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1- RESUMEN ESTRUCTURADO

Marco Teorico: Craneosinostosis se refiere a la fusion prematura de suturas craneales que se manifiesta
por dismorfias craneo-faciales asi como por sintomas neurolégicos y sistémicos de diversos grados y
gravedad. Se clasifican en Simples o Complejas y en primarias o secundarias. La Trigonocefalia resulta
del cierre prematuro de la Sutura Metdpica y sutura Frontoetmoidal.

Planteamiento del problema: El Instituto Nacional de Pediatria es un nosocomio de referencia
Craneosinostosis, de ello la necesidad de conocer el comportamiento de la Trigonocefalia y nuestros
resultados quirtargicos.

Objetivo general: Describir la evolucion del tratamiento quirargico asi como los resultados del mismo en
pacientes con Craneosinostosis Metdpica. Objetivos especificos: Describir las caracteristicas clinicas y
de imagen en estos pacientes. Evaluar los diferentes procedimientos quirargicos utilizados, la evolucion
de los mismos y su resultado funcional y estético.

Material y métodos: Estudio descriptivo, observacional y retrospectivo. Poblacion objetivo: Pacientes
pediatricos con Trigonocefalia. Poblacion elegible: Pacientes con expediente en el Instituto Nacional de
Pediatria en el periodo comprendido del 01 de enero del 2002 al 31 de diciembre del 2011. Criterios de
inclusion: Pacientes con diagnostico de Trigonocefalia de edad pediatrica atendidos en el INP de enero
del 2002 a diciembre de 2011, sometidos a procedimientos neuroquirirgicos que cuenten con expediente
y tengan seguimiento minimo de 3 meses de posquirdrgico.

Resultados: Se revisaron 157 expedientes de pacientes con Craneosinostosis, de los cuales 24
correspondieron a Trigonocefalia y de estos 22 cumplieron los criterios para su inclusion, 5 fueron
mujeres y 17 hombres. 12 pacientes tuvieron un neurodesarrollo normal previo a la cirugia, 10 presentaba
retraso psciomotriz leve (1 epilepsia). El procedimiento neuroquirtrgico se realiz6 entre los 3 y 43 meses
de edad. El tipo de cirugia varié dependiendo del o los defectos y los requerimientos individuales de cada
niflo. Se empled material de fijacion absorbible en 20 caso, en 1 placas de titanio y en 1 fijaciéon con
alambre de acero. Tres pacientes tuvieron complicaciones quirirgicas todas ellas consideradas menores.
Hubo mejoria posquirirgica en el neurodesarrollo (p 0.003). 12 pacientes presentaban neurodesarrollo
normal prequirdrgico en comparacion con 16 en el posquirurgico. 10 pacientes presentaron retraso
psicomotriz leve preoperatorio y solo 6 en el posoperatorio, 1 de ellos con epilepsia. En lo relativo al
cambio estético hubo una clara mejoria en los aspectos evaluado en el posquirtirgico.

Discusion: Las series mas grandes de pacientes reportan entre el 7%-23 % en relacién con todas la
Craneosinostosis, siendo muy similar a lo reportado en este trabajo (15.3%). En la distribucioén por sexo
se observo predominio de varones. Las técnicas quirirgicas empleada se corresponden a las utilizadas en
otras sedes hospitalarias. Los tiempos quirirgicos son similares a lo reportado por la literatura mundial.
Se presentaron complicaciones en el 13.6 % de nuestros pacientes, menor a los reportado en la literatura.
Se encontrd mejoria significativa en el posquirurgico en cuanto al desarrollo neurologico. Los resultados
estéticos, si bien no pueden ser medidos estadisticamente, si muestran una tendencia clara a la mejoria.

Conclusiones: Los resultados tanto funcionales como estéticos obtenidos son adecuados en relaciéon con
los reportes en la literatura. Las complicaciones que se presentaron en nuestros pacientes son menores
que las descritas por otros autores. Los procedimientos quirtrgicos realizados son equiparables con los
reportados y las diferencias entre ellos no modifican el resultado funcional ni estético.. Hubo mejoria
significativa en el neurodesarrollo en el posquirtrgico con una p de 0.003. Todos los casos presentaron
mejoria estética.

Se requieren estudios prospectivos en los cuales se empleen escalas de neurodesarrollo y para valoracion
estéticas para poder evaluar de forma mas precisa el comportamiento de esta enfermedad en nuestro
medio y poder establecer guias de tratamiento que condicionen resultados optimos en nuestros pacientes,
asi como elaborar protocolos de diagndstico para referencia y manejo en etapas mas tempranas.



2- PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢ Cuales son los resultados quirargicos obtenidos en pacientes con Trigonocefalia en la
ultima década en el Instituto Nacional de Pediatria, en relacién con el neurodesarrollo y
resultado estético, segun la técnica quirdargica empleada, el estado neurolégico
preoperatorio y la edad al momento de la cirugia?

3- MARCO TEORICO

La Craneosinostosis es una entidad conocida desde la antigliedad, algunas evidencias de ello
se encuentran en textos clasicos, como la descripcidon de un personaje llamado Thersites con
caracteristicas de Turricefalia en la lliada de Homero “.. el hombre mas feo fue el que vino de
Troya... su estrecha cabeza...”.

Algunos de los mas prestigiados médicos de la antigledad como Hipocrates y Galeno
realizaron descripciones detalladas de las deformidades craneales y su relacion con las
suturas.

La evolucién histérica del estudio de las malformaciones craneofaciales congénitas se remonta
a 1557, cuando Lycosthene describe la Acrocefalosindactilia, que, cuatro siglos después, en
1906, adquiere su nombre actual propuesto por Apert. SOmmerring, en 1839, fue el primer
autor moderno quien hizo referencia a dicha patologia y quien estudié su relacion con las
suturas craneales. Adolp Wilham Otto, en 1831, describié el cierre de las suturas y la
consecuente deformidad craneal e introdujo el concepto de crecimiento compensatorio en otra
parte del craneo’, concepto que fue perfeccionado por Virchow en 1851 al describir la
detencién perpendicular a la sutura cerrada y la sobre-expansion a través de la sutura patente,
llamandole Craneoestenosis." Otras alteraciones fueron descritas al comienzo del siglo XX,
como la Disostosis Craneofacial descrita por Crouzon en 1912.

Fue Bertolotti en 1914 quien introdujo el término de Craneosinostosis. Moss, en 1959,
demostré a través de las cirugias craneales en niflos con craneosinostosis que existia un
mismo patrén de crecimiento craneal, relacionado con la fusién de cada sutura craneal
especifica, que existia una proyeccion radial de crecimiento compensatorio y que estaban
involucradas las suturas de la base del craneo."” La cirugia craneofacial moderna se debe a
Paul Tessier quien innovo las técnicas quirdrgicas durante la década de los sesenta, tomando
en cuenta no Unicamente la “liberacidon del cerebro”, sino también considerando una mejoria
estética aceptable, argumentando que el objetivo era “preservar y restaurar la eficiencia
funcional del cerebro, visidn, estructuras faciales, asi como obtener una mejoria estética de la
region”.""
En el siglo pasado (1993) comienza el estudio y la identificaciéon de factores genéticos como
causa de algunos tipos de Craneosinostosis.""

La incidencia de Craneosinostosis es de 1 de cada 1800-2100 nacidos vivos. En México un
60% tendran una supervivencia superior a un afio. Solo en un 13% de los casos se afectan
maltiples suturas.™

Craneosinostosis se refiere a la fusion de suturas craneales que se manifiesta por dismorfia
craneo-facial, sintomas y signos neuroldgicos y sistémicos de diversos grados y gravedad. El
término Craneoestenosis se refiere a la reduccién de algun diametro craneal.

Las Craneosinostosis se clasifican en Simples o Complejas (dependiendo si afectan a una o
varias suturas) y en Primarias o Secundarias. Las primarias son un trastorno del desarrollo de
causa genética y, con frecuencia, presente al nacimiento, y a su vez se dividen en
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sindromaticas  (familiares, hereditarias, “Sindromes  Craneofaciales”, “Disostosis
Craneofaciales” 6 “Dismorfias Craneofaciales”) y no sindromaticas (aisladas). Las secundarias
son trastornos adquiridos causados por otra patologia conocida (microcefalia, trastornos
hematoldgicos como la talasemia, anemia de células falciformes y policitemia vera, algunas
alteraciones metabdlicas como hipertiroidismo y raquitismo, teratogénicas como el uso de
fenitoina, valproato, retinoides, fluconazol, ciclofosfamida y tabaquismo durante el embarazo, y
malformaciones como encefalocele y holoprosencefalia).” Ocasionalmente ocurren después de
la colocacion de valvulas para tratamiento de la hidrocefalia, cuando hay descompresion

brusca y disminucién subita de la presion intracraneal.

Dentro de las clasificaciones en uso en la actualidad destacan la Clasificