de esta cirugia. El
“area craneofacial” suele definirse comprendiendo las siguientes estructuras:
calota craneal, fosa anterior, orbitas, fosas medias en su porcién mas anterior,
fosas nasales y nasofaringeas, senos paranasales, fosa temporal y pterigomaxilar,

tercio medio del macizo facial y partes blandas. De esta forma el término
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“craneofacial” deberia reservarse para los procedimientos quirdrgicos
desarrollados en el craneo, orbitas y regiones maxilo-orbitarias. La cirugia
craneofacial tiene ademas una serie de caracteristicas que la definen claramente:
las orbitas son su principal centro de atencion y el abordaje intracraneal es, sin
duda, el preferente y el mas caracteristico. Frecuentemente se realizan extensas
craneotomias y disecciones muy amplias de la fosa craneal anterior, avances del
esqueleto craneofacial en grandes segmentos dseos y movilizaciones libres de
colgajos 6seos. Siempre existe ademas el riesgo de una posible comunicacién de
las cavidades aéreas con el espacio intracraneal, lo que da origen a la mayoria de
sus complicaciones. Todo ello configura esta especialidad y le confiere una serie
de rasgos que le aportan su propia personalidad.

Aunque la cirugia craneofacial pueda aplicarse a la patologia traumatica y tumoral
de la region, es sin duda en el tratamiento de las malformaciones craneofaciales
en donde esta cirugia se ha desarrollado y en donde los equipos quirtrgicos
existentes en la actualidad han adquirido su experiencia. Es también de destacar
que la cirugia craneofacial, al igual que por ejemplo ia cirugia de base de craneo,
es claramente una especialidad multidisciplinaria, necesitando el concursc de
especialistas diversos, fundamentalmente neurocirujanos, cirujanos plasticos y

maxilofaciales, y entenderia de otra manera es claramente un error.

Il CRANEOSINOSTOSIS y DISMORFIAS CRANEOFACIALES

a) Introduccion



Demasiado a menudo los términos que se
emplean para designar las distintas
malformaciones son confusos y contradictorios.
El término craneosinostosis fue utilizado por
primera vez por Bertolotti en 1914 y significa el
E cierre precoz de una sutura craneal. Si la

deformidad resultante se acompafa de una

reduccion en algunos diametros craneales,

Dr. Rudolph Ludwig Karl| Podria  entonces  hablarse  de  una
Virchow

. | cranecestenosis, que es el término acufado
por Virchow en 1852.
Por otra parte es bien conocido que una craneosinostosis puede afectar
solamente a una sutura craneal, como es el caso de la mayoria de las
escafocefalias. Pero también pueden estar afectadas varias o muiltiples suturas
craneales, asociandose también en el proceso las drbitas y el esqueleto facial,
como es el caso de muchas craneosinostosis. Por lo tanto, la gran mayoria de
ellas deberian estar incluidas bajo la denominacion de “sinostosis craneofaciales”,
dado que generalmente estan afectadas no solamente las suturas craneales sino
también parte o todo el esqueleto craneofacial.
Esto es particularmente cierto en el caso de los llamados sindromes
craneofaciales, que son ascciaciones malformativas, muchas de ellas con caracter
hereditario, en las que las deformaciones originadas por las craneosinostosis, que

generalmente son multiples, se asocian a grados mas o menos severos de

hipoplasia del esqueleto craneofacial. Por ello estas lesiones se conocen también
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con la denominacion de disostosis craneofaciales® o de manera genérica como

dismorfias craneofaciales®.

TABLA1™ [

|. Craneosinostosis idiopaticas

Escafocefalia (44,3%)
Plagiocefalia anterior (17.46%)
Plagiocefalia posterior (4,08%)
Trigonocefalia (6,6%)
Braquicefalia (4,08%)
Sinostosis multiples n. (7,86%)
Il Craneosinostosis sindromicas

Sindrome de Crouzon (7,86%)
Sindrome de Apert (6,2%)

Sindrome de Chotzen
Sindrome de Pfeiffer
Sindrome de Carpenter

11l Craneosinostosis secundarias:
Enfermedades hematologicas
Enfermedades metabdlicas
Agentes teratégenos
Craneosinostosis postshunt.

IV. Craneosinostosis
compresion mecanica

inducidas por

de craneosinostosis y sinostosis craneofaciales

b) Clasificacion
De las multiples
clasificaciones que se han
utilizado®, nosotros
empleamos una de las
mas sencillas'’,
exponiendo ademas los
resultados de Esparza y

colaboradores’®

serie
recogida desde el aro
1983 hasta 1997 en

Espafia y que consta de

320 pacientes operados

(Tabla 1). Bajo un punto de vista funcional, es necesario distinguir las

craneosinostosis que afectan a la region de la sutura sagital, que generalmente

deforman solamente a la calota craneal (escafocefalias), del grupo de las llamadas

craneosinostosis anteriores (braquicefalias, plagiocefalias, trigonocefalias, etc.) en

las que en general existe una afectacion mas o menos severa de la base craneal,

pudiendo enfermar por consiguiente toda la region craneofacial ademas de

ocasionar secundariamente una disminucion del volumen intracraneal, sobre todo

si se trata de afectaciones suturales multiples. Es ademas en estos casos en
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donde mas frecuentemente se presentan la hipertension intracraneal y la
hidrocefalia. En el Grupo 1, las escafocefalias (141 casos) son siempre las mas
frecuentes en todas las series, seguidas de las craneosinostosis no sindrémicas
que afectan fundamentaimente a la fosa craneal anterior (plagiocefalias,
trigonocefalias y braquicefalias) con 89 nifios en esta serie. En el Grupo |l es de
destacar el elevado numero de nifios con sindromes craneofaciales que se
trataron en esa serie (50 casos), seguramente como indican los autores porque su
Unidad de Cirugia Craneofacial concentra en gran medida este tipo de patologia
en su pais. En el Grupo Ill presentan dos casos de craneosinostosis claramente
relacionadas con una derivacion de LCR instalada en dos recién nacidos.

El Grupo IV se refiere a las deformaciones, generalmente posteriores
(paquicefalias o plagiocefalias posteriores) que son generadas por agentes
externos, tales como la posiciéon de la cabeza fetal o del nifio en la cuna. La
mayoria de estos nifos no necesitan tratamiento quirdrgico, por lo que no estan

incluidos en este estudio.

c) Patologia y clinica

La sintomatologia esta basada por una parte en la deformidad estética que
produce el crecimiento anormal de las diferentes estructuras éseas, asi como en la
incapacidad mas o menos severa del esqueleto craneofacial para contener
adecuadamente a los 6rganos de su interior: cerebro, globos oculares, nervios

opticos y las cavidades aéreas y bucal, asi como, naturalmente, las piezas



dentarias. Por todo ello, el sindrome craneofascioestendético se compone de cuatro
elementos basicos: las deformidades estéticas, el sindrome neurolégico, las

alteraciones orbitarias y las del macizo facial.

1) Deformidades craneofaciales

= N Consisten en una serie de
Ak A *.v\\".-"f;
R | T deformidades mas o  menos
1 \ f i
2 -"‘\-\“ '-V.a-"'_"..‘, k
N O i caracteristicas, que dependeran de
wigschedel ‘ ™ ,  boatschedel
R varios factores como son las
ey b diferentes suturas involucradas, el
= ; " nm_'hnb! f : .
scheael e grado de severidad de la enfermedad,
brede schedel N 3 = la hipoplasia en el crecimiento 6seo y
K 3¢
| B ) achtethoald . )
T también la compensacién de regiones
scheve schedel 6seas en principio no afectadas (Fig.
Fig. 1. tipos de craneosinostosis 1).

2) Sindrome neurolégico

Los principales elementos son a su vez la deficiencia mental, el sindrome de
hipertension intracraneal y la hidrocefalia.

a. Deficiencia mental. En épocas muy anteriores, evitar la deficiencia mental era
uno de los objetivos de la cirugia de las craneosinostosis. Actualmente el
problema ha cambiado sustancialmente, porque no se ha comprobado una
relacién exacta entre la subnormalidad y la craneosinostosis. Su presentacion es

infrecuente (2,4 a 4,7%) para Shillito y Matson®” y cuando aparece suele estar
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asociada a alguno de los sindromes craneofaciales, especialmente al sindrome de

Apert.

b. Sindrome de hipertension intracraneal. El motivo
de su presentacién es la insuficiencia de la cavidad
craneana para contener un cerebro que en muchas
ocasiones se desarrolla normalmente. Puede aparecer
a cualquier edad del nifio, con cefaleas y especialmente

alteraciones visuales (edema y atrofia de papila). Su

Craneo Lacunae incidencia es muy variable, siendo mucho mas

————— frecuente en las formas multiples que en las mas
simples®. Es importante destacar que este sindrome puede aparecer
tardiamente, mucho tiempo después de que la craneosinostosis haya sido
operada e incluso en la adolescencia.

c. Hidrocefalia.

La hidrocefalia es, desde luego, la causa principal de hipertension intracraneal. Se
presenta con mayor frecuencia en los grandes sindrome s craneofaciales, con
severas alteraciones en la base craneal. Por otra parte, es necesario distinguir la
moderada ventriculomegalia que acompafia muy frecuentemente a los nifios con
craneosinostosis, de una auténtica hidrocefalia activa. La monitorizacién continua
de la PIC es una técnica fundamental que resuelve muy eficazmente las dudas
diagnosticas en los casos que puedan ser dudosos, esto sin embargo no se
realiza en nuestra unidad pues no se cuenta con la infraestructura necesaria para

la monitorizacion fuera de la terapia.



3) Alteraciones orbitarias

La principal es la orbitoestenosis, que producira una disminucion de la profundidad
orbitaria, causando exoftalmos®*®¥. Todo ello es consecuencia de la hipoplasia
orbitaria secundaria a la verticalizacion de los techos orbitarios, frontalizacion de
las alas mayores del esfenoides y descenso de la posicién etmoidal. Ademas, los
ejes orbitarios pueden estar también alterados y dirigidos hacia abajo y hacia
afuera. Por otra parte, la hipoplasia de los rebordes orbitarios inferiores y del suelo
de las orbitas acentua también el exoftalmos. La distopia orbitaria es también una
malformacion relativamente frecuente, especialmente en las craneosinostosis
anteriores (plagiocefalia anterior) y obliga a una cuidadosa planificacion quirdrgica
para su correccion.

Las alteraciones orbitarias son mas frecuentes y graves en las sinostosis
craneofaciales con severa afectacion de la fosa anterior y esqueleto orbitario,
especialmente en los sindromes craneofaciales. El exoftalmos puede también
dificultar la visién binocular asi como la convergencia ocular, ademas de propiciar
la aparicion de queratitis, a veces muy graves. Otras malformaciones orbitarias
que pueden presentarse son el hipertelorismo orbitario y el hipotelorismo. Por otra
parte el estrabismo de diferentes modalidades es también frecuente en la mayoria

de las formas de craneosinostosis anteriores.

4) Alteraciones del esqueleto facial

El macizo facial puede presentar hipoplasia generalizada, con reduccion de sus

diametros en las tres direcciones y por consiguiente puede existir una severa
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incompetencia dsea para albergar el aparato visceral. El suelo orbitario es poco
profundo, lo que agrava el exoftalmos. Se afade ademas la estrechez de la
arcada dentaria con apifiamiento de los dientes, paladar ojival y maloclusion. El
pseudoprognatismo por hipoplasia maxilar es también frecuente sobre todo en el
Crouzon y el Apert. El septum nasal puede producir por su relativo
hipercrecimiento una obstruccion crénica de las vias aéreas y también pueden
asociarse incompetencia velofaringea y relativa hipertrofia lingual. En los casos
mas graves, la insuficiencia de las vias aéreas puede ser tan acusada que estos
nifios pueden presentar episodios de apnea durante el suefio, lo que en ocasiones

obliga a practicar traqueotomias.

d) Tipos de craneosinostosis y sinostosis craneofaciales

1) Escafocefalia

El cierre
prematuro
: de la sutura
sagital es el
factor

primordial

responsable

£ de esta

deformidad.

FIGURA 2. Escafocefalia. Evdndide: (FETRAE Do




la forma de craneosinostosis mas frecuente (44,3%°) (Figs. 2 y 6). El diagnéstico
no plantea problemas. La cabeza se alarga en sentido anteroposterior y la region
frontal y occipital se abomban compensatoriamente. En muchos casos es posible
palpar una cresta 6sea que corresponde a la sutura cerrada y la fontanela
bregmatica puede estar completamente abierta. Al tratarse de una
craneosinostosis «simple», no suelen presentarse sintomas neurolégicos ni
tampoco alteraciones orbitarias o del macizo facial, aunque hay formas de

escafocefalia que se asocian con otros tipos de craneosinostosis.

2) Plagiocefalia anterior

Es la segunda en frecuencia (17,46%%). Se trata de
una deformacion
muy compleja, que
no se explica
solamente por el

cierre de una

sutura coronal,
FIGURA 3. Plagiocefalia| gjno
anterior.
también por el FIGURA 4. Plagiocefalia

anterior.

cierre de todas las suturas de la base craneal relacionadas: frontoesfenoidal,
frontoetmoidal y esfenozigomatica (llamada en nuestro servicio “el candado
esfenoidal”). La malformacion puede afectar practicamente a toda la region

craneofacial: ambos frontales, orbitas, complejo nasoetmoidal y region malar.
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Consiste en un aplanamiento y retrusiéon del frontal homolateral, mientras que el
frontal contra lateral se abomba compensatoriamente. La orbita enferma se
encuentra elevada, retruida y rotada, lo que se conoce como «orbita en arlequin».
Diversos grados de distopia orbitaria pueden también estar presentes, lo que hay
que tener muy en cuenta a la hora de planificar la intervencion (Fig. 3 y 4). El eje

nasal es oblicuo, con la raiz nasal desviada hacia el lado enfermo y la punta nasal

hacia el sano.

El zigoma y el maxilar superior pueden presentar

grados variables de hipoplasia. La deformacion de

las partes blandas es secundaria a las
alteraciones del esqueleto, por lo que el pabellon
i auricular se suele encontrar adelantado y
descendido, debido a la malposicién del penasco
R homolateral a la lesion, asi como la ceja suele

estar desplazada hacia arriba. La ayuda de un

Plagiocefalia posterior TAC tridimensional suele hacer evidentes todas

las malformaciones dseas y hace mas facil la planificacion quirdrgica.

3) Plagiocefalia posterior
El cierre precoz de una o las dos suturas lambdoideas es relativamente inusual
(4,08%®), pues en la mayoria de los casos, el aplanamiento occipital suele ser el

resultado de factores
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externos, tales como el apoyo constante de la cabeza del nifio en la cuna, o el
torticolis, lo que puede ser corregido con tratamientos ortopédicos (cascos
ortostaticos) o rehabilitacion. No obstante, existen casos de auténtica
craneosinostosis, con severa deformacion y signos visibles de craneosinostosis en

las RX de craneo o TAC, que requieren tratamiento quirurgico.

4) Trigonocefalia

La afectacion de la sutura metdpica y suturas

g AT

frontoetmoidales es la responsable de esta
deformacion, que ocupa un 6,6%° de los casos. Su
aspecto es

\A' % | inconfundible. La frente es estrecha y de forma

triangular, con ambos frontales retruidos, palpandose

FIGURA 5.
Trigonocefalia.

una cresta 6sea desde la glabela hasta la fontanela

anterior «craneo en quilla»). En algunos casos esie tipo de craneosinostosis
puede asociarse a malformaciones cerebrales, fundamentalmente de !a linea

media (Fig. 5).

5) Craneosinostosis multiples

Las asociaciones formadas por la afectacion de varias suturas craneales 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 (Figs. 1, 7 y 8). La principales son: braquicefalia, oxicefalia, turricefalia,

acrocefalia y el craneo en hoja de trébol. Estos tipos de craneosinostosis pueden
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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
4,08%°. En todas ellas el sindrome neurolégico de las craneosinostosis aparece
con mayor frecuencia que en las formas mas simples y la afectacion de la base

craneal es muy predominante.

|7 | a. Braquicefalia. La sinostosis de ambas suturas
4

coronales y de la fosa anterior proporciona una

C \ deformidad caracteristica: retrusion frontal y de los
¢ /

£ S rebordes orbitarios, con una frente casi vertical y
.. . " -

£ = ensanchada, siendo el bregma el punto mas alto de la

FIGURA 7. Braquicefalia | cabeza. Las orbitas son tambien arlequinadas, al igual

que en la plagiocefalia anterior.

b. Oxicefalia. La oxicefalia se asocia siempre a la afectacion muitiple de suturas.
En la forma tipica la cabeza adopta una forma anormalmente alta y coénica a
menudo asociada con engrosamiento ¢seo en la region bregmatica,
encontrandose la frente desplazada hacia atras. Si el cierre de ambas suturas
corona les es muy

‘predominante se producira una turricefalia que consiste en una 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.



c. Kleeblattschéddel El craneo en hoja
de trébol es una severa malformacion,

bastante inusual, consistente en Ila
afectacion  multiple de  suturas,
especialmente de las lambdoideas y
escamas bilateralmente, presentandose
como un craneo de aspecto trilobar. La

hidrocefalia y la hipertension

4

intracraneal son constantes.

FIGURA 8.Kleeblatschadel

Sinostosis craneofaciales sindromicas

Este grupo de enfermedades se caracteriza por la afectacion conjunta de
varios niveles de la region craneofacial, tanto de la calota craneal como del
esqueleto facioorbitario y macizo facial. Por tanto, el sindrome
craneofacicestendtico puede presentarse en su forma mas completa. Son

conocidas también con la denominacion de disostosis craneofaciales, por ei

componente hipoplasico que tiene fundamentalmente el

esqueleto facial.

6) craneosinostosis sindromaticas.

Describiremos a continuacion los elementos que

componen los sindromes mas importantes, de los

FIGURA 9. Sindrome ’ ; o
de Apert numerosos sindromes craneofaciales que se han descrito:

a. Sindrome de Apert.



FIGURA 9. Sindrome
de Apert.

Es la mas severa de las malformaciones conocidas
como  «acrocefalosindactilias», con  alteraciones
mesenquimales muy complejas en todo el organismo.
Puede ser muy polimorfo y se caracteriza por

craneosinostosis multiple, con afectacion de ambas

e

suturas coronales y de la sagital, asi como de la base

.| craneal, proporcionando al craneo un aspecto

oxicefalico, o braquiturricefalico (Fig. 9). La
orbitoestenosis es la regla, con diversos grados de

exoftalmos. La drbitas suelen estar rotadas hacia abajo

FIGURA 9. Slndrome de
Apert.

y lateralmente y la distancia intercantal e interorbitaria

suelen estar incrementadas. El macizo facial es

hipoplasico, estrechc y se encuentra retruido. La distancia entre el alvéolo y el

suelo nasal esta aumentada, teniendo

el alvéolo forma de V (escafomaxilismo). La mandibula no suele estar afectada,

aunque puede existir pseudoprognatismo, existiendo casi siempre una mordida

abierta anterior. Estos nifios pueden ademas tener obstrucciones de las vias

aéreas e incluso episodios de apneas nocturnas.

Por otra parte, la sindactilias completas en manos y pies agravan mucho el

prondstico. Un tanto por

ciento variable son subnormales, dependiendo también

del éxito de los procedimientos quirigicos y del grado de escolarizacion que en

estos nifos puede ser muy complicada. A pesar de que en la mayoria
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de los casos la presentacion de este sindrome es esporadica, la transmision

autosomica dominante puede existir.

: |

' FIGURA 10. Sindrome de
Crouzon.

b. Sindrome de Crouzon

Al igual que el de Apert se caracteriza por
craneosinostosis multiple, hipoplasia maxilar vy
exofalmos. Una peculiaridad de este sindrome es que
suele ser menos aparente en los primeros meses de
la vida del nifo, para hacerse progresivamente mas
patente, sobre todo a partir del primer afo de vida

(Fig. 10). Segun la afectacion de los distintos niveles

de la region craneofacial y siguiendo a Tessier®™, se pueden distinguir tres tipos

de niflos afectados: el Crouzon alto, con mayor afectacion de la calota craneal; el

medio, con deformacién centrada en la regién orbitaria, y el inferior, con lesiones

predominantes en el macizo facial.

c. Sindrome de Saethre-Chozten.

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 autosémica dominante parece evidente, con alto grado de

penetracion y expresividad variable.

d. Sindrome de Pfeiffer.



Posee una herencia autosémica dominante y es considerado como un Apert bajo,
sin sus caracteristicas craneales. La sindactilia es parcial y un hecho diferencial
importante con el Apert es que los primeros dedos de las manos suelen ser muy
anchos.

e. Sindrome de Carpenter.

Se transmite por herencia autosomica recesiva y presenta también
craneosinostosis multiple e hipoplasia facial, asi como hipogenitalismo, obesidad y

retraso mental.

7) La Plagiocefalia Deformacional

La plagiocefalia deformacional (o posicional) es la malformacion (asimétrica) de la
cabeza ocasionada por una presion constante ejercida en una misma region de
ésta. Plagiocefalia significa literalmente "cabeza oblicua” (término de origen

griego, en el que "plagio” significa oblicuo y "cefalia”, cabeza).

éCudl es la diferencia entre la plagiocefalia deformacional y Ia

craneosinostosis?

La craneosinostosis es la fusion prematura de las suturas de la cabeza. La
sinostosis verdadera puede limitar el tamarfio de la béveda craneana (el craneo) y,
por lo tanto, afectar el crecimiento cerebral. Ei diagnéstico se obtiene luego de una
evaluacion médica por parte de un cirujano craneofacial y un cirujano plastico, o
un neurocirujano. También pueden realizarse radiografias y tomografias
computarizadas de la cabeza para confirmar el trastorno. Generalmente, el

tratamiento recomendado suele ser la cirugia.
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En la plagiocefalia deformacional no existe la fusion de las suturas craneanas. Un

cirujano craneofacial y un cirujano plastico, o un neurocirujano realiza el

diagnéstico clinico luego de un examen fisico y el estudio de los antecedentes

médicos completos. En general, las radiografias y las tomografias computarizadas

no son necesarias. Normalmente, el tratamiento de la plagiocefalia deformacional

incluye el cambio de posicién y/o vendaje.

Las principales diferencias entre

forma de Ia
cabeza:

consecuencia
de:

fusién de las
suturas
craneanas:

diagnéstico:

tratamiento:

causas:

craneosinostosis

asimétrica
acontecimientos
internos
fusion
craneanas

mediante

radiografias
tomografias
computadas

cirugia

desconocidas

prematura
de la o las suturas

la craneosinostosis y

plagiocefalia
deformacional

asimeétrica

modelaje
externo

suturas
craneanas
normales

generalmente
sin radiografias
u otros estudios
por imagenes

cambio de
posicion 'y, o
vendaje
posicion  boca
arriba  durante
el suefno, medio
intrauterino
restrictivo,
torticolis
muscular,
prematurez,
entre otras

la plagiocefalia
deformacional se resumen
en la tabla que aparece a
continuacion;

¢Cuales son las causas
de la

plagiocefalia

deformacional?

Cuando la cabeza del
bebé permanece en una
misma posicion durante
largos periodos, el craneo
se aplana (debido a Ila
presion

externa).  Sin

embargo, en algunos
casos, el bebé nace con
este aplanamiento debido

a una estrechez pelviana



materna (por ejemplo, embarazos multiples, pelvis materna pequefa o posicion de
nalgas). Entre otros factores que pueden aumentar el riesgo de plagiocefalia

deformacional se incluyen los siguientes:

« torticolis muscular

Una de las causas de la plagiocefalia deformacional puede ser la torticolis
muscular, signo congénito en el cual uno o mas musculos del cuello se
encuentran extremadamente tensos, lo que provoca que la cabeza se incline y,
o gire en una misma direccion. En general. la torticolis esta relacionada con el
desarrollo de la plagiocefalia, dado que el bebé casi siempre mantiene su

cabeza en una misma posicion cuando esta acostado.

« Prematurez

Los prematuros corren mayor riesgo de plagiocefalia dado que los huesos de
sus craneos se fortalecen y consolidan durante las dltimas 10 semanas de
gestacion. Ademas, debido a que deben utilizar un respirador artificial durante
largos periodos en la unidad de cuidados intensivos neonatales (UCIN), sus
cabezas se encuentran en una posicion fija, lo que aumenta el riesgo de este

trastorno.

« posicion boca arriba durante el suefio

Los bebés que duermen boca arriba o en asientos de seguridad para
automdviles sin cambiar de posicién durante periodos prolongados también

corren mayor riesgo de padecer plagiocefalia deformacional.
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.Es la plagiocefalia deformacional un trastorno cada vez mas frecuente?

En 1992, la Academia Estadounidense de Pediatria (American Academy of
Pediatrics, AAP) recomend6 que los bebés durmieran boca arriba o de costado
para reducir el riesgo de sindrome de muerte subita del lactante (su sigla en inglés
es SIDS). Desde entonces, los profesionales de la salud han notado un aumento
significativo en la cantidad de casos de plagiocefalia deformacional o posicional en
bebés. Estas deformaciones son posicionales en naturaleza, debido al tiempo
prolongado que pasa un bebé en posicion supina (boca arriba) en una cuna, un

asiento de seguridad para automéviles o un mecedor.

Tratamiento para la plagiocefalia deformacional:

El tratamiento especifico sera determinado
por el médico basandose en la gravedad del
trastorno. La rotacién frecuente de la cabeza
de seria la primera recomendacion una vez
que se le diagnostica el trastorno. Alternar las
posiciones de suefo (entre boca arriba y de

costado) del paciente y evitar dejarlo boca

arriba cuando esta despierto también puede

Vendaje

contribuir a la prevencion y el tratamiento de
la plagiocefalia posicional. Sin embargo, algunos casos no requieren tratamiento y
el trastorno puede solucionarse de manera espontanea cuando el bebé comienza

a sentarse.
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Si el grado de deformidad esta entre leve y grave y los cambios de posicion no
resultan, el médico puede recomendar una faja o un vendaje para el modelaje

Craneano.

¢ De qué manera corrige el vendaje la plagiocefalia deformacional?

Generalmente, los vendajes se componen de una parte externa dura con un
revestimiento de espuma. Su funcién consiste en aplicar ligeramente una presion
constante para lograr el crecimiento natural de la cabeza del bebé, inhibiendo a la
vez el crecimiento en las areas prominentes y permitiendo el crecimiento en las
regiones planas. A medida que la cabeza crece, se realizan ajustes frecuentes.
Esencialmente, el vendaje brinda un espacio restringido y redondo para que

crezca la cabeza.

¢Durante cuanto tiempo debe el paciente utilizar el vendaje?

Generalmente, la duracién promedio del tratamiento con vendaje es de tres a seis
meses, segln la edad del bebé y la gravedad del trastorno. Tenga en cuenta que
es necesario un seguimiento cuidadoso y frecuente y que los vendajes deben ser

recetados por un médico matriculado con experiencia craneofacial.

Il TRATAMIENTO
El tratamiento quirdrgico en las craneosinostosis debe de realizarse lo mas precoz
posible. Es necesario para ello tener en cuenta el crecimiento cerebral, que es

maximo hasta el ano de vida, asi como el de las orbitas y macizo facial que es
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bastante mas tardio. En lineas generales los procedimientos quirirgicos que se
emplean pueden sistematizarse en dos grupos: abordajes intracraneales y
extracraneales.

1) Abordajes intracraneales

Los principales son: la correccién quirdrgica inmediata de la escafocefalia, el
avance fronto-orbitario bilateral, craneotomias para transposicion oOsea, el
desmontaje completo de la calota craneal, la técnica del «barril estallado» y el
adelantamiento craneofacial en monobloque. La monitorizacion de la PIC y la
plicatura de la duramadre son ademas dos procedimientos complementarios muy
utiles en algunas de estas técnicas.

a. Correccion quirtrgica inmediata de la escafocefalia.

) Esta intervencion persigue el aumento inmediato

s %
. “ del diametro transversal del craneo asi como una

i iy
* disminucion del anteroposterior. La técnica que
i nosotros denominamos de esta forma es una

Y = odificacion de la técnica de i 8.18.19
M"" ’ iy modificacion de la tecnica de jane y consta
: ;'H, mﬁ de las siguientes fases. El nifio se coloca como
. A

“ casi siempre cuando se realizan técnicas
Correccion inmediata quirurgicas de la calota craneal en la posicion de

la «barca o prono modificado»*°. Con diseccion
subperiostica de toda la calota craneal se extirpa la sutura sagital muy
ampliamente (6 cm de ancho), para a continuacion realizar una serie de
osteotomias de liberaciéon en tallo verde de toda la region parietotemporal y de

ambas suturas coronales, dejando cufas intermedias y fracturando los colgajos

2
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oseos hacia afuera. A continuacion, se libera con osteotomias la protuberancia
occipital y en los casos en que exista abombamiento frontal se practican también
osteotomias frontales. Estos aspectos de la intervencién son muy importantes
para corregir adecuadamente los abombamientos frontal y occipital. De esta forma
se consigue la correccion inmediata del diametro lateral y anteroposterior del
craneo, siendo el resultado 6ptimo en la gran mayoria de los casos''*?” (Fig. 2).

Sin embargo, esta técnica no es atil en nifios mayores de 1 afio de edad
aproximadamente, por lo que hay que recurrir en estos casos a los desmontajes

completos de la calota craneal.

: i b remodelacidn craneal en “piel de oso”
~ v 3 =,
\}( th"' d Esta técnica en nuestro servicio es muy usada para
1 @R
\ ' }I ‘{{‘5’!} las escafocefalias en pacientes menores de 1 afio y 3

meses, y poco en mayores de 1 afo y 9 meses,

Pieldeoso ) s 2 ez
constituye en colocacion en decubito prono con la

frente colocada sobre un colchén de agua (o gel) y mediante una incision
biauricular se exponen ambos pterion y asterion asi como la totalidad de la sutura
sagital, la que se reseca en su totalidad en 2cm parasagital y se realizan
prolongaciones sobre la sutura coronal y lambdoidea bilateral hasta el pterion y
asterion, y con una pequefa prolongacion anterior en el asterion y posterior en el
pterion se obtiene "bostezo” del hueso parietal, lo que permitira su remodelacion
con el crecimiento cerebral. El Dr. Fernando Chico ha introducido la desvitalizacion
dural parasinusal lo que disminuye el riesgo de recidiva, como de discutirdA mas
adelante.

c transposicion biparietal



La técnica que usamos en el servicio para la presentacion de Escafocefalia en
mayores de 1 afio 3 meses de edad es en la misma posicion anterior la realizacion
de incision biauricular y diseccion ya comentada pero se realiza el corte del hueso
parietal bilateral, dejando el hueso sobre la sutura sagital y esta se corta
separandola de la porcion frontal y occipital, el colgajo parietal se fija en la porcion

temporal o frontal.

d. Avance frontoorbitario bilateral.

Es la técnica base de toda la cirugia craneofacial®**®
y tiene varios objetivos: aumentar el espacio
intracraneal sobre todo a expensas de la fosa

craneal anterior y region frontal y ademas extirpar

| suturas enfermas. Por otra parte, permite Ila

FIGURA 11.
adelantamiento remodelacion de estructuras deformes como los
frontoorbitario bilateral
clasico | huesos frontales, las orbitas y el complejo

nasoetmoidal. Consiste en practicar una craneotomia bifrontal, por medio de
incision bicoronal y diseccion subperiéstica de la region frontal, de los margenes y
techos orbitarios y del musculo temporal, respetando naturalmente los dos nervios
supraorbitarios y auriculo-temporales. La consola frontoorbitaria se desmonta
completa, realizando ademas osteotomias en la region frontotemporal para tallar la
llamada “pata de Tessier”. La craneotomia y osteotomias orbitarias, asi como en
general toda esta cirugia debe realizarse con motores de alta velocidad. El
adelantamiento de la barra supraorbitaria y piezas frontales se calcula
previamente y dependera de la patologia de que se trate. Asimismo y en caso

necesario la pieza frontal se puede transponer por otro segmento éseo elegido de
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FIGURA 12. Montaje final en un
caso de plagiocefalia anterior.

utilizando también miniplacas

cualquier zona de la calota (Figs. 11, 12 y
13). La reparacion de la duramadre y el
tratamiento de la base craneal, sobre todo en
la region etmoidal debe de ser muy riguroso
para evitar fistulas de LCR. La fijacién del
montaje la

solemos realizar generalmente con alambre,

actualmente de tipo reabsorbible en los puntos mas importantes del montaje

T
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,

ST o ¥ )

== e
— T E]

FIGURA 13.. La osteosintesis esta
practicada con dos mini placas
reabsorbibles.

