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l. INTRODUCCION REVISION MONOGRAFICA DE
LAS CRANEOSINOSTOSIS

a. Introduccién histérica

Galeno de Pergamo, fue quien describié por primera vez estas
malformaciones craneofaciales, en sus tratados de anatomia del
craneo, pero no tiene ilustraciones.

Leonardo Da Vinci describi6 en forma precisa este tipo de
patologias en la época del renacimiento llamando cabezas
Grotescas, que se encuentran en la coleccion de la Reina Isabel I
de Inglaterra.

Figura 1. Cabezas Grotescas que se encuentran en Ia colecuon de la Relna Isabel Il

Vesalio y Croce muestran craneos malformados en la época del
renacimiento, Da Vinci y Durero las facies y cabezas anormales.
Las primeras referencias a las suturas craneanas en una
publicacion americana estan en las obras de Alonso Loépez de
Hinojosos y Augustin Farfan , 1578 y 1579, respectivamente, pero
no se mencionan especificamente las malformaciones craneo -
faciales.

El siglo XIX es el gran siglo para el estudio y clasificacion de las
craneoestenosis. Otto Becker y Rudolf Virchow las estudian vy
elaboran una ley que establece que el craneo se desarrollara en
el sentido de la sutura estenosada. La cirugia de craneo data de la



prehistoria, tanto en el continente americano como el euro —
asiatico - africano.

Los craneos trepanados de Europa, principalmente en el sur y en
Ameérica, sobre todo en Perd, son evidencia de actividad. En
México tenemos craneos trepanados por los zapotecas Yy los
aztecas. En cuanto a la cara, son conocidas las técnicas Sutra para
la reconstruccion de la nariz en India.

En 1890, se inicia la cirugia de este tipo de procedimientos, en
Francia, Odilon Marie-Lannelongue publica De la craniotomie
dans la microcephalie en L’Academie de Sciences.

En 1927 Faber y Towne en los casos de “oxicefalia”, llamaban a
todas las craneoestenosis con mejores resultados que los cirujanos
precedentes.

Con la aparicion de nuevas técnicas , la escuela Francesa , con
Paul Tessier a la cabeza y seguido por Marchac y Renier , asienta
de manera firme la necesidad para el tratamiento quirdrgico de
las craneoestenosis. Se plantean técnicas especificas para una
forma determinada de craneosinostosis, como la de Dhellemmes
para la Trigonocefalia, la escuela del Hospital de Necker de Paris
comprueba el dafio y compromiso neuronal que acompafian a esta
patologia. En México, Fernando Ortiz monasterio Garay y Antonio
Fuente del Campo son los puntales a nivel internacional para
este tipo de cirugia, también el Maestro Chico Ponce de Ledn
implemento el manejo de la técnica quirdrgica para escafocefalias
donde se realiza ablacion de la sutura sagital estenosada con la
técnica “piel de 0so "s9 y realizando al mismo tiempo desvitalizacion
de la duramadre paralela al seno sagital superior ,ss con el propésito
de formar neosuturas, obteniendo un excelente resultado en
nuestros pacientes, siendo el Maestro Chico Ponce de LeoOn
reconocido a nivel Internacional por su amplio estudio en este tipo
de cirugias.



II.CRANEOESTENOSIS Y DISMORFIAS CRANEOFACIALES
a) Introduccion

Los términos que se emplean para designar las distintas
malformaciones son dos craneosinostosis y craneoestenosis la cual
fue acuiada por Virchow en 1852,craneosinostosis fue utilizado por
primera vez por Bertolotti-Fecher, las dos significan el cierre
precoz y esclerosis de una sutura craneal, con deformidad
resultante se que se acompafa de una reduccion en algunos
diametros craneales.

Es bien conocido que una craneosinostosis puede afectar el cierre
de una sola sutura craneal como las escafocefalias, también
pueden verse afectadas varias 0 multiples suturas craneales
asociandose el proceso de las orbitas y el esqueleto facial , por lo
tanto la mayoria de estas deben de ser incluidas como estenosis
craneofaciales. Esto es particularmente cierto en el caso de los
llamados sindromes craneofaciales , que son asociaciones
malformativas, muchas de ellas por caracter hereditario , en que las
deformaciones originadas por las craneosinostosis, que son
generalmente multiples, se asocian a grados mas 0 menos Severos
de hipoplasia del esqueleto craneofacial.

Por ello estas lesiones se conocen también con la denominacion
de disostosis craneofaciales o de manera genérica como
dismorfias craneofaciales, muchas de estos se acompafan de un
cuadro craneo hipertenso cronico.

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 que consta de 320
pacientes operados de craneosinostosis y Sinostosis
craneofaciales se mostrara también, la experiencia del HIMFG.



TABLA 1 CLASIFICACION DE ESPARZA-ROMANCE

|. Craneosinostosis ldiopaticas

Escafocefalia (44%)
Plagiocefalia anterior (17.46%)
Plagiocefalia posterior (4.8%)
Trigonocefalia (6.6%)
Braquicefalia (4.8%)
Sinostosis multiples (7.86%)
ll. Craneosinostosis Sindromaticas
Sindrome de Crouzon (7.86%)
Sindrome de Apert (6.2%)

Sindrome de Chotzen
Sindrome de Pfeiffer
Sindrome de Carpenter
lll. Craneosinostosis secundarias

Enfermedades hematologicas
Enfermedades metabdlicas
Agentes teratdbgenos
Craneosinostosis postshunt

IV.Craneosinostosis inducidas por compresion mecanica.

Tabla 1. J. Esparzal.A.Romance2, M.J. mufioz Hospital Infantil
Universitario 12 de octubre. Madrid. Es una serie recogida desde el
afio 1983 hasta 1997 y que consta de 320 pacientes operados de
craneoestenosis y estenosis craneofaciales.

(Tabla 1) Bajo un punto de vista funcional , es necesario distinguir
las craneoestenosis que afectan a la region de la sutura sagital ,
que generalmente deforman solamente a la calota craneal
(escafocelias ), del grupo de las llamadas craneoestenosis
anteriores ( braquiocefalias, 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 con la consecuente compresion
cerebral.
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Es ademas en estos casos en donde mas frecuentemente se
presentan la hipertension intracraneal y la hidrocefalia.*
En el grupo |, las escafocefalias (141 casos ) son siempre los mas
frecuentes en todas las series , menos en la serie del HIMFG que
tiene como predominancia las plagiocefalias, seguidas de las
craneosinostosis no sindrémicas que afectan fundamentalmente a
la fosa craneal anterior  ( plagiocefalia, trigonocefalias vy
braquiocefalias) con 89 nifios en esta serie .
En el grupo Il es de destacar el elevado numero de nifios con
sindromes craneofaciales que se trataron en una serie de (50
casos ), seguramente como indican los autores por que su unidad
de cirugia craneofacial concentran 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
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 posicion de la
cabeza fetal o del nifio en la cuna . la mayoria de estos nifios no
necesitan tratamiento quirdrgico , por lo que no estan incluidos en
este estudio.

Tabla 2 Clasificacion de Thompson y Hayward de

craneoestenosis

Tipo Sutura Sindromética Nombre

Primaria Sutura No sindromatica Escafocefalia
Unica

Plagiocefalia

No sindrométicas Trigonocefalia
Braquicefalia

Oxicefalia
Mdaltiples Crouzon
suturas Sindromaticas Apert

Pfeiffer
Saethre-Chotzen
Secundaria a trastornos del almacena- Hurler

miento Morquio

de mucopolisacaridos

a trastornos metabolicos Raquitismo
Hipertiroidismo

a trastornos hematologicos Policitemia vera
Talasemia

a la ingesta de medicamentos Acido retinoico
Difenilhidantoina

Tabla 2 (Bol Med Hosp Infant Mex 2011; 69(5): 333-348
Vol, 68, septiembre -Octubre2011Dr. Fernando Chico Ponce de Leén)®
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Clasificacion bastante simple que resume estos conceptos

(Tabla 2)Recientemente se ha informado que las craneoestenosis
primarias, no sindrométicas, de una o mas suturas se presentan en
1 de cada 2100 nifios.?® Se calcula que serian de 10 a 16 por cada
10,000 nacidos vivos. Este cierre patolégico de las suturas se
presenta en Francia en 1/2000 nifios. Las craneoestenosis
secundarias engloban una gran cantidad de sindromes, de 90 a
139, segin algunos autores.®® Trastornos metabdlicos,
hematologicos, del almacenamiento, y los relacionados con la
ingesta de medicamentos son algunos de los padecimientos que
pueden acompafiarse de una craneoestenosis.®

Tabla 3 Craneoestenosis en el HIMFG yen el CHUNP

Craneoestenosis no sindrométicas HIMFG CHUNP
(n=138)  (n=2710)

Plagiocefalia coronal 47% 13.1%
Escafoceflia 30% 48.6%
Trigonocefalia 12% 21.6%
Braquicefalia 7% 5.3%
Otras 4% 11.4%

Craneocestenosis sindromaticas (n=28) (n=489)
Crouzon 67% 29%
Apert 20% 32%
Pfeiffer 4.4% 17%
Saethre-Chotzen 2.2% 18.1%
Otras 6.4% 4.9%

HIMFG: Hospital Infantil de México Federico Gomez (tolal de casos
166). CHUNP: Centre Hospitalier Universitaire des Enfants Malades
Necker de Paris (tolal de casos: 3199).

Tabla 3 (Bol Med Hosp Infant Mex 2011; 69(5): 333-348
Vol,68,septiembre-Octubre2011Dr. Fernando Chico Ponce de Ledn)®

En el Hospital Infantii de México Federico Gomez (HIMFG), la
craneoestenosis no sindromatica mas frecuente es la plagiocefalia
coronal (47%). Es posible que esta frecuencia esté relacionada con
el tipo de atencién del HIMFG que, por ser un hospital de tercer
nivel, concentra los padecimientos ciertamente dificiles. Le siguen la
escafocefalia con 30% vy la Trigonocefalia con 12%. La estenosis
bilateral de la sutura coronal tiene frecuencia de 7% vy las
craneoestenosis multiples, no sindromaticas, de 4%. El 17%
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restante corresponde a las craneoestenosis sindromaticas
(tabla2).Las craneoestenosis sindromaticas representan entre 11.30
y 27% del total de las craneoestenosis, como se ha podido
constatar en la experiencia del HIMFG, el CHUNP vy el Hospital 12
de Octubre de Madrid. En el HIMFG la frecuencia es de 17%. La
enfermedad de Crouzon es la craneoestenosis sindromatica mas
frecuente, con un porcentaje de presentacion de 29.8 a 67%
(34.37% para el Hospital 12 de Octubre y 67% para el HIMFG).%
2339 E| sindrome de Apert varia de 20% para el HIMFG a 34% para
el Hospital 12 de Octubre, mientras que el de Pfeiffer oscila entre
4.4% (HIMFG) y 21.8% (Hospital 12 de Octubre). Finalmente el
sindrome de Saethre-Chotzen se presenta de 2.2% (HIMFG) a
18.1% (CHUNP).® La serie méas grande de la que se tiene registro
en la literatura médica internacional corresponde al CHUNP con
3199 casos, mientras que la serie del HIMFG es de 166 casos que
repzzeg%g\tan 5 aflos de tratamiento de estas malformaciones (tabla
3).7°"
c. Patologiay clinica
La sintomatologia basada por una parte en la deformidad craneo
facial que produce el crecimiento anormal de las diferentes
estructuras Oseas, asi como en la incapacidad mas o menos
severa del esqueleto craneofacial para contener adecuadamente
a los organos 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
craneofascioestenotico se compone de cuatro elementos basicos :
las deformidades craneo faciales con disminucion de la vision en
una relacion 4:2 , el sindrome neurolégico ,(la alteraciones
orbitarias y las del macizo facial.)®

1. Deformidades craneofaciales
se ven involucradas diferentes suturas dependiendo el grado de
severidad de la enfermedad, la hipoplasia en el crecimiento 6seo y
también la compensacion de regiones 0seas en principio no
afectadas.

a. Alteraciones orbitarias

La principal es la orbitoestenosis, que producird 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 posicion etmoidal.

Por otra parte la hipoplasia de los rebordes orbitarios inferiores y
del suelo de las orbitas acentia también el exoftalmos. La distopia
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orbitaria es una de las malformaciones relativamente frecuente,
especialmente en las craneoestenosis anteriores como la
plagiocefalia anterior y obliga a una cuidadosa planificaciéon
quirdrgica para su correccion.®

El exoftalmos puede también dificultar la vision binocular asi
como la convergencia ocular, ademas de propiciar la aparicién de
gueratitis, a veces muy graves. Otras malformaciones orbitarias
gue pueden presentarse son el hipertelorismo orbitario y el
hipertelorismo. Por otra parte el estrabismo de diferentes
modalidades es también frecuente en la mayoria de las formas de
craneosinostosis anteriores.®

En 67% de los casos de plagiocefalia coronal se presenta
estrabismo vertical, y la posible consecuencia de una ambliopia.
En tanto que en todas las craneoestenosis puede existir un
estrabismo horizontal que se agrava en la mirada hacia arriba. Los
trastornos oftalmologicos son relativamente frecuentes en las
craneoestenosis sindromaticas. Se ha observado que 40% de los
casos presentan astigmatismo con fotofobia y, en consecuencia,
ambliopia. En los sindromes de Crouzon, Apert vy Pfeiffer se
observa un sindrome en “V” de exotropia en la vision hacia arriba.

b. Alteraciones del esqueleto facial

El macizo facial puede presentar hipoplasia generalizada, con
reduccion de sus didmetros en las tres direcciones y por
consiguiente puede existir una severa incompetencia Osea para
albergar el aparato visual.

e El suelo orbitario es poco profundo, lo que agrava el
exoftalmos. Se afiade la estrechez de la arcada
dentaria con apifiamiento de los dientes, paladar ojival
y mal oclusion. EI pseudoprognatismo por hipoplasia
maxilar es también frecuente sobre todo en el Crouzon
y el Apert.

e El septum nasal puede producir por su relativo
hipercrecimiento una obstruccion cronica de las vias
areas y también pueden asociarse incompetencia
velo faringea y relativa hipertrofia lingual. En los casos
mas graves , la insuficiencia de las vias aéreas puede
ser tan acusada que estos nilos pueden presentar
episodios de apnea durante el suefo lo que en
ocasiones obliga a practicar traqueotomias.

14



2. Manifestaciones Neuroldgicas

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

a. Repercusiones en el nivel intelectual

El CHUNP incluye la serie mas grande, de valoraciéon con las
escalas:

1) de Brunet-Lézine

2) Nouvelle échelle métrique de l'intelligence

3) Wechsler intelligence scale for children

reportada en la literatura, de craneoestenosis con valoracion del
coeficiente intelectual (Cl). Se confirma que retrasar después de un
afo la descompresion cerebral tiene consecuencias negativas para
el desarrollo intelectual,se observo un CI >90 en el 93.8% de los
casos de escafocefalias antes de cumplir 1 afio de edad, y este
porcentaje cay0 a 78.1% después del afio. En el caso de la
braquicefalia, el 89.2% de los casos tuvieron un Cl >90 antes del
afno, pero el porcentaje disminuyo al 52.2%, después del afio. Las
craneoestenosis no sindromaticas fueron aquellas en las que se
observd mayor deterioro de la funcion intelectual con el paso del
tiempo. 80,85,89

En el 86.4% de los casos de craneoestenosis complejas se observo
un Cl >90 antes del afio de edad, porcentaje que cayo a 59.3%
después del afio de edad. *

En los casos de plagiocefalia, esta proporcion vario de 90.4% antes,
a 80.7% después del afio de edad. Las oxicefalias generalmente
son diagnosticadas después del afio de edad y por eso no se tiene
la valoracion previa, pero solo el 40.8% de casos obtuvo un CI
>90.De las craneoestenosis sindromaticas la mas grave fue el
Apert, la proporcion de casos con Cl >90 cambio de 45.5% antes a
7.4% de los casos después de un afio de edad. En el Crouzon, la
misma proporcion fue de 80% antes a 65.6% después del afio de
edad. En la misma valoracion, para el resto de las craneoestenosis
sindromaticas el cambio fue de 70% antes a 48.9% después del
aflo. Una constante tanto en la serie francesa como en la mayoria
de los informes de la literatura internacional, es el agravamiento del
déficit intelectual atn en las craneoestenosis no sindromaticas.®*°
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b. Repercusion en la vision.

En 67% de los casos de plagiocefalia coronal se presenta
estrabismo vertical, y la posible consecuencia de una ambliopia.

En tanto que en todas las craneoestenosis puede existir un
estrabismo horizontal que se agrava en la mirad hacia arriba.”®"®
Los trastornos oftalmoldgicos son relativamente frecuentes en las
craneoestenosis sindromaticas. Se ha observado que 40% de los
casos presentan astigmatismo con fotofobia y, en consecuencia,
ambliopia.®>"®" En los sindromes de Crouzon, Apert y Pffeifer se
observa un sindrome en “V” de exotropia en la vision hacia
arriba.”®"®

Puede aparecer a cualquier edad del nifilo, con cefaleas vy
especialmente con alteraciones al fondo de ojo (edema Yy atrofia de
papila) que puede acompafiar de disminucion de las capacidades
visuales de los pacientes.

El edema de papila (EP) y la atrofia papilar (AP) son de las
complicaciones mayores de las craneoestenosis que no han sido
tratadas a tiempo, pero son menos frecuentes en comparacion con
la HIC que se presenta en la totalidad de las craneoestenosis.”
Entre 0.8 a 0.3% de los casos de escafocefalia, trigonocefalia y
plagiocefalia presentan EP, y s6lo en 0.1% de los casos de
escafocefalia se ha reportado AP. En la braquicefalia no se refieren
EP ni AP. Se ha reportado que el 9.8 y 12.7% de los casos con
oxicefalia presentan EP y AP, respectivamente. Estas son las cifras
mas elevadas de atrofias Opticas en estos padecimientos. También
las craneoestenosis complejas presentan EP en 4.3% y AP en 0.9%
de los casos: Apert presenta EP en el 3.2% de los casos, sin
evidencia de AP. El Crouzon es la craneoestenosis mas afectada
con EP en el 16.6% de los casos y AP en el 3.4%.27 Se supone
que la apnea del suefio, con su consecuente hipoxia, puede agravar
estos fendmenos, ocasionando una disminucién aun mas severa

c. Sindrome de Hipertension Intracraneal

Su presentacion es la insuficiencia de la cavidad craneana para
contener un cerebro con la compresion del mismo y esto es uno de
los principales motivos para la intervencion quirargica.

Es importante destacar que este sindrome puede aparecer
tardiamente, mucho tiempo después de que la craneoestenosis
haya sido operada e incluso en la adolescencia.

Segun la serie del CHUNP, en la mayoria de las craneoestenosis,
sindromaticas y no sindromaticas, existe una reduccion del volumen
intracraneano, con excepcion de la mayor parte de los casos de
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Apert. Se ha visto también una relacion entre el menor volumen
intracraneano y la presencia de hipertensién intracraneana (HIC).
Sin embargo, diversos autores han reportado cifras diferentes de
HIC en las craneoestenosis no sindromaticas. Renier reportd

cifras de mas de 15 mmHg y encontré HIC en 66.6% de las
oxicefalias, 31.3% en las braquicefalias, 15.2% en las
escafocefalias, 12.7% en las plagiocefalias y 7.9% en las
trigonocefalias. En la craneoestenosis lamboidea no se encontr6
HIC. En una serie de 41 casos en los que predominaron las
craneoestenosis no sindromaticas, se observo que 92.6% de los
casos presentaban HIC pero no hubo relacion entre el volumen
intracraneano y la HIC.®** En caso de las craneoestenosis
sindromaticas, la HIC es mas constante, se presenta en 68.8% de
los casos de

Crouzon, en 45% de los casos de Apert, y en 29% de otros
sindromes. Se informa la presencia de HIC en 44.4% de las
craneoestenosis complejas. 324277289

Recientemente, Tamburrini y colaboradores han informado hasta
24% de casos con HIC en las no sindromaticas y 52.8% en las
sindromaéticas. *°

d. Hidrocefalia

Esta es una de las causas de hipertension intracraneana, se
presenta con mayor frecuencia en los grandes sindromes
craneofaciales, con severas alteraciones en la base del craneo,
sobre todo en la enfermedad de Crouzon.

Por otra parte es necesario distinguir la moderada
ventriculomegalia que acompafia frecuentemente a los nifios con
craneoestenosis, de una autentica hidrocefalia activa.

La monitorizacion continua de la PIC es una técnica fundamental
que resuelve eficazmente el problema de diagnostico.

La incidencia de craneosinostosis e hidrocefalia se reporta entre
un 4 y 10% en reportes de series grandes del Department of
Pediatric Neurosurgery, and Department of Pediatric Radiology,
Hoépital Necker—Enfants Malades, Université René Descartes, Paris,
France; and Department of Neurosurgery, Leeds General Infirmary,
Leeds, England .

En esta serie de 1727 pacientes del Hospital de Necker- enfants
Malades se reportan los factores causales y la incidencia de
hidrocefalia en craneoestenosis sindrométicas y no sindromaticas.
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En estos casos la hidrodinamia anormal del LCR intracraneal se
encontrd en el 8,1% de los pacientes (3,4% de los cuales tenian
derivaciones y el 4,5% no).'%

Hay tres tipos de alteraciones hidrodinAmicas LCR que se
observaron en esta serie:

a.  Hidrocefalia progresiva con dilatacion ventricular.

b. Hidrocefalia no progresiva ventriculomegalia.

C. Dilatacion de los espacios subaracnoideos.

La hidrocefalia se produjo con mucha mas frecuencia en pacientes
con craneosinostosis sindromatica (12,1%) que en aquellos con
craneosinostosis aislada (0,3%).'%

De hecho, los pacientes con craneo en trébol exhibieron una
caracteristica constante y los pacientes con sindrome de Crouzon
eran mucho mas propensos a tener hidrocefalia que aquellos con
otros sindromes. %

En el sindrome de Apert, la dilatacion ventricular se produjo con
cierta frecuencia, pero casi siempre no progresiva en su naturaleza.
En la mayoria de los casos de craneoestenosis sindromatica, la
estenosis del agujero rasgado posterior y / o la hernia de las
amigdalas eran una constante.*®®

La hidrocefalia es un evento raro en los casos de craneoestenosis
no sindromatica y nunca se produce en sinostosis unicas a menos
que sea por casualidad. En contraste, la hidrocefalia es un hallazgo
relativamente frecuente en Ilos casos de craneoestenosis
sindromaticas, especialmente en los de sindrome de Crouzon y
Apert, y es un hallazgo constante en los casos de deformidad de
craneo en trebol. La estenosis del foramen yugular y el
hacinamiento de la fosa posterior son, probablemente, los dos
factores principales responsables de la hidrocefalia en los casos del
sindrome de Crouzon y deformidad kleeblattschadel.

La dilatacion ventricular puede reflejar malformaciones de cerebro
en el sindrome de Apert, la estenosis del foramen yugular puede
inducir a la hidrocefalia progresiva en este sindrome, la dilatacion
de los espacios subaracnoideos, tanto en el pre quirargico y en el
post operatorio, es un hallazgo frecuente en el sindrome de Apert y
podria ser el resultado de una anormalidad primaria del cerebro que
hace lento el cerebro después de la re expansion de la béveda
craneal.
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Tabla 5 Pacientes que presentan una dilatacion estable o progresiva
ventricular asi como colocacion de Sistemas derivacion ventriculo
peritoneal en una serie de 1727 casos de craneoestenosis Hospital de
Necker

No. of Patients

Ventric- Pericere- Average Subdu- Total
ular bral Age (mos) roperi- CSF
Type of Di- Fluid Col- at Shunt VP  toneal Diver-
Craniosynostosis lation lection Insertion Shunt Shunt sions
Crouzon’s syn- 36 3 12.3 22 3 25
drome
Apert’s syndrome 35 37 13 5 - 9
Pfeiffer’s syndrome - 0 13 5 0 5
Opitz syndrome 1 0 2 1 0 !
Antley-Bixler's 0 1 13 0 1 I
syndrome
complex 3 l 15 3 1 -
brachycephaly I 3 10 3 -
scaphocephaly 0 3 7.3 0 3 3
trigonocephaly 0 2 6 0 2 2
oxycephaly I 0 60 I 0 !
total 82 50 NA 38 17 55

* NA = not applicable.

Tabla 5 (J. Neurosurg 88:209-214, 1998 )’

d) Tipos de craneosinostosis y sinostosis craneofaciales con
factor de riesgo de hidrocefalia.

1) Escafocefalia

Es el cierre aislado de la sutura sagital es predominante en el sexo
masculino en proporcion 4:1 y constituye entre 40 y 60% de las
craneoestenosis. Sin embargo, para el HIMFG significa 24% del
total de las craneoestenosis, por debajo de las plagiocefalias
coronales.
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Figura 1. Escafocefalia.
(Bol Med Hosp Infant Mex 2011, 69(5): 333-348
Dr. Fernando Chico Ponce de Leon)’

A) Vista de perfil con el alargamiento manifiesto del diametro
anteroposterior y la frente abombada, lo mismo que el occipital.

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

Siguiendo la ley de Virchow, la deformacion encontrada en la
escafocefalia es el alargamiento del diametro fronto-occipital y
acortamiento del biparietal

Existen variantes en cuanto al abombamiento frontal que es bilateral
y rectangular, aunque puede ser normal o abombado en forma
hemisférica.

Cuando el diametro frontal es el méas abultado, la razén es que el
cierre de la sutura es predominantemente anterior; en cambio,
cuando el didmetro predomina a nivel occipital, es debido a un
cierre principalmente posterior.

El diametro occipital tiene generalmente forma conica, con el vértice
hacia la parte media de la escama del occipital.

Cuando los dos polos se deforman, la totalidad de la sutura ha
tenido un cierre agresivo. En las malformaciones severas, se
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encuentra una inversion de la curvatura del hueso en los niveles
parietales y temporales, presentando la convexidad hacia la
superficie cerebral.

Existe también un hundimiento de diversos grados de severidad a
nivel pterional, que acentia la deformacién frontal; esto es debido a
diversos grados de estenosis de la sutura esfenofrontal.

El hueso estenosado se encuentra engrosado, lo mismo que el
pterion. Aparte de la participacion de estas ultimas estructuras en la
conformacion de la malformaciéon, no hay mas suturas involucradas.

Al tratarse de una craneoestenosis “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.

Figura 2. Escafocefalia.
(Bol Med Hosp Infant Mex 2011; 69(5): 333-348 Dr. Fernando Chico
Ponce de Ledn) ¥
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A) Imagenes de TC en 3 dimensiones: Craneo visto de frente y por
arriba. Se aprecia la ausencia de la sutura sagital con la presencia
de una elevacioén sobre el lugar donde ésta deberia de existir (* *)
se nota la disminucion del diametro interparietal.

B) Incidencia lateral, donde se confirma el perfil alargado del
craneo, con la sutura cerrada (* *); ademas, es posible distinguir de
manera clara y correcta el resto de las suturas (flechas).

Figura 3 Escafocefalia TC 3D
Paciente femenino de 1afio 8 meses con diagnostico de
Escafocefalia operada en HIMFG Marzo de 2012
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(Figura 3) Craneo visto de arriba donde se aprecia cierre de la
sutura sagital con elevacién sobre el lugar donde deberia existir
esta, disminucion del diametro biparietal Incidencia lateral perfil
alargado del craneo, con la sutura cerrada y se observa de manera
clara el resto de las suturas. Vista de frente y arriba donde se
observa sutura coronal el bregma pero el cierre de la sutura
sagital.

2.Plagiocefalia Anterior coronal o craneoestenosis coronal
unilateral

Se trata de una deformacion muy compleja que no solo se explica
por el cierre de la sutura coronal, sino también por el cierre de todas
las suturas de la base craneal relacionadas: frontoesfenoidal
frontoetmoidal y esfenozigomatica (llamada en nuestro servicio el
candado esfenoidal)

Es la segunda en frecuencia acorde con la mayoria de las
publicaciones. En el HIMFG es la mas frecuente, con 40% de los
casos se sitta por arriba de la escafocefalia.

Es la tercera en frecuencia para la serie del CHUNP y el 13% de las
no sindromaticas. Es predominante en el lado derecho con 61% y
también en el sexo femenino con 69%, en contraste con la
Escafocefalia

Figura 4. Plagiocefalia coronal derecha:
(Bol Med Hosp Infant Mex 2011; 69(5): 333-348
Dr. Fernando Chico Ponce de Leon) %°
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Figura 4 A) Cuando se ve al paciente de frente discretamente por
arriba, se aprecia la Orbita jalada hacia atrds y hacia adentro
(flechas); el reborde, casi inexistente en la parte externa, tiene una
inclinacion posterior y hacia abajo. La frente esta aplanada y con
traccion caudal. B) Desde arriba se nota de forma clara el
exorbitismo del ojo del lado enfermo (flecha).

En esta malformacion debe de reconocerse la estenosis de la
sutura coronal, sea izquierda o derecha, pero también se
encuentran enfermas las suturas correspondientes a nivel de la
base, es decir, principalmente la frontoesfenoidal y la
esfenotemporal, a través del ala mayor del esfenoides.

El hecho de cerrar a nivel coronal de un lado explicaria
parcialmente la deformacion de la Orbita hacia atras, con
borramiento del reborde orbitario, asi como la escoliosis nasal; pero
la deformacion de la base, con el temporal adelantado hacia el lado
coronal estenosado, presenta las suturas de la base enfermas
afectando una mitad del anillo coronal del craneo, con una
estenosis esfeno-frontal, esfeno-escamosa y esfeno-petrosa del
lado afectado. El estrabismo, a expensas del lado estenosado,
propicia una ambliopia.

Figura 5. Plagiocefalia coronal derecha.
Imdgenes de TC reconstruccion en 3D:
(Bol Med Hosp Infant Mex 2011; 69(5): 333-348
Dr. Fernando Chico Ponce de Leon)’

A) Reconstruccion mostrando al craneo de frente y ligeramente
hacia arriba; se distingue facilmente la malformacion con la
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ausencia de la sutura coronal derecha. El resto del sistema
suturario se encuentra permeable. Las deformaciones de la frente y
la Orbita son como se ha descrito en las imagenes de la cara del
paciente.

B) Vista del craneo desde arriba, donde se puede constatar la
sutura estenosada, con la deformacién ya descrita a nivel de la
frente, con la fontanela y resto de las suturas permeables.

Figura 6.Paciente masculino de 2 aios de edad plagiocefalia
coronal izquierda HIMFG TAC de craneo 3D se observa el cierre
de la sutura coronal izquierda deformacion en la frente de lado

contralateral.
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Figura 7 paciente masculino de 2 afios HIMFG con plagiocefalia coronal
izquierda.

El diagndstico es eminentemente clinico y en el plano frontal, en la
cara se distinguira una distopia orbitaria del lado afectado, con la
orbita jalada hacia atras, hacia arriba y adentro. Suele haber
escoliosis nasal, con la convexidad escolidtica situada en la raiz de
la nariz y hacia el lado estenosado. Esto condiciona en ocasiones
un estrabismo divergente del lado enfermo. En el plano sagital hay
borramiento del reborde orbitario, asi aplanamiento de la giba
frontal del lado afectado, con abombamiento de la contralateral y de
la region pterional y temporal.
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Cuando se ve la cabeza del nifio desde arriba, se distingue muy
claramente un exorbitismo del lado enfermo, con el parpado saliente
y la ausencia del reborde orbitario, asi como el aplanamiento de la
giba frontal correspondiente y deformacién hacia adentro de la
parte labial y la orbita. El pabellon auricular estd mas cercano a la
orbita que el del lado no afectado. En el plano axial hay un
hundimiento de la regién fronto orbitaria. Esta especial plicatura del
craneo, con punto de torsion a nivel de las suturas estenosadas,
tanto de la boveda como de su contraparte basal, podran también
producir un abultamiento compensatorio del parietal contralateral.

Algunos autores proponen una complicada antropometria craneana,
con cincuenta y nueve indices y distancias a medir, que se
consideran dificiles de implementar para el buen diagndstico y
tratamiento de la plagiocefalia.

En los craneos oblicuos ovalares, la desviacion y aplanamiento de
tipo funcional son contrarios.

El pabellon auricular se aleja de la region fronto-orbitaria que esta
en posicion retrograda, en tanto que el del lado frontal contralateral,
mas saliente, presenta un pabellon auricular mas cerca de la region
fronto-orbitaria; ademas no hay exorbitismo en el lado afectado.

La plagiocefalia revela en las Rxc imagenes tipicas. En la AP se
observa el ala menor del esfenoides elevada en su extremo externo,
lo que constituye el signo tipico de “arlequin”, ademas de estar
asimeétrica puesto que la oOrbita enferma esta jalada hacia afuera y
arriba. Se observa el abombamiento pterional y temporal en el lado
afectado. Se puede también distinguir la escoliosis nasal.

En la placa lateral del lado enfermo, la sutura estenosada muestra
osificada, sin las lineas radioltcidas que la caracterizan.
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Figura 8 Plagiocefalia coronal izquierda
(Bol Med Hosp Infant Mex 2011, 69(5): 333-348
Dr. Fernando Chico Ponce de Leon) *

Figura 8 Reconstruccion y medicion de la base del craneo segun la
técnica de czorny en TC de 3D. Linea sagital a-a; lineas petrosas b-
b; linea etmoidal c. En la plagiocefalia organica se encuentra
aumentado el angulo petroso-sagital del lado enfermo

(1) asi como disminuido el angulo etmoido petroso, también del lado
afectado

(2) Se abre un angulo, que no debe normalmente de existir, el
etmoido-sagital

(3) Todo se encuentra atraido hacia el anillo coronal de la base,

gue esta estenosado, es decir hacia las suturas esfenofrontales y
esfenotemporales .

En las reconstrucciones tridimensionales de la base de craneo, la
plagiocefalia por estenosis coronal muestra caracteristicas
especificas. Es posible discernir la desviacion de la roca del
temporal hacia el lado estenosado, en este caso el izquierdo con
apertura del angulo petrosagital hasta 71°, siendo lo normal 50°
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aproximadamente. Al mismo tiempo, las instancias etmoidales,
representadas por la lamina cribosa, estan desviadas hacia el lado
estenosado. Es evidente la compresion del polo frontal del lado de
la craneoestenosis

3. Plagiocefalia lamboidea o posterior

Es el cierre y esclerosis de una o las dos suturas lambda. No es una
craneoestenosis comun y ocupa el ultimo lugar en frecuencia dentro
de las craneoestenosis no sindromaticas de una sutura en la serie
del CHUNP con 0.77%.

Esta cifra baja aun mas en el caso de las craneoestenosis
sindromaticas. La plagiocefalia posterior puede estar asociada a
una escafocefalia.®®

Figura 9 TAC de crdneo 3D se puede observar el
cierre de la sutura lamboidea derecha

Figura 9 Generalmente se distingue por el aplanamiento de la parte
posterior del craneo, del lado de la sutura estenosada.
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Figura 10 Esta deformacion es poco notoria por estar situada en la
parte posterior y por estar, la mayor parte de las veces, cubierta por
el cabello.

Puede condicionar una cierta oblicuidad del craneo que
generalmente no es muy severa ni notoria. El cierre de las dos
suturas lambda es muy raro y condiciona una especial deformacion,
con el aplanamiento severo de la parte posterior del craneo. De
todas las craneoestenosis, tanto sindroméaticas como no
sindrométicas, esta es la Unica en la cual no se ha encontrado HIC,
aunque el numero de casos estudiados sea bajo.

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

Es la tercera en orden de frecuencia para la serie del HIMFG con
10% de frecuencia dentro de las craneoestenosis no sindromaticas.

La malformacion obedece al cierre y esclerosis de la sutura
metopica. En el plano axial, se observa el caracteristico aspecto de
frente en prisma triangular, con el vértice hacia adelante.

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

Al mismo tiempo, disminuye la distancia intercantal interna y
externa, reduciendo la capacidad de la fosa anterior del craneo.

Las éareas latero orbitarias y pterionales estan rotadas hacia
adentro. Hay hipotelorismo con el pilar interno vertical y el externo
inclinados hacia adentro, con la consecuente imagen tipica de las
orbitas llamada en “mapache”. La cabeza, vista desde arriba,
proporciona el mejor panorama de la malformacion observandose
las caracteristicas antes mencionadas. Las Rxc son siempre utiles
para constatar el engrosamiento con aumento de la densidad 6sea
a nivel metopico, el hipotelorismo y el aspecto tipico en “ojos de
mapache”.

Figura 12 TAC de crdneo con reconstruccion 3D se observa el

clerre de la sutura metopica. La TC muestra, en los cortes axiales a
nivel frontal, la caracteristica deformacion que da nombre a esta
craneoestenosis. La reconstruccion en 3D de la base muestra una fosa
frontal estrecha y un estrechamiento también a nivel pterional
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Figural3 paciente de 1afio 6meses paciente HIMFG
Trigonocefalia notese la frente con la punta en triangulo.

Es posible comprobar el hipotelorismo, el engrosamiento de la
sutura metopica y la frente con la punta en triangulo con diversos
grados de cierre.

Generalmente existe un abombamiento de la fosa temporal

gue es visible en las placas normales y en las ventanas 0seas.

Las regiones prefrontales estan comprimidas por la malformacion.
Las reconstrucciones en 3D de la TC confirman lo observado en la
clinica y en las Rxc y permiten hacer un buen plan quirdrgico.
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Figura 14 Trigonocefalia. Reconstruccion TC en 3D
(Bol Med Hosp Infant Mex 2011, 69(5): 333-348
Or. Fernando Chico Ponce de Leon) 89

a. Hipotelorismo con 6rbitas en “mapache”, tipico de la

Trigonocefalia; se contintda distinguiendo la deformacion frontal

en punta.

b. Hipotelorismo con Orbitas cercanas a lo normal; es también
posible aunque menos frecuente que las orbitas en
“‘mapache”.

En todos los casos existe un retroceso de los bordes externos de
las Orbitas, con el reborde inclinado hacia arriba y atras (flechas
delgadas); los rebordes convergen hacia los huesos propios de la
nariz, siguiendo la direccion de la malformaciéon (flecha gruesa).
Existe una depresion a nivel pterional, bilateral, constante en este
tipo malformacion (*).

5. Craneoestenosis 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
confusién en la terminologia que se emplea para describirlas.

Las principales son  Braquicefalia , oxicefalia, turricefalia,
acrocefalia y crdneo en forma de trébol .Estos tipos de
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craneoestenosis pueden presentarse aisladamente o0 bien
formando parte de un sindrome malformativo craneofacial , en
cuyo caso las deformaciones faciales serdn generalmente mas
evidentes. Las formas aisladas representan 7,86%, las
braquicefalias el 4,8%.%° En todas ellas el sindrome neurolégico
de las craneosinostosis aparece con mayor frecuencia que en las
formas mas simples vy la afectacion de la base craneal es muy
predominante.?>®

5.1. Braquicefalia

la sinostosis de ambas suturas coronales y de la fosa anterior
proporcionan una deformidad caracteristica : retrusion frontal y de
los rebordes orbitarios , con una frente casi vertical y ensanchada
siendo el bregma el punto mas alto de la cabeza. Las orbitas son
también arlequin **3°>*

En la serie del HIMFG, este tipo de la braquicefalia representa 7%
de las craneoestenosis no sindromaticas y 6% del total. Predominan
en el sexo femenino (66%), frecuencia semejante a las cifras de la
plagiocefalia coronal. Esparza y Ferreira dan cifras parecidas a
éstas. Es la craneoestenosis que mas casos de HIC cronica
presenta (31.3%) aunque sin edema de papila muy probablemente
debido a lo precoz de la cirugia.?®% %

En la vista de frente, conforme a la ley de Virchow, se pueden
distinguir un abombamiento biparietal con claro aumento del
diametro bitemporo-parietal del craneo y los rebordes orbitarios con
diversos grados de borramiento y telecanto o franco hipertelorismo
asi como la frente aplanada. Los pabellones auriculares estan
separados, con la concavidad hacia abajo, dando la impresion de
estar mas abajo de lo normal.

En la apreciacion lateral es evidente la disminucion del diametro
antero-posterior del craneo. Se confirma el aplanamiento frontal con
la disminucion del reborde orbitario y, en la mayoria de los casos,
es posible distinguir diversos grados de exorbitismo debidos al
desplazamiento hacia atras del tercio superior de la cara. En
algunos casos existe el desplazamiento del craneo hacia arriba,
dando la apariencia de una torre y justificando el nombre de
“turricefalia”. La apreciacion de la cabeza desde arriba permite
corroborar el retroceso de la frente, el borramiento orbitario y el
exorbitismo.
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Figura 15 Paciente de 6 afios con braquicefalia Existe una
disminucion del diametro anteroposterior, provocando en
ocasiones un perfil parecido a una torre.

35



Figura 16 las Rxc AP muestran la arlequinizacion de ambas 6rbitas
y, en ocasiones, diversos grados de impresiones digitiformes en
relacion con una HIC crénica. Hay un aumento del diametro
bitemporoparietal y a veces la estructura 0sea sube semejando una
torre. Las incidencias laterales no presentan los trazos de sutura a
nivel coronal y hay diversos grados de aplanamiento frontal y
borramiento del reborde orbitario.

En la TC y en las reconstrucciones en 3D se podra confirmar el
cierre de la sutura coronal y las deformaciones con los aumentos
del diametro lateral y acortamiento del antero-posterior. Las
ventanas 0seas, como en las precedentes, presentan la osificacion
de la sutura coronal y las impresiones digitiformes en la tabla
interna o perforaciones del craneo por la HIC.
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Figura 17. Braquicefalia. TC reconstruccion en 3D.
(Bol Med Hosp Infant Mex 2011; 69(5): 333-348
Or. Fernando Chico Ponce de Leon) 89

A. Craneoestenosis sindromatica acompafiada de una braquicefalia
(incidencia lateral). A) + B) Es notoria la disminucion del diametro
anteroposterior (— «). La sutura estenosada en ocasiones es
visible en relieve (flechas horizontales). El resto del sistema
suturario se encuentra permeable (]).

B. Braquicefalia simple no asociada a un sindrome. En ocasiones,
las impresiones digitiformes son visibles (V).

5.2 Oxicefalia

Se asocia la afectacion de multiples suturas. se presentara hacia el
segundo o tercer afio de vida a pesar de que los nifios nacen con el
total de las suturas permeables. Es un padecimiento que predomina
en Africa del Norte. Es vista con relativa frecuencia en las series
francesas debido ala alta tasa de inmigrantes de estas regiones.
La oxicefalia es un cierre armonioso de todas las suturas de la
boveda craneana, con un craneo pequefio y redondo, sin especial
deformacion gue frecuentemente presenta hipertension
intracraneana severa en la mayor parte de los casos (61.6%),
edema de papila (10%) y atrofia papilar 13%. En pacientes
mayores de un afio se presenta ceguera y en mas de un 50% CI
por debajo de 90.%*
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Figura 18 paciente con oxicefalia en la forma tipica la cabeza adopta
una forma anormalmente alta y conica a menudo asociada con
engrosamiento oJseo en la region bregmatica encontrdndose la frente
desplazada hacia atrds.

Si el cierre de ambas suturas coronales es muy predominante se
producira una turricefalia que consiste en la cabeza con un
didmetro 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.
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30 FACE

Figura 18 TC de craneo 3D con oxicefalia se observa impresiones
digitiformes cierre de la sutura metépica coronal

p—— ”—
Figura 19 TC de crdneo 3D oxicefalia cierre del bregma
cierre de la sutura coronal, metdpica y sagital

En las Rxc es tipico el craneo bien redondeado, en ocasiones con
una discreta protrusion en el bregma y en la mayor parte de las
veces con severas impresiones digitiformes. En los casos graves
encontramos la frente retraida hacia atras, con borramiento del
reborde orbitario.
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Esta agresividad del padecimiento hace que la cirugia se
proponga en el momento que es diagnosticado.

5.3 créneo en trébol

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

En ocasiones este tipo de craneoestenosis se acompafia de un
craneo reticular, con espiculas 6seas que se introducen en los
surcos cerebrales, presentando siempre un cuadro de HIC severo.
Se recomienda un diagndstico preciso, si es posible antenatal, para
pensar en los eventuales tratamientos quirdrgicos que deben de ser
lo méas precoces posibles.

Se sabe que el tratamiento radical desde temprana edad reduce las
secuelas que esta malformacion condiciona, cuando no es tratada
de manera precoz y efectiva.

Se puede asociar con la enfermedad de Crouzon en sus formas
mas graves, y también con los sindromes de Saethre-Chotzen,
Pfeiffer, Apert y en el enanismo tanatoforico; este ultimo, como su
nombre lo indica, no es compatible con la vida.

Figura 20. Crdneo en trébol, (Bol Med Hosp Infant Mex 2011; 69(5):
333-348 Dr. Fernando Chico Ponce de Leon) '**
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Esta severa craneoestenosis, en la cual se cierran la totalidad de
suturas de la bdéveda craneana, se puede presentar aislada o
acompafnando a la enfermedad de Crouzon o al sindrome de Apert.
Constituye una urgencia quirdrgica por su agresividad para el
cerebro.

Las partes hundidas corresponden a las suturas estenosadas y
existen diversos grados de exorbitismo.

B o

Figura 21. Masculino de 4 meses con diagnostico de crdneo en trébol.
Vista lateral y anterior obsérvese el hundimiento de /las suturas
estenosadas, con presencia de exorbitismo
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A B
Figura 5. Tomografia de crdneo en trébol (TC reconstruccion 3D)
(Bol Med Hosp Infant Mex 2011; 69(5): 333-348
Or. Fernando Chico Ponce de Leon) 89
A) Vista lateral.
B) Vista de frente. Se observan las estricciones que se forman a
nivel de las suturas, dando la caracteristica forma de trébol ([1[1);
las suturas estenosadas son distinguibles a nivel de las zonas
constrefiidas (111). El craneo en trébol se acompafia en ocasiones
de hipertelorismo (V)
6. Craneoestenosis Sindromaticas
Describiremos a continuacién los elementos que componen
los sindromes mas importantes, de los numerosos sindromes
craneofaciales que se describen.

6.1 Sindrome de Apert

Fue descrito por Eugene Apert en 1906. Es una malformacion grave
gue asocia una faciocraneoestenosis a una sindactilia de las
extremidades.

Las suturas estenosadas a nivel de la bdoveda son siempre las
coronales, respetando la metdpica y la sagital; existen informes
sobre suturas coronales permeables en el Apert, presentan
hipoplasia del maxilar superior ,en el caso del Apert esto es
generalmente mas severo y condiciona siempre a una mala
oclusion dentaria tipo 1l (mesio oclusion) con mordida prognética, la
cara ancha, la nariz ganchuda e hipertelorismo constante con las
comisuras externas de los parpados dirigidas hacia abajo y la
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inclinacién antimongélica de la comisura externa de los parpados. El
paladar es ojival y en 27% se presenta una fisura palatina.

La boca se mantiene abierta por la malformacion en si y por la
necesidad de respirar por ésta a causa de la atresia de las coanas
hipoplasia del tercio medio. La piel es espesa, grasosa Yy
frecuentemente hay acné.

Figura 22. Paciente femenina de 2 afios con Sindrome de Apert HIMFG.

Las suturas estenosadas a nivel de la boveda son siempre las
coronales, respetando la metépica y la sagital, existen informes
sobre suturas coronales permeables en el Apert, presentan
hipoplasia del maxilar superior, en el caso del Apert esto es
generalmente mas severo y condiciona siempre a una mala
oclusion dentaria tipo Il (mesio oclusion) con mordida prognética, la
cara ancha, la nariz ganchuda e hipertelorismo constante
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Figura 23. Las sindactilia son graves e invalidantes, ya que son
cutdneas y muchas de las veces también dseas.
Afectan generalmente al segundo, al tercero y al cuarto dedos de
las 4 extremidades (tipo I) o, en las formas mas frecuentes y graves,
también esta soldado el meiiique (tipo Il) o los 5 dedos unidos (tipo

).

44



D

Figura 24.Sindactilia en la enfermedad de Apert
(Bol Med Hosp Infant Mex 2011, 69(5): 333-348
Or. Fernando Chico Ponce de Leon) 103

Podria haber un factor de peor pronostico cuantos mas dedos estén
soldados. Hay una sola ufia llamada sinanquia (Figura 24)

Hay diversos tipos de malformaciones 6seas, con anomalias de las
vértebras y de otros huesos.

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

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

Este sindrome fue descrito por Octave Crouzon en 1912, que se
caracteriza por una craneosinostosis multiple generalmente
bicoronal y mas tardiamente sagital, con una hipoplasia del
macizo facial.***%

Esta es la mas frecuente de craneoestenosis sindromaticas para la
totalidad de las series analizadas.'®

Una peculiaridad de este sindrome es que suele ser menos
aparente en los primeros meses de vida del nifio, para hacerse
mas patente, sobre todo a partir del primer afio de vida.

Al nacimiento ya estan presentes las deformaciones faciales, pero
son leves y es dificil diagnosticar la enfermedad en este momento;
ésta va a definirse hacia los 2 afios. Existen casos graves que se
presentan desde el nacimiento pero son raros.

En la mayoria de las veces se presenta exorbitismo debido al
retroceso del maxilar superior y de la frente. En los casos de
Crouzon grave el exorbitismo puede ser extremo, poniendo en
riesgo el globo ocular.

El hipertelorismo es raro, pero hay frecuentemente estrabismo con
exotropia por defectos en la insercion de la musculatura ocular
externa.

La hipoplasia del tercio medio es constante y de diferentes
magnitudes. Hay una mala oclusion dentaria tipo 1l (mesio oclusion)
con mordida prognética o, cuando menos, los incisivos se tocan en
los bordes libres, lo que provoca diversos grados de prognatismo.
La nariz es ganchuda (como de “perico”) en la mayoria de los casos
(Figura 25). 193104
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Figura 25.Sindrome de Crouzon femenina de 9 afios con antecedente
de padre con sindrome de Crouzon HIMFG 2010
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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 (A), se
pueden encontrar diversos grados de proptosis («+), las regiones
pterionales y temporales estan abombadas (e), hay pliegue anti-
mongoloide en comisura externa 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 supenor,
que se encuentra por detras de la inferior ().

(Bol Med Hosp Infant Mex 2011; 69(5): 333-348
Dr. Fernando Chico Ponce de Leon) 103

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

En ocasiones estas craneoestenosis semejan una escafocefalia al
nacimiento. La enfermedad es evolutiva y las formas precoces
desde el nacimiento son las mas graves: aparte de la amenaza a la
integridad del ojo se presenta insuficiencia respiratoria por la
estrechez de las fosas nasales debida a la hipoplasia del macizo
facial, especialmente de los maxilares superiores y las coanas. Esta
caracteristica puede propiciar infecciones respiratorias recurrentes.
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Es una malformacién agresiva que en 68.6% de los casos presenta
hipertensién intracraneana, edema de papila en 17% vy atrofia Optica
en 3.4%. La hidrocefalia, al parecer de causa venosa, se presenta
en 25% de los casos debido a la estrechez de los agujeros
rasgados posteriores o por la compresion de las amigdalas
cerebelosas herniadas. El cerebro debe ser descomprimido antes
del primer afio de vida para evitar una disminucion del cociente
intelectual ya que, de 80% con coeficiente intelectual (1Q) >90,
puede disminuir a 65.6%. Se puede asociar con anomalias
vertebrales cervicales de tipo Klippel-Feil y con la acantosis
nigricans, debida a una mutacion genética en el gen FGFRS.

Figura 26. Tomografia de crdneo (reconstruccion 3D, £ perfil)
(Bol Med Hosp Infant Mex 2011, 69(5): 333-348
Or. Fernando Chico Ponce de Leodn) %

A) Apert.

B) Crouzon.
Se observa hipertelorismo (V¥), menos marcado en el Crouzon,
hipoplasia del maxilar superior con diversos grados de atrofia de
coanas (*), inversion de la articulacion dentaria debida al retroceso
del maxilar superior ().
A) se observan, ademas, la persistencia de sistema suturario sagital
(#), el abombamiento de zonas pterional y parietal (o) y el
abombamiento del frontal (A) ya que son generalmente craneos
braquicéfalos (—«).
B) se observa que generalmente se cierran tanto las suturas
coronales
como las sagitales (¢#) y la braquicefalia es menos frecuente (—«).
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6.3 Sindrome de Pfeiffer

Es un sindrome de relativamente reciente descripcion. R. Pfeiffer lo
informd en 1964 y consiste en una braquicefalia, con la estenosis de
las suturas coronales y la sagital, asociada a sindactilias
membranosas en manos y pies; como dato caracteristico presenta
los pulgares y los ortejos engrosados, con una muy clara desviacion
en varus. Estas anormalidades se deben a la forma triangular de la
primera falange y a la hipertrofia del primer metacarpiano y del
metatarsiano.

Figura 28.paciente masculino de 5 afios de Tabasco México con
Sindrome de Pfeiffer craneo en torre y proptosis ocular
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Todo esto esta acompafado de una braquidactilia y una sinostosis
del codo. Presenta el maxilar superior hipoplasico, con
hipertelorismo, inclinacion antimongolica de la comisura externa de
los parpados, exorbitismo que puede ser severo, con la
imposibilidad para el cierre de los parpados y estrabismo por
exotropia, por las mismas causas que en la enfermedad de
Crouzon.

6.4 Sindrome de Saethre Chotzen

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

e R S SRS S =T

Figura 27. Sindrome de Saethre Chotzen
Tiene todas las caracteristicas del sindrome de Apert, pero sin la
presencia de maloclusion dentaria tjpo ITT
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L TRATAMIENTO POR DESCOMPRESION CRANEANA DE
CRANEOESTENOSIS EN EL HIMFG
El tratamiento quirdrgico en las craneoestenosis debe realizarse lo
mas precoz posible. Es necesario para ello tener en cuenta el
crecimiento cerebral que es maxima hasta el afio de vida, asi como
el de las orbitas y el del macizo facial bastante mas tardio. En las
lineas generales los procedimientos quirdrgicos que se emplean
pueden sistematizarse en dos grupos, abordajes intracraneales y
extracraneales.
1. ABORDAJES INTRACRANEALES
Los principales son: correccion quirdrgica inmediata de la
escafocefalia, el avance frontoorbitario bilateral, craneotomia
para transposicion 0sea, el desmontaje completo de la calota
craneal. La técnica del barril estallado y el adelantamiento
craneofacial en monobloqué. La monitorizacion de la PIC y la
plicatura de la duramadre son ademas dos procedimientos
complementarios muy utiles en algunas de las técnicas.
La cirugia es, entonces, el tratamiento de eleccion para la
mayoria de las malformaciones craneofaciales. Los resultados
seran mejores cuanto mejor se tenga definido el padecimiento
a tratar. Ademas, es necesario obtener un estado clinico lo
mas preciso posible, evaluando la presencia de HIC, del
estado mental y del oftalmolégico. También se requiere
realizar el analisis de organos afectados, principalmente las
malformaciones  cerebrales, sobre todo para las
craneoestenosis no sindromaticas y las que suelen asociarse
con este tipo de problemas, como la trigonocefalia en las
simples monosuturarias. En las sindromaticas es posible
encontrar diversos tipos de afeccion cerebral.

Detalles técnicos
Se deben tener presentes los siguientes objetivos:

* Descompresiéon cerebral Permitir que el cerebro, con su
crecimiento, ayude al moldeado 6seo en los primeros dos a
tres afos de vida, durante los cuales el craneo llega a mas del
80% del volumen adulto.38

* La necesidad de la restauracion de una anatomia lo mas
cercana a lo normal.

* Proporcionar el mayor grado de estética segun las
caracteristicas étnicas de los pacientes.
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La cirugia puede ser limitada Unicamente a la sutura
estenosada o realizarse como una cirugia de remodelacion
completa que, al final, dard un mejor resultado de la relacion
cerebro-craneo y mejorara de manera inmediata el aspecto
fisico del nifio. Es recomendable una cirugia extensa ya que
se ha comprobado que después de las correcciones
quirargicas de las malformaciones con técnicas amplias de
remodelacion, existe un substancial aumento del volumen
intracraneano.

En la mayoria de los casos todas las craneoestenosis ,sean
sindromaticas o no, necesitaran de la remodelacion de la
frente y de las oOrbitas. Se debera de tener entonces un
especial conocimiento de las conformaciones normales de
estas estructuras, para poderlas moldear. Las medidas
normales, segun las edades y las caracteristicas estéticas de
cada grupo étnico, deben ser rigurosamente observadas.
Actualmente, las modernas técnicas en ingenieria de tejidos o
propiciados por distractores y la aplicacion de diversos
materiales, permiten una remodelacion mas eficiente.

La fijacion del montaje 0seo se puede realizar con una gran
cantidad de elementos: seda (poco utlizada por las
reacciones que provoca), nylon y/o alambre (que son mas
efectivos y mejor tolerados). Las placas metélicas y tornillos
también se han utilizado. Ultimamente se han empleado
sistemas bio absorbibles, que han resultado utiles.

Los sistemas de distraccion Osea, tanto para las
craneoestenosis simples como para las sindroméaticas, han
tomado su lugar dentro de las modernas técnicas de
tratamiento

Escafocefalia. Tratamiento quirudrgico

En el Hospital Infantil de México Federico Gomez (HIMFG) se
realiza, generalmente, la ablacion de la sutura sagital
estenosada con la técnica de “piel de o0so” efectuando, en el
mismo tiempo quirdrgico, una desvitalizacion de la duramadre
paralela al seno sagital, con el propdsito de formar neosuturas
En esta técnica se deben realizar trincheras a lo largo de las
suturas coronal y lambdoidea, para normalizar lo mejor
posible la conformacion del craneo, lo cual resultara en una
mejor relacion craneo cerebro. También es necesario avanzar
hasta el piso de la fosa temporal, actuando sobre la sutura
esfenofrontal a este nivel. Cuando se abre bien esta zona, se
abre una especie de “cerrojo” esfenoidal que permite una
buena evolucion postoperatoria y una mejor remodelaciéon del
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craneo. En la parte posterior se llega hasta el asterion. Existen
otro tipo de técnicas que también dan buenos resultados, con
la profilaxis de la eventual morbilidad y un aspecto agradable.
Algunos autores proponen para ciertos pacientes la reseccion
de la sutura con margenes amplios

Escafocefalia: tratamiento con craniectomia en lgpiel de
osollh y desvitalizacion perisinusal. A) Craneo escafocefalico visto
desde arriba, donde se observa osteotomia en ligpiel de osollh ( [/"[/®@)
y formacion de neosuturas (U£). B) Craneo escafocefalico visto de
perfil, donde se observa la osteotomia en ligpiel de osollh y los sitios
de corte sobre el occipital, en los casos en que hay una protrusion
importante (I"), y en la fosa temporal, sobre el pterion (lce).

(Bol Med Hosp Infant Mex 2011, 69(5): 333-348
Dr. Fernando Chico Ponce de Leon) 103
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Caso clinico 1.
Paciente de 6 meses de edad de sexo masculino con
diagndstico de escafocefalia se realizo técnica piel de oso.

Figura 1 masculino de 6 meses con escafocefalia
Marzo de 2012 HIMFG
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Figura 2 TAC de crdneo 3D cierre de la sutura sagital se marca
el drea para realizar los cortes.
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Figura 3 la posicion del paciente en dectibito prono la
incision en zig-zag.

Figura 4 se marca con azul de metileno los cortes a realizar
3 cm lateral de la linea media
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Figura 5 osteotomia en piel de oso cortes en laregion occipital
y lafosatemporal se realiza liberacion de parietal y
radiaciones en forma de cruz.
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Figura 6 osteotomia sagital

Figura 7 post operatorio paciente extubado en buen estado
general sin datos de edema palpebral se dio de alta en 3 dias.
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Plagiocefalias. Tratamiento quirdrgico

La correccion debe tener en cuenta las caracteristicas de la
deformacién. Es necesario reposicionar la orbita del lado
estenosado teniendo en cuenta que el reborde orbitario

estd mal posicionado en los tres planos del espacio
Desarticular ambos rebordes orbitarios permitird ajustar de
buena manera el montaje orbitario y permitira que lentamente
el cerebro vaya corrigiendo, también, la malformacién. Una
hipercorreccion discreta es deseable. Generalmente existe
una tendencia a reproducir la malformacion en el
postoperatorio; esta tendencia se contrarrestara con la
mencionada hipercorreccion. Cuando los resultados son
parciales y se encuentra todavia un cierto grado de
malformacion, se debe dejar un lapso de cuando menos uno a
dos afios antes de indicar una nueva cirugia. El cerebro con
su crecimiento condiciona, en una buena parte de los casos,
una remodelacion posterior a la operacion.
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Figura 28 (Bol Med Hosp Infant Mex 2011; 69(5): 333-
348 ODr. Fernando Chico Ponce de Leon)'”’

El avance fronto-orbitario del lado enfermo (e) debe de ser
importante, haciendo una hipercorreccion del defecto, que
normalmente se corregira solo. Esta hipercorreccién se hara
evidente en el pilar externo de la oOrbita del lado afectado (\).
El colgajo 6seo frontal puede ser trabajado con cortes en
“margarita”.
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La frente deformada podra ser tratada con una rotacion

del colgajo 6seo o con la cantidad de cortes que se requieran,
dejando también actuar al cerebro, que a futuro condicionara
a una mejor remodelacién. Marchac y colaboradores vy
Goodrich recomiendan la toma de un fragmento de craneo
gue contenga la forma adecuada para la reconstruccién de la
frente, utilizando para esto el compas de Marchac.Sobre la
duramadre se actuard& como ha sido descrito en la
escafocefalia, realizando una desvitalizacion de la hoja
externa de la duramadre con una coagulacién suave en el
lugar de la sutura estenosada.

Se han informado técnicas que obedecen a estos mismos
lineamientos con el desanclaje del borde externo de la 6rbita
enferma y su avance, previa craneotomia frontal(Jiménez y
Barone recomiendan la cirugia endoscoépica)

Caso clinico 2

Paciente masculino de 9 meses con diagnostico de
plagiocefalia anterior izquierda HIMFG 2010

Figural La frente deformada podrd ser tratada con una
rotacion del colgajo dseo o con la cantidad de cortes
que se requieran, dejando también actuar al cerebro,
que a futuro condicionard a una mejor remodelacion.
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Figura 2 paciente en posicion dectbito dorsal

Figura 3 se realiza asepsia ay antisepsia de toda la region frontal
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Figura 4 TC de crdneo 3D y con ventana désea se
observa cierre de la sutura coronal izquierda y
abombamiento de craneo contralateral hipertelorismo.
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Figura 5 marcaje con azul de metileno para realizar
cortes de la sutura coronal el colgajo oseo frontal
puede ser trabajado en cortes de margarita.
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IV.ANALISIS DE LA SERIE DE HIDROCEFALIA SECUNDARIO

DESCOMPRESION CRANEAL EN EL HOSPITAL INFANTIL DE

MEXICO FEDERICO GOMEZ.

A. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Actualmente existe una gran cantidad de pacientes con
craneoestenosis dentro de la etapa pediatrica, estos
presentan como complicacion la hidrocefalia . Una alternativa
para el tratamiento definitivo para estos pacientes, es la
realizacion de una derivacion ventriculo peritoneal; no
obstante, para poder cambiar esta complicacion debemos
identificar los factores determinantes que predominan en esta
enfermedad, por esto realizamos este trabajo.

1. PREGUNTA DE INVESTIGACION
¢,Cudl es la frecuencia de hidrocefalia como consecuencia en los
pacientes post operados de descompresion cerebral por
craneoestenosis en el Hospital Infantil de México Federico Gobmez?

2. JUSTIFICACION
Es un trabajo de investigacion encaminado a disminuir la
morbimortalidad, el tiempo de hospitalizacion, la revision de todos
los pacientes con craneoestenosis sindromaticas y no
sindromaticas operados en el servicio de neurocirugia pediatrica del
hospital infantil de México Federico Gomez con hidrocefalia como
principal complicacién en el postoperatorio y encontrar estrategias
para prevenirlo. Asi mismo, el conocimiento, podra transmitirse a
otros meédicos en nuestra area de Neurocirugia pediatrica y con
transcendencia mundial.

3. OBJETIVOS
3.1. Objetivos general

1. Identificar en que tipo de craneoestenosis se presenta
Hidrocefalia.

2. Transmitir el conocimiento adquirido por el servicio de
Neurocirugia, con el fin de contar con estrategias
adecuadas para garantizar la continuidad del manejo de
estos pacientes.

3. Disminuir el impacto econémico que crea a la institucion
cada cirugia realizada para el tratamiento de esta
complicacion.

3.2. Objetivos especificos

1. Conocer el grado de afectacion de la hidrocefalia en esta

patologia
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9.

Conocer el grado de afectacion cerebral consecuente.
Conocer la planeacion y técnica quirtrgica empleada para
abordar estas lesiones por su localizacién y extension.
Determinar la incidencia de esta patologia, el género y
grupo pediatrico afectados.

Identificar factores de riesgo determinantes que
condicionan esta complicacion.

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

Puntualizar los tipos de craneoestenosis simples vy
complejas obtenidos en la serie estudiada.

Conocer la incidencia de morbi-mortalidad y los factores
determinantes y/o asociados.

Conocer el seguimiento realizado en los pacientes en la
serie.

10. Emitir un protocolo de tratamiento del paciente con

craneoestenosis.

. METAS
1. Obtener criterios diagnoésticos y de tratamiento para
abordar dicha complicacion.
2. Capacitar formalmente a los médicos neurocirujanos para
la atencion adecuada y su tratamiento oportuno.
3. Publicacién del trabajo.

. MATERIAL Y METODOS

5.

1. DISENO Y DURACION.

Es un estudio descriptivo como resultado de una revision
retrospectiva, observacional y analitico. En un periodo de 2
afios con presentacion de casos.
5.2. UNIVERSO DE TRABAJO.

Todos los pacientes con diagnostico de craneoestenosis
sindromética y no sindromética en el periodo de 20 afios.
5.3. DESCRIPCION DE LAS VARIABLES

a. Variables Independientes

1. Registro del expediente.

2. Edad en afios.

3. Género mas afectado.

4. Caracteristicas clinicas previas al diagnostico.
5. Tipo de craneoestenosis.

6. Estructuras asociadas a la lesion.
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b. Variables Dependientes

1. Caracteristicas clinicas después del tratamiento
quirdrgico.
2. Alteraciones en el desarrollo cerebral mas frecuente
asociada a la patologia segun la clasificacion de Denver .
3. Técnica quirurgica empleada para el tratamiento del
paciente.
4. presentacion a hidrocefalia
5. Evolucion del paciente posterior a tratamiento quirurgico
clinico radiolégico y psicoldgico tanto de la
craneoestenosis como de la hidrocefalia.

5.4. SELECCION DE LA MUESTRA
Todos los pacientes ingresados con diagndéstico
craneoestenosis sindromatica y no sindromatica en un periodo
de 20 afios.
Secuencia de actividades planeadas:

* Tema de estudio.

* Elaboracion de protocolo de investigacion.

* Revision de casos clinicos y radiologicos.

* Analisis de datos y elaboracion de reporte técnico para
revision.
5.5. CRITERIOS DE SELECCION
a. Criterios de inclusion.
1. Pacientes de ambos sexos en edad pediatrica con
datos clinicos y radioldgicos con diagndstico de

craneoestenosis sindromaticas y no sindromaticas
gue tengan expedientes completos.
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b. Criterios de exclusion.

1. Expedientes incompletos, falta absoluta de
seguimiento de la enfermedad en pacientes de
ambos sexos en edad pediatrica con diagndstico de
hidrocefalia ya operados en el Departamento de
Neurocirugia pediatrica del Hospital Infantil de
México Federico Gémez y/o en otra institucién de
salud.

2. Pacientes sin diagnostico definitivo de
craneoestenosis.

5.6. ANALISIS ESTADISTICO

A. RESULTADOS

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

Los resultados se dividieron en los siguientes apartados.

1.

2.
3. DIAGNOSTICO: se reportan los estudios de imagen y de

DATOS GENERALES: Incluyen edad, sexo, tipo de
craneosinostosis.
MANIFESTACIONES CLINICAS.

gabinete usados.

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

SEGUIMIENTO: Incluyen los estudios de imagen y gabinete
que se solicitaron en cada caso Yy los especialistas a los que
se interconsulto para el seguimiento del paciente y sobre todo
las complicaciones y las recidivas.
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1. DATOS GENERALES

TABLA 1 FRECUENCIA EN GENERO

Frecuencia

Masculino
173

Femenino 210
GENERO 1
Total 384

Tabla 1. Se revisaron 384 expedientes de pacientes operados
en el HIMFG por descompresion cerebral con craneoestenosis
donde el genero femenino tiene una predominancia con un
resultado de 210 pacientes, en relacion al genero masculino
del73.

2507

2007

1507

Frequency

1007

50

0 T T .
1 2 GEMERO

Genero masculino 173
Genero femenino 210
3. Total de expedientes revisados 284

.
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250+

200

150- ]
O masculino

B femenino

100

50

0-

Cuadro 1. Muestra la serie de 384 pacientes operados de
descompresion cerebral por craneoestenosis en el HIMFG

donde existe un predominio en el sexo femenino 210.

Esto se encuentra en relacion total con la literatura en donde se
refiere predominio del sexo femenino en las craneoestenosis
sindromaticas y una relacion sin predominio en las no
sindromaticas, aunque nuestros pacientes fueron
predominantemente femeninos en ambos casos
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400+

350+

300-

250+

200-

150+

100+

[ masculino
B femenino
[]T.Craneo.

T.No Sx T.Sx 95
289

Cuadro 2. Muestra la serie de 384 pacientes operados de
descompresion cerebral en el HIMFG donde 289 pacientes son
no sindromdticos y existe un predominio de sexo femenino de

159 en relacion al sexo masculino de 130.

En los pacientes con craneoestenosis sindromdticos en total
95 se observa predominio del sexo femenino 70 en relacion al

sexo masculino 25.
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01
m2
03
04
W5

Cuadro 3.Edad de los pacientes operados de descompresion cerebral
por craneoestenosis en el HIMFG en 20 afios

Se observa en 1)136 pacientes menores de un afo; 2) 88 pacientes
de 1 afo; 3)109 pacientes de 2 a 6 afos;4)21pacientes de 72 10
afos 5) 3 pacientes de 12 a 16 afos.

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

El resultado de la edad de los pacientes operados de remodelacion
craneal en el HIMFG en 20 afos tiene una predominancia de
plagiocefalias y son menores de 1 afio contrario a la literatura
extranjera donde la predominancia de casos es de escafocefalias.
Siendo este hospital un centro de concentracion de enfermedades
pediatricas de tercer nivel y que cuenta con neurocirujanos que
tienen la habilidad suficiente para tratar la plagiocefalia que es
mucho mas complejo y requiere mayor infraestructura para
realizarlo de manera adecuada, quiza por eso se refieren a nuestra
institucion.
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O NSX

Bl sX
OTOTAL
O Sector 4

Cuadro 5 total de pacientes con descompresion cerebral 384

300

200

Frequency

100

0 T T T
1 2 SX

Cuadro 5 total de pacientes con descompresion cerebral 384
donde 1)95 casos sindromdticos 2)289 no sindromdticos
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FREC.
90
60
30

X » W N PO
35
0))

D

Total |384

Tabla 4. 0)90 pacientes con diagnostico de craneoestenosis
sindromatica 1) Sindrome de Crouzon en total 60 casos 2)
Sindrome de Apert 30 casos 3) sindrome de Pfeiffer 4 casos
4)sindrome de Chotzen 1 caso.

300

200+

Frequency

100

I
0 1 2 3 4 TIPSX

Cuadro 6 total de pacientes operados de descompresion
cerebral por craneosinostosis sindromdtica O)craneoestenosis
no sindromadtica 289 1) Sindrome de Crouzon en total 60
casos 2) Sindrome de Apert 30 casos 3) sindrome de Pfeiffer
4 casos 4) sindrome de Chotzen 1 caso.
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TOTAL DE PACIENTES NO SINDROMATICOS

140-
120+
100-
[ escafo
80- M trigono
60- L1 braqui
O plagio
404 P .g
M oxicef
20+

289

Cuadro 7 Total de pacientes no sindromdticos 289 donde existe
predominio de plagiocefalia 137 pacientes seguida de escafocefalia 109
pacientes Trigonocefalia 31 pacientes braquicefalia 7 pacientes y
oxicefalia 5 pacientes.
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TOTAL DE CASOS CON HIDROCEFALIA EN PACIENTES POS

OPERADOS DE DESCOMPRESION CEREBRAL

400
350+
300+
250+
200+
150+

O hidrocefalia
sindromatica

M hidrocefalia no
sindromatica

J no hidrocefalia

100-

50+

Tabla 8 pacientes operados de descompresion cerebral en el
HIMF& con complicacion de hidrocefalia siendo mas comdn en
las craneoestenosis sindromaticas con una frecuencia de 8
pacientes 6 de los cuales presentaron sindrome de Crouzon y
2 sindrome de Apert.
Solo se presento 2 pacientes con hidrocefalia en
craneoestenosis no sindromadtica (Escafocefalia, plagiocefalia).
El total de los pacientes con hidrocefalia fueron de 9 y 374
no  presentaron hidrocefalia sin embargo se presentaron
ofras complicaciones hidrodindmicas que requirieron Ia
colocacion de sistemas de derivacion subduroperitoneal.
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TOTAL DE COLOCACION DE SISTEMAS DE
DERIVACION VENTRICULOPERITONEAL EN
PACIENTES CON DESCOMPRESION CEREBRAL POR
HIDROCEFALIA.

O precoronal D

M precoronal |

] punto de fraizer

SX No SX

Cuadro9 Total de hidrocefalias fueron 10 de los cuales 8 se
presentaron en las descompresiones cerebrales por
craneoestenosis sindromdtica con un predominio de sindrome
Crouzon en 6 pacientes y 2 en sindrome de Apert Ia
colocacion de sistema de derivacion  ventriculoperitoneal
fueron en 6 pacientes precoronal derecha y 2 precoronal
izquierda ninguna en el punto de frazier, solo 2 pacientes con
descompresion cerebral  no sindromdtica (escafocefalia,
plagiocefalia) presento hidrocefalia y se le colocaron vilvulas
de presion media pre coronal derecha.
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El tiempo de realizacion de hidrocefalia en 5 pacientes con
sindrome de Crouzon fue en promedio de 6 a 9 meses solo 1
paciente realizo hidrocefalia a los 6 dias de haberse realizado
avance fronto orbitario.

El tiempo de realizacion de hidrocefalia en los 2 pacientes de
sindrome de Apert fue de 1 a 3 meses en promedio.

En el paciente con escafocefalia el tiempo de realizacion de
hidrocefalia fue de 2 semanas y en el caso de la plagiocefalia de 1
dia.

O SX. CROUZON
B SX.APERT
[0 ESCAFOCEFALIA

O.S.V. HSA E.F.Y.