(generalmente las regiones
pterionales).

c. Craneotomias para transposicion
dsea.

Descrita fundamentaimente por autores
franceses®, es una técnica muy util en
cirugia craneofacial. Su fundamento es
intercambiar  un

segmento  0seo

deformado, sin  posibilidad de

remodelacion correcta, por ofra pieza elegida de la calota craneal con una forma y

curvatura mas adecuada. Esta técnica es muy utilizada en la region frontal, pero

también en la occipital e incluso para modelar toda la calota craneal.

i. Desmontaje completo de la calota craneal.
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Se emplea para remodelar toda o gran parte de la calota craneal y se realiza

practicando multiples craneotomias, generalmente cuatro o cinco, para

posteriormente intercambiar los colgajos éseos o bien remodelar los que sean

FIGURA 14.

| susceptibles de ello. Solamente se

utiliza en los casos mas severos de
craneosinostosis, y aungue en
principio parece complicada, no lo
es tanto si se tiene la suficiente
experiencia. Es muy aconsejable
practicada con motores de alta

velocidad, puesto que se reduce

mucho el tiempo quirtrgico, factor

esencial en esta cirugia (Figs. 14 y 15). Estas

FIGURA 15. Montaje craneal completo terminado.
Las piezas odseas son fijadas con miniplacas

reabsorbibles. |

técnicas son las mas
adecuadas por ejemplo en
casos de niflos  con
escafocefalia que sobrepasan
el afo de edad. Tanto este
tipo de técnicas como Ila
técnica del «barril estallado»
y en general todas las
técnicas que  pretendan

configurar de nuevo la calota
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craneal, se deben realizar con monitorizacion continua de la PIC en el propio
quirofano.

g. Técnica del «barril estallado».

Descrita por Persing®” se trata de una técnica cuyo objetivo es disminuir
fundamentalmente el didmetro vertical del craneo. Algunos autores la usan en
craneosinostosis sindrémicas y consideran que se debe reservar para aquellos
casos en que hayan fracasado otros procedimientos. Por otra parte esta técnica
con alguna variacion resulta muy Util en la reduccion de macrocefalias severas en
casos de hidrocefalia o higromas subdurales.

h. Esparza’® usa una técnica que combina el desmontaje completo de la calota
craneal con la realizacion de un avance simultaneo frontoorbitario y occipital,
con cruceta parietotemporal. Este procedimiento lo prefiere a la técnica del
“barril estallado” descrita anteriormente y lo considera ademas el idéneo para la
mayoria de las craneosinostosis multiples. Lo intenta realizar en el mismo tiempo
quirdrgico, y lo ha practicado en dos tiempos, con breves intervalos de separacion.
Consiste en realizar un avance frontoorbitario bilateral, junto con osteotomias
parietotemporales hasta la base craneal que respeten una estructura en forma de
cruz que permita descender el diametro vertical del craneo, al mismo tiempo que
se practica un avance occipital. Todo ello le permite modificar muy
satisfactoriamente los tres diametros craneales, con aumento del anteroposterior y
disminucion del transversal y del vertical, teniendo ademas la ventaja de que
resuelve completamente todas las deformaciones, a veces muy complejas, de las

craneosinostosis multiples. Esta ademas convencido de que esta técnica
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soluciona mucho mejor la hipertension intracraneal que otras técnicas descritas, al
aumentar lo maximo posible el espacio intracraneal

i. Monitorizacion de la presion intracraneal.

La monitorizacion de la PIC tiene un papel cada vez mas importante en esta
patologia. Es imprescindible en las técnicas quirirgicas de remodelacion de la
calota craneal (Figs. 14 y 15), pero ademas es también muy util en el diagnéstico
de la hipertension intracraneal tardia que pueden presentar estos nifios, incluso
aunque hayan sido previamente operados. Actualmente el sistema mas eficaz y
sencillo es sin duda el Camino’®, generalmente intraparenquimatoso; sin embargo
en el servicio se utiliza una modificacion en la que se usa una sonda K30 o K32 de
alimentacion que se conecta a la monitorizacion habitual, pudiendo ser colocada
parenquimatosa, subdural, o intraventricular. Esto solo lo realizamos en casos de
sospecha importante de sindrome de hipertension endocraneal que se espere en
el postoperatorio.

j. Plicatura de la duramadre.

La plicatura de la duramadre es una parte importante de algunas de las técnicas
descritas. Persigue disminuir el tamafo de los espacios subaracnoideos que en
muchas ocasiones estan dilatados compensatoriamente, por lo que se practica
sistematicamente en las plagiocefalias, algunas escafocefalias y craneosinostosis
multiples. Sin duda contribuye mucho a la remodelacion del contenido intradural a
través de una reacomodacion del LCR en los espacios subaracnoideos vy
naturalmente, cuando se practica en el contexto de una remodelacién craneal
completa, es necesaria también la monitorizacion de la PIC.

k. Adelantamiento craneofacial xen monobloque».



Descrita por Ortiz Monasterio®® consiste en combinar un adelantamiento
frontoorbitario bilateral con el avance del tercio medio facial en el mismo bloque
oseo. Esta Cirugia craneofacial esta indicada grandes sindromes

craneofaciales que cursen con severo exoftalmos por retrusion e hipoplasia
simultanea de los techos y arcadas orbita. Has superiores,
junto con los suelos y arcadas inferiores. En nuestra
opinidn, tiene el inconveniente de que durante la diseccién
quirargica es facil desgarrar las mucosas, por lo que la
comunicacion  extra-intracraneal es un  riesgo

sobreafiadido. Por otra parte, como todos los avances

extracraneales, no se deben practicar en edades inferiores

Dr. Ortiz Monasterio

a los 6 afos, dado que la preparacion ortodéncica no
puede realizarse adecuadamente. Por todo ello la indicacion mas adecuada para
esta técnica la constituyen los casos que presenten severo exoftalmos (queratitis,
etc.), obstruccion de las vias respiratorias y apneas nocturnas (Fig. 10).

En la década de los sesenta Tessier describié las primeras osteotomias para el
tratamiento del tercio medio facial, siguiendo las lineas de fractura de un Lefort
111" Desde entonces se han descrito multiples osteotomias para el tratamiento de
la deformidad global del tercio medio facial, aunque pueden reducirse a tres
tecnicas basicas: el adelantamiento facial en monobloque®, la biparticion
facial’® y las osteotomias tipo Lefort®**%*, Los avances son en general fijados
por medio de injertos y miniplacas de fijacion interna. Actualmente, las placas
metdlicas se estan sustituyendo por los nuevos sistemas de fijacion

1321

reabsorbibles y que nosotros estamos utilizando en los ultimos afnos. No
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obstante, uno de los principales problemas es gl fracaso de los injertos 6seos que
se emplean como medio de contencion del montaje y como relleno de los defectos
6seos. Por esta razon y también por el factor de hipoplasia que tienen los grandes
sindromes craneofaciales, la recidiva es muy frecuente*® y muchos de estos nifios
necesitan reintervenciones a lo largo de su vida. Precisamente los procedimientos
actuales de distraccion ¢sea parece que estan aportando soluciones a este gran
problema.

Procedimientos de osteogénesis por distraccién

El empleo de los procedimientos de distraccion dsea ha supuesto sin duda uno de
los avances mas importantes de los ultimos afios en cirugia craneofacial. La base

tedrica de la distracciones oseas*?’%®

se basa en el hecho de que el tejido 6seo
tiene capacidad de curacion por regeneracion 6sea. Si aplicamos una fuerza de
distraccion constante, con una adecuada direccion y un sistema de fijacién rigido
para que se mantenga el suficiente aporte vascular, podremos controlar el
proceso.

La técnica de distraccion por osteogénesis se divide en cuatro fases: la fase de
osteotomias, periodo de latencia, distraccion y consolidacion. En la primera se
practica una corticotomia u osteotomia completa, segun los casos. La segunda
fase o periodo de latencia es similar al periodo de reparacion de una fractura al
formarse un callo por osteogénesis. Este periodo es variable, pero puede cifrarse
en unos cinco a siete dias. En el inmediato periodo de distraccion la velocidad
media de distraccion suele ser de 0,5-1 mm por dia y el periodo de consolidacién

suele considerarse igual en el tiempo al de distraccion. Existen diversos sistemas:

internos, externos, rigidos, semirrigidos y univectoriales o multivectoriales. Los
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principales inconvenientes de los sistemas externos son las cicatrices y la
posibilidad de pérdida traumatica. Por otra parte, los sistemas internos tienen el
inconveniente de no poderse acoplar a todos los enfermos, teniendo que
modificarse seguin las mediciones de cada paciente. Seguramente el distractor
ideal seria un distractor interno, miniaturizado, reconvertible segun el tipo de
osteotomia y de paciente y ademas multivectorial. Las técnicas de distraccion son
hoy en dia aplicables a todas las estructuras del esqueleto craneofacial®®’* y
constituyen desde luego el tratamiento de eleccién, por ejemplo en la microsomia
hemifacial, desde las primeras experiencias de McCarthy en 1992*'y otros
autores*’. Es necesario tener en cuenta que el tratamiento por avances quirtirgicos
del tercio medio facial requiere generalmente muiltiples osteotomias, injertos 6seos
y fijaciones rigidas y aun asi las recidivas de la maloclusion pueden oscilar para
algunos autores entre un 40-60%, sobre todo cuando los avances son superiores
a 6 mm y se emplean injertos 6seos de contencion*'. La distraccién 6sea podria
en principio evitar el uso de injertos, proporcionando montajes mas estables e
inclusoc consiguiéndose mayores distancias en el avance al vencerse con mayor
facilidad la resistencia de las partes blandas, aunque naturalmente se requieran en
estos momentos estudios a mas largo plazo. No obstante, estas técnicas se estan
comenzando a aplicar con resultados muy prometedores en los grandes
sindromes craneofaciales, comenzandose el proceso de distraccion
inmediatamente después de las osteotomias de.Le Fort Il o0 incluso en algunos
casos sin ellas, como lo demuestran las aportaciones publicadas por Toth®’y

Alonso'.
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Tratamiento segun el tipo de lesién

a) Escafocefalia

El concepto de correccién quirtirgica inmediata de la escafocefalia fue introducido
por Jane®®, desarrollandose posteriormente numerosas  aportaciones

técnicas'4**

84717275 En |a actualidad empleamos una variante de estas técnicas
que obtiene un excelente resultado' ' (Fig. 2). Es importante recalcar que para
obtener buenos resultados la cirugia debe practicarse lo mas precozmente
posible, siendo la edad ideal la de los tres meses de edad. A partir del afo de
edad aproximadamente, el crecimiento cerebral es mucho menor, por lo que no es
posible esperar que se produzca un crecimiento armoénico del craneo, al estar ya
el cerebro deformado. Es necesario entonces recurrir a técnicas mas complejas
como el desmontaje completo de la calota craneal, tal como lo ha practicado en 5
casos Esparza'®" (Figs. 6, 14? y 15).

b) Plagiocefalia anterior

Se han descrito también numerosas técnicas quirdrgicas, como abordajes

22425 o pilaterales**. En opinioén de algunos autores®® la técnica

unilaterales
preferible es el adelantamiento frontoorbitario bilateral con «rail temporal (pata de
Tessier)» y remodelacion de la pieza dsea frontal o bien sustitucion por
transposicién de otro colgajo 6seo, consiguiéndose excelentes resultados en una
gran mayoria de casos. Es también importante resefiar que se practican también
osteotomias de correccion del eje nasal en aquellos casos que tengan una severa
desviacion del complejo nasoetmoidal. La edad ideal para el tratamiento comienza

también a los tres meses de edad (Figs. 3, 4, 12y 13).

c) Trigonocefalia
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La técnica de eleccion es también el adelantamiento frontoorbitario bilateral, pero
con extirpacion de la raiz nasal del hueso frontal. La region frontal puede ser
reconstruida o bien por la propia remodelacion del frontal por medio de muiltiples
osteotomias «técnica de shell» )'? o bien por transposicion de otro colgajo ¢seo al
igual que en la plagiocefalia. Como en todas las craneosinostosis, la edad ideal
para el tratamiento comienza a los tres meses de vida (Fig. 5).

d) Plagiocefalia posterior

El tratamiento quirirgico consiste generalmente en practicar una craneotomia
occipital con remodelacion del colgajo 6seo o bien transposicion de otro segmento
de la calota craneal, con lo que se suele conseguir un buen resultado estético. Al
igual que en los adelantamientos craneofaciales anteriores, la colocacion de una
«barra» posterior extraida de la region parietal, proporciona una mayor estabilidad
al montaje?®.

e) Craneosinostosis multiples

El adelantamiento frontoorbitario bilateral es |la base del tratamiento. Dependiendo
ademas de que existan otras suturas afectas ademas de las coronales, puede
combinarse con técnicas para la escafocefalia o bien grandes transposiciones de
colgajos o del tipo «montaje libre» de la calota craneal. Todas estas técnicas
pueden realizarse en el mismo tiempo quirirgico o en caso de nifios muy
pequefios por medio de actos quirlrgicos diferentes. Como en todas las
craneosinostosis, la edad adecuada para el tratamiento debe de comenzar a los
tres meses de edad, o incluso antes si existiera una severa hipertension
intracraneal. En aquellos casos en que exista hidrocefalia sera necesario recurrir a

derivaciones de LCR. Esparza_"6 practica un procedimiento que consiste en la
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realizacion simultanea de un avance frontoorbitario anterior con un adelantamiento
occipital, completado con osteotomias parietotemporales, lo que permite una
remodelacion completa de los tres diametros craneales (anteroposterior,
transversal y vertical) asi como un considerable aumento del espacio intracraneal
(Figs.7,8,16y 17).

f) Sindromes craneofaciales

Estos pacientes se caracterizan porque, ademas de una craneosinostosis multiple,
la deformacion facial suele adoptar un papel mucho mas importante que en los
casos de craneosinostosis no sindrémicas. Por ello es necesario utilizar los
abordajes intracraneales ya descritos con las técnicas mas especificas del
tratamiento del esqueleto facial. Los abordajes intra y extracraneales pueden
realizarse de una manera combinada y simultanea (adelantamiento en mono
blogue) o en tiempos e incluso edades diferentes (osteotomias de Lefort), siendo
esto ultimo preferible por el menor riesgo quirtrgico, aunque en ocasiones no es
posible realizarlos separadamente (técnicas de hipertelorismo, etc.). La aplicacion
de cada técnica dependera fundamentaimente de la edad del paciente y del tipo
de deformacion y un factor siempre importante es la adecuada preparacién
ortodéncica que estabilice los resultados. En lineas generales, los abordajes
extracraneales intentan el ftratamiento de los exoftalmos causados
fundamentalmente por la hipoplasia de los suelos orbitarios, de la retrusion del
tercio medio facial y la maloclusion dentaria, asi como la dificultad respiratoria por
obstruccion de las vias aéreas. En los pacientes en que la principal deformacion

sea la disminucion de la proyeccion anteroposterior de la cara, con buena posicion
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de la region frontal y orbitaria, las osteomias Lefort Ill seguramente son las
indicadas, combinadas con adecuados protocolos de distraccion dsea.

Cuando el enfermo presenta una cara central corta, retruida y con hipertelorismo
orbitario, como por ejemplo sindrome de Apert, una técnica de eleccién puede ser
la biparticion facial. Esta técnica permite movilizar cada hemicara, incluida la
region supraorbitaria, por separado. En realidad, avanza y alarga la cara, a la vez
que disminuye el espacio interorbitario y la anchura facial 327°.