Cuadro 10 la presentacion de hidrocefalia en los 10 pacientes
operados de descompresion cerebral por craneoestenosis
sindromdtica y no sindromdtica predominantemente en el
sindrome de Crouzon, se supone que la causa principal fue
obstruccion de seno venoso en 3 pacientes 2 presentaron
hemorragia sub aracnoidea con sangrado ventricular por lo
que fue necesario colocacion de sistema de derivacion al
exterior y posteriormente derivacion ventriculoperitoneal y
solo 1 paciente presento craneoestenosis compleja que
condiciono estenosis de foramen yugular.

En el sindrome de Apert los 2 pacientes contaban con
tomografias de crdneo 3D gque confirmaba estenosis de
formen yugular.
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En el caso de la escafocefalia se presento craneoestenosis
compleja que condiciono estenosis del foramen yugular.

40
35+
30+

[ derivacion
ventricular leve

25+
20+
15-
10-

B dilatacion
pericerebral

[ no dilatacion
ventricular

1 2 3 4

Cuadro 11. Se describe 1)sindrome de Crouzon donde 19
pacientes  presentaron dilatacion ventricular leve sin
progresion de la misma posterior a la descompresion cerebral
(color azul) 40 pacientes no presentaron dilatacion ventricular
y 4 pacientes presentaron dilatacion pericerebral lo que
condiciono la colocacion de sistemas subduroperitoneales; 2)
Sindrome de Apert 15 pacientes presentaron dilatacion
ventricular leve que no progreso a hidrocefalia 4 pacientes
presentaron dilatacion pericerebral y se les coloco sistema
de derivacion subduroperitoneales y 4 no presentaron
dilatacion ventricular; 3) sindrome de Pfeiffer 3 pacientes
presentaron dilatacion ventricular sin progresion de la misma
1 requirio  colocacion de sistema de  derivacion
subduroperitoneal y 2 no presentaron dilatacion ventricular ;
4) sindrome de Chotzen solo 1 paciente y presento leve
dilatacion ventricular sin progresion de la misma.
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Para los pacientes con hidrocefalia se indica que lo més frecuente
es la ausencia de sintomatologia seguida por la hipertension
endocraneal.

El déficit mental se presento en los 10 pacientes operados de
hidrocefalia 5 con retraso mental leve, 2 pacientes con retraso
mental severo y solo 3 con coeficiente intelectual normal para su
edad después de 4 a 8 afios de vigilancia.

De los 10 pacientes operados de hidrocefalia 5 requirieron cambio
de sistema de derivacion ventriculoperitoneal secundario a infeccion
de sistema de derivacion ventriculoperitoneal. Requiriendo
tratamiento antibidtico por tiempo prolongado, de los 5 pacientes 3
requirieron 2 cambios de sistema de derivacion ventriculo peritoneal
en un periodo de tiempo de 1 afio y los otros dos en una sola
oportunidad sin presentar complicaciones posteriores los otros 5
pacientes no presentaron complicaciones posterior al a colocacion
de sistema de derivacion ventriculoperitoneal.

6 .DISCUSION

La necesidad de la colocacion de catéter de presion
intracraneal PIC.

La monitorizacion de la presion intracraneal es un paso preciso y
muy importante en el tratamiento de descompresion cerebral
89,103. Una vez realizado la descompresion cerebral el paciente
debe ser monitorizado por 24 a 48 horas en la terapia intensiva

La monitorizacion continua de la PIC es una técnica fundamental
que resuelva eficazmente las dudas diagnosticas en los casos
dudosos de hidrocefalia.

Por otra parte es necesario distinguir la moderada
ventriculomegalia que acompafa frecuentemente a los nifios con
craneoestenosis, de una autentica hidrocefalia activa, es por eso
que es importante la monitorizacion de la presion
intracraneal103,104

La incidencia de craneoestenosis e hidrocefalia se reporta entre
un 4 y 10% en reportes de series grandes del Departamento de
neurocirugia pediatrica , del Hospital Necker—Enfants Malades, la
serie que presentan es de 1727 casos aqui los pacientes se
reportan con factores causales y la incidencia de hidrocefalia en
craneoestenosis sindromaticas y no sindromaticas, es similar a la
de la poblacion normal La hidrodinamia anormal del LCR
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intracraneal se encontrdé en el 8,1% de los pacientes (3,4% de los
cuales tenian derivaciones y el 4,5% no).104

Hay tres tipos de alteraciones hidrodinAmicas LCR que se
observaron en esta serie104

a.  Hidrocefalia progresiva con dilatacion ventricular.

b. Hidrocefalia no progresiva ventriculomegalia.

C. Dilatacion de los espacios subaracnoideos.

La hidrocefalia se produjo con mucha mas frecuencia en pacientes
con craneosinostosis sindromica (12,1%) que en aquellos con
craneosinostosis aislada (0,3%).

De hecho, los pacientes craneo en trébol exhibieron una
caracteristica constante y los pacientes con sindrome de Crouzon
eran mucho mas propensos a tener hidrocefalia que aquellos con
otros sindromes.104

En el sindrome de Apert, la dilatacion ventricular se produjo con
mucha frecuencia, pero casi siempre no progresiva en su
naturaleza.104 En la mayoria de los casos de craneoestenosis
sindrémica, la obstruccion del seno venoso y / o la hernia de las
amigdalas eran una constante.104

La hidrocefalia es un evento raro en los casos de craneoestenosis
no sindromatica y nunca se produce en sinostosis unicas a menos
que sea por casualidad. En contraste, la hidrocefalia es un hallazgo
relativamente frecuente en los casos de craneoestenosis
sindromaticas, especialmente en los de sindrome de Crouzon y
Apert, y es un hallazgo constante en los casos de deformidad de
craneo en trébol.. La estenosis del foramen vyugular y el
hacinamiento de la fosa posterior son, probablemente, los dos
factores principales responsables de la hidrocefalia en los casos del
sindrome de Crouzon y deformidad de craneo en trebol.104

La dilatacion ventricular puede reflejar malformaciones de cerebro
en el sindrome de Apert, la estenosis del foramen yugular puede
inducir a la hidrocefalia progresiva en este sindrome, la dilatacion
de los espacios subaracnoideos, tanto en el pre quirargico y en el
post operatorio, es un hallazgo frecuente en el sindrome de Apert y
podria ser el resultado de una anormalidad primaria del cerebro que
hace lento el cerebro después de la re expansion de la béveda
craneal.104

Andlisis comparativo entre la literatura y la serie
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El Dr. CHRISTIAN SAINTE-ROSE en Paris, realizo un estudio de
1727 pacientes operados de descompresiéon cerebral que
Presentaron hidrocefalia post quirdrgica, en su estudio no presento
morbilidad permanente, ni mortalidad, en todos los casos se realizo
la colocacién de sistemas de derivacion ventriculoperitoneal. Las
complicaciones mas comunes que se presentaron en dicho estudio
fueron: hemorragia subaracnoidea con la necesidad de colocar
sistema de derivacion al exterior asi también se presento
alteraciones hidrodinamicas que condicionaron la colocacion de
sistemas de derivacion subduroperitoneales especialmente en
pacientes operados de descompresion cerebral no sindromatica. De
la misma manera, en nuestro servicio se realizo colocacion de
sistemas de derivacion ventriculoperitoneal a pacientes que
realizaron hidrocefalia post quirdrgica 'y también colocacion de
sistema de derivacion subduroperitoneales en pacientes con
alteraciones hidrodindmicas presentando como complicacion
principal la infeccion de las mismas y la necesidad de tratamiento
antibiotico por tiempo prolongado y recambio del sistema de
derivacion.*®

El Dr. KADRIAN reporta que el porcentaje de éxito de una tercer
ventriculostomia endoscopica en pacientes con descompresion
cerebral es de 80%, y el Unico factor que se asocia a un resultado
satisfactorio en la realizacion de una tercer ventriculostomia es la
edad, mencionando que los pacientes menores de 6 meses de edad
son los que tienen un factor pronéstico mas sombrio. En relacion a
nuestro estudio, el porcentaje de éxito de una tercer
ventriculostomia endoscopica es de 92.7% 105

Como una modalidad de cirugia de invasion minima, la endoscopia
tiene la ventaja de que se realiza en un espacio muy reducido, a
través de una lesion cerebral pequefa y escaso desplazamiento del
tejido, lo cual se traduce en un riesgo minimo de producir secuelas
neuroldgicas permanents105. La indicaciéon mas frecuente de la
endoscopia cerebral esta relacionada con la hidrocefalia o la
alteracion del sistema de circulacion del LCE, lo que incluye la
colocacion adecuada de catéteres, la revision del sistema
ventricular, e incluso la practica de tercer ventriculostomia. Este
procedimiento se practica en casos seleccionados de hidrocefalia
por obstruccion en la mitad posterior del tercer ventriculo, o bien,
estructuras distales a éste. En nuestro caso la experiencia es
minima en pacientes con descompresion cerebral.

Es minimo el reporte de casos de craneoestenosis e hidrocefalia en
la literatura internacional, es por eso que realizamos una
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investigacién de esta complicacién siendo nuestro hospital un
centro de referencia de esta patologia.

7. CONCLUSIONES

A la fecha, existen varias técnicas quirdrgicas para craneoestenosis
sindromatica y no sindromética, para hacer frente a la hipertension
endocraneal y en este caso para descompresién craneal por
craneoestenosis y evitar alteraciones en el déficit mental.

Sin embargo el analisis de datos clinicos confirma varios tipos de
perturbacion de liquido cefalorraquideo, la hidrodinamia se ve
afectada en las craneoestenosis especialmente en las
sindromaticas por factores como hipertension venosa secundario a
estenosis de foramen yugular que cambian la presion de LCR.
Muchos pacientes presentan ventriculomegalia y dilatacion de
espacios subaracnoideos especialmente en el sindrome de Apert
los cuales no progresan a hidrocefalia.

En lactantes y nifios con estructuras abiertas el aumento de la
presion intracraneal induce ampliacion progresiva de la cabeza lo
que condiciona dilatacion ventricular y de los espacios
subaracnoideos.

Actualmente se cuenta con el material necesario para manejo de
presion intracraneal en la terapia intensiva con lo que nuestros
pacientes estan mas vigilados y con mejor control de la HIC que
puede llegar a condicionar congestion venosa cerebral y por lo
tanto hidrocefalia.

En este momento el hospital se encuentra dentro de lo esperado
para un instituto de salud de concentracion y ha mejorado
paulatinamente gracias ala participacion de los neurocirujanos
pediatras quienes contribuyen a la introduccion de nuevas técnicas
y el desarrollo del conocimiento en modificacion de las mismas

Se puede concluir diciendo que se esta generando conocimiento y
gue se esta ala vanguardia en esta patologia a nivel nacional.
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ANEXO 6
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ANEXO7
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759958
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ANEXA 8
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ANEXO 9
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ANEXO 10
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