Por otra parte, los problemas de maloclusion dental pueden resolverse
especificamente con técnicas de cirugia ortognatica como el Lefort | o las

osteotomias de retroposicion mandibular.

ratamiento segun la edad

Para valorar el factor edad es necesario tener en cuenta que el cerebro tiene un
crecimiento extraordinario hasta los dos afos de vida y que su volumen es casi el
90% del cerebro adulto a los cinco afios de edad, al igual que el de las orbitas.

Por otra parte, las osteotomias faciales en el nifio pequefioc no parecen influir en el

crecimiento posterior del esqueleto facial®

, aunque las recidivas en los avances
faciales practicados en nifios pequefios constituyen un auténtico problema.
Primer afio de vida

Por todo ello las craneosinostosis deben de estar resuellas antes del primer
afo de vida. La edad ideal comienza a los tres meses de edad, siendo posible
entonces practicar la mayoria de las técnicas descritas para las craneosinostosis,

naturalmente si se dispone de una adecuada infraestructura para ello

(neurocirugia, cirugia craneofacial y neuroanestesia pediatrica). Debido a la gran
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dificultad que existe en estas edades en lograr la estabilizacion del esqueleto
facial, no se deben practicar avances del tercio medio facial, salvo en casos de
obstruccion respiratoria grave, en severos exoftalmos y en los nifios que padezcan
apneas nocturnas.
De tres a diez afios de vida

En casos de craneosinostosis graves, que recurren con el crecimiento
craneocerebral, es necesario repetir o ampliar las técnicas que hayan sido
empleadas. Comienza sobre todo a partir de los seis afios la edad ideal para el
tratamiento de la retrusion del tercio medio facial, maloclusién dentaria y
exoftalmos con las técnicas descritas, generalmente con los avances
extracraneales del tercio medio facial, aunque en algunos casos pueda ser
necesario recurrir al «kadelantamiento en monobloque».
A partir de los 15 afios

Al completarse a partir de estas edades el crecimiento del esqueleto
craneofacial puede ya terminarse de una manera definitiva todo el tratamiento,
bien sea por osteotomias extracraneales o cirugia de partes blandas, rinoplastias
o mentoplastias cuando sean necesarias y en general todo tipo de cirugia

ortognatica y de relleno plastico.

HIPERTELORISMO ORBITARIO

El hipertelorismo es un término que expresa el aumento de la distancia normal
entre dos estructuras. El término hipertelorismo orbitario o teleorbitismo fue
acufiade por Tessier para referirse al aumento en la distancia dsea

interorbitaria®"®*. Otros términos como hipertelorismo interorbitario hacen
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referencia solamente al incremento de la distancia entre las paredes media les de
las orbitas, sin que la posicién orbitaria esté modificada .

Todo ello hay que diferenciarlo del telecanto, que es un aumento de la
distancia entre los cantos internos, sin componente 6¢seo. El hipertelorismo
orbitario no es por si mismo, sino que es siempre secundario a otros procesos.
Los mas comunes son: craneosinostosis anteriores, sindromes craneofaciales
tales como el Crouzon y el Apert, fisuras faciales clasificadas por Tessier como
fisuras entre 0-4 y 11-14, o displasia craneofrontonasal y encefaloceles
frontobasales.

Por otra parte, el desplazamiento completo de las orbitas secundario a factores
adquiridos, como un traumatismo craneofacial (es casi imposible) pero si es
frecuente el incremento postraumatico en la distancia intercantal o interorbitaria.

Asi pues, el hipertelorismo orbitaric se caracteriza por un aumento de ia
distancia existente entre las dos crestas lacrimales (distancia intercrestal) y de las
paredes externas orbitarias (distancia drbita externa) a diferencia del
hipertelorismo interorbitario en el que se inétementa la distancia intercrestal,
siendo normal la distancia externa.

La cifras medias de la distancia intercrestal se calculan en el aduito entre 22
y 28 mm en la mujer y 24 y 32 mm para el varén. Tessier clasifica los
hipertelorismos orbitarios en tres grados, segun la distancia intercrestal: grado 1,
entre 30 y 34 mm; grado 11 entre 34 y 40 mm, y grado 111, superior a 40 mm.

Naturalmente estas distancias han de ser modificadas en los nifios, asi por

ejemplo se calculan unos 18 mm para 1 afio de edad y 23-25 mm a los 12 afos’®.
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El tratamiento quirtrgico es sin duda una de las intervenciones de mas
envergadura de la cirugia craneofacial y requiere una minuciosa preparacion.
Suele realizarse un abordaje intracraneal, con lo que se consigue movilizar las
cuatro paredes orbitarias, o bien extracraneal para movilizar solamente alguna de
ellas. En nuestra opinién el problema de la eleccion técnica se encuentra en que,
si bien el abordaje extracraneal elimina los riesgos del intracraneal, su realizacion
no siempre es facil asi como tampoco asegura un buen resultado en muchos
casos.

No obstante, podemos establecer como indicaciones absolutas para utilizar
un abordaje intracraneal las siguientes condiciones:

1. Encefalocele.
2. 2. Lamina cribosa situada inferior a la sutura nasofrontal.
3. 3. Grados de hipertelorismo 11 o lIl.

La técnicas mas empleadas son la movilizacion orbitaria medial completa y la
biparticion facial®”496064.70

En los nifios es preferible elegir la biparticion facial ya que al practicar esta
técnica no son necesarias las osteotomias infraorbitarias, respetandose entonces
mas facilmente los gérmenes dentarios y el conducto nasolacrimal, alargandose
ademas la posicion centrai de la cara y corrigiéndose al mismo tiempo la mordida
abierta anterior caracteristica de muchos de estos nifios.

La edad apropiada para este tipo de cirugia depende mucho de la presencia
de otras anomalias (encefaloceles), de la severidad de la deformacion y también
del efecto psicosocial que se produzca.

La correccion completa del hipertelorismo orbitario es posible realizarla a
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partir de los dos afios de edad, siendo muy dificil o imposible a edades mas
tempranas por la poca solidez del esqueleto. En niflos muy pequeiios puede existir
indicacion quirargica solamente en aquellos casos en los que exista un rapido
incremento en las distancias intecorbitarias o bien cuando coexista un

encefalocele que no admita esperas en su reparacion.
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REVISION DE LA SERIE DE CRANEOSINOSTOSIS EN EL HOSPITAL INFANTIL
"FEDERICO GOMEZ"

JUSTIFICACION Siendo las craneosinostosis son una de las patologias mas
frecuentes del nifio y no contando con estudios de ésta patologia en México, esta
justificado su realizacion, describiendo las caracteristicas clinicas, métodos
diagnosticos utilizados, abordajes quirurgicos utilizados, tratamientos adyuvantes
por el grupo muitidisciplinario y los resultados, asi como el pronéstico que pueden
servir como base para la busqueda de nuevos tratamientos y mejora de los
actuales.

Surgiendo por la impresion de que aunque aparentemente nuestras estadisticas
corresponden con las de la literatura internacional, no se ha efectuado un estudio
de los resultados, y para verificar si las técnicas que utilizamos modificadas tienen

en realizada un mejor pronostico en la morbimortalidad y la recidiva.

OBJETIVOS

Estudiar los casos de craneosinostosis que fueron atendidos en el Departamento
de Neurocirugia del Hospital Infantil de México "Federico Gomez" en un periodo
de 10 afios.

Conocer la frecuencia, caracteristicas clinicas, método diagnostico utilizado,
tratamiento, evolucion y resultado estético de éstos casos.

Analizar los resultados de los tratamientos aplicados, que serviran de base para
definir el tratamiento optimo para cada caso en el futuro y mejorar la calidad de

vida y mejoria neurologica de los pacientes.
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Comparar los resultados con otras series publicadas.

MATERIAL y METODOS:
MODELO DE TRABAJO.

Se realiz6 un estudio retrospectivo, descriptivo y transversal.

CRITERIOS DE INCLUSION:
Pacientes menores de 18 afios.
1. Ambos sexos.
2. Atendidos por el Departamento de Neurocirugia del Hospital Infantil
"Federico Gomez", entre el 1 de enero de 1994 al 31 de diciembre del 2004.
3. Con expediente clinico-radiolégico completo.
4. Sometido a tratamiento quirurgico.

5. Con diagnostico de craneosinostosis

METODOLOGIA

Se revisaron los expedientes de los pacientes con diagnéstico de craneosinostosis
y sometidos a tratamiento quirirgico en el Departamento de Neurocirugia del
Hospital Infantil de México, en el periodo comprendido entre el 1 de enero de 1984
y el 31 de diciembre del 2004. Se incluyeron 166 casos, que cumplieron con los
.cﬂlerios de inclusion, de los que se clasificoé la edad, sexo, tipo de
craneosinostosis, manifestaciones clinicas, valoracion por otras especialidades;
estudios de imagen realizados, abordaje quirtrgico, recidiva, complicaciones

postoperatorias. Todos los datos se tabularon con el programa SPSS 11.0 for
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Mac @® y se realizaron graficas con el mismo programa.

51



RESULTADOS

Los resultados se dividieron en los siguientes apartados:

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

Il MANIFESTACIONES CLINICAS:.

Il DIAGNOSTICO: Se reportan los estudios de imagen y de gabinete usados.

IV TRATAMIENTO: Se clasificé tipo de tratamiento quirtrgico implementado para
cada paciente.

V SEGUIMIENTO: incluye los estudios de imagen y gabinete que se solicitaron en
cada caso y los especialistas a los que se interconsulté para el seguimiento del

paciente, y sobretodo las complicaciones y las recidivas.

RESULTADOS
| DATOS GENERALES
GRUPO Total
ETARIO
Neonato Lactante menor Preescolar Escolar Adolescente
SEXO Femenino 5 22 36 17 15 95
Masculino 3 30 20 8 10 71
Total 8 52 56 25 25 166
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Se incluyeron 166 casos de cirugia,
con claro predominio de el sexo
femenino, lo que se encuentra en
relacion total con la literatura en

= donde hay un predominio del sexo
SIXO
B..... femenino en las craneosinostosis

i+ — DI g ubno
g enate P ree scalar

i e skt ' sindromaticas y una relacion sin

predominio en las no sindromaticas, aunque nuestro pacientes fueron
predominantemente femeninos en ambos casos.

Con un claro predominio de los pacientes de edad preescolar y lactante menor, y
mucho menor los neonatos. Los que suelen ser los pacientes en el mejor
momento para ser tratados, seguidos por los grupos de edad mencionados, la
razén puede ser que se trata de un hospital de concentracion.

En cuanto el sexo correspondiendo con
cada una de las sinostosis, ya sea
sindromaticas y no sindromaticas, hay
| un poco mas de caso femeninos como

I_HELE ‘;“ es de suponer, tanto en los indromaticos
» feme nmo
._ " -:_ Unm-lﬂn

y no sindromaticos. Resultado que

A L e T

ademas muestran que el predominio de
RRTUN los casos es de los pacientes que son
plagiocefalia (sumando ambos sexos) esto a diferencia de los reportes
internacionales, lo que explicamos, como en la observacion anterior, por que este

hospital es un centro de concentracion de las enfermedades pediatricas y que
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muchos neurocirujanos tienen la habilidad suficiente para tratar la escafocefalia,

pero el tratamiento de la plagiocefalia es mucho mas complejo y requiere mayor

infraestructura para realizarlo de manera adecuada, quiza por eso se refieren a
esta institucion.

- En cuanto a la craneosinostosis

sindromaticas hay un predominio del

sindrome de Crouzon, seguido por el Apert,

B H_I S0 lo que también esta en consonancia con la
Nepre,_ B
N S literatura internacional.
IMAGEN PREOPERATORIA
FrequencyPercent Valid Cumulative
Percent Percent
Valid Rx simples de craneo 4 24 24 24
TAC craneal simple 1 6 .6 3.0
Rx y TAC craneal con ventana 19 114 11.4 14.5
Osea
Rx y TAC craneal con ventana 137 825 82.5 97.0
reconstruccion tridimensional
Rx, TAC 3D, IRM cranial 5 3.0 3.0 100.0
Total 166 100.0 100.0

En cuanto a la utilizacion de estudios de gabinete, se demuestra, en
concordancia con la literatura internacional, que lo mejor, y mas frecuente es la
utilizacion de tomografia computada craneal con reconstruccién tridimensional, y
ocasionalmente en casos de dificil diagndstico, se ha apoyado con la utilizacion de
IRM, como en el caso de craneosinostosis post-shunt que tenia un crecimiento
armonico, pero datos de hipertension endocraneal ocasional y esta normocefalia

obscurecia el diagnostico.
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En el andlisis de la clinica que
presentaban los pacientes, indica
que lo mas frecuente es la ausencia
de sintomatologia y seguido por la
presentacion de hipertension

endocraneal, el déficit mental, esto

también se encuentra

en concordancia con la

literatura.
CLINPRI:
@uun aparte de b e
Ddcrn:u mental
-hmcrl:mmn endocra
gt La presentacion de la

E]hupcnlem.wn enduocra

neal v deficd ment

sintomatologia por las
craneosinostosis no
sindromaticas reflejan

lo expresado

anteriormente y de este modo el sintoma mas frecuente es la hipertension

endocraneal, no se encontrd hidrocefalia, solo en los casos de craneosinostosis

postshunt

Un caso de hidrocefalia se presenté en un paciente portador de sindrome de

Apert, el que también se tuvo que detener su remodelacion craneal por

hemorragia. Ya hablando de la sintomatologia de los caso sindromaticos, el
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sintoma mas frecuente fue también la presencia de hipertension endocraneal y

seguido por déficit mental.
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de avance bifrontobitario, claro que esto indica la gran cantidad de padecimientos

de plagiocefalia, Trigonocefalia, braquicefalia que requieren este tratamiento.
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En cuanto a las cirugias de las craneosinostosis sindromaticas, la frecuencia es
también mayor para el avance frontoorbitario, incluso mayor que en las no
sindromaticas.

ANTIBIOTICO PROFILACTICO * COMPLICACIONES POSTOPERATORIAS
Crosstabulation
Count
COMPLIPOfistula infeccifion fistula de infeccién infeccion necrosis colgajo
de deherida LCR+ deHxQx deHxQx cutaneo+hemorragia
LCR quirurgica y meningitis+ reaccion+ necrosis  colgaj+paro+infecc
empiema acuerpo  de piel
ANTIBPRO epidural extrafio facial
ninguno 1
cefalotina 4 1 1 1 1
TMP/SMX, 1
rifampicina
rifampicina
clindamicina
cefalotina,
amikacina
dicloxacilina 1
clindamicina,
amikacina
dicloxacilina,
ampicilina
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Total 7 1 1 1 1
R ———— Muestra

asombrosamente que no
hay ningun esquema que
paresca mejor en el

antibioético usado, pero

dado que la mayor
cantidad se encuentra en
P la Cefalotina y que los
pacientes que se infectaron también fueron mas en este antibidtico, pero no mayor
la frecuencia en la infeccion, por lo que considero que el esquema es bueno y
debe seguirse usando, al menos mientras no se encuentre otro mejor.
también se muestra otra complicacion, la mas frecuente, fistula de liquido
cefalorraquideo, la que puede decirse no se desarrollo en los casos en que
transoperatoriamente se encontro lesion dural.
Hubo una muerte transoperatoria debida a hemorragia y en tres procedimientos no
se terming la operacion debido a trastornos transoperatorios o hemorragia.
Hubo seis casos de recidiva, la mayoria de ellos en pacientes menores de un afio
y de plagiocefalia, reflejando solo la mayor cantidad de estos pacientes. Es

importante mostrar que el realizar desvitalizacion bipolar perisinusal en los

pacientes con escafocefalia bajo la recidivade 5a1a22a1.

CONCLUSIONES



Se encuentra el hospital dentro de lo esperado para un instituto de salud de
concentracion y ha mejorado paulatinamente con el tiempo y la especializacion del
personal, que previamente no tenia especializacién en neurocirugia pediatrica y
solo eran neurocirujanos generales, asi también con la participacion de los
especialistas que se han mencionado en la introduccién: cirujanos plasticos y
craneo faciales, también la introduccion de nuevas técnicas y es desarrollo del
conocimiento en modificaciones a las técnicas.

Se puede decir que se esta generando conocimiento y que se esta a la vanguardia

en esta patologia a nivel nacional.

ESTA TESIS NO SALE
OE LA BIBLIOTECA
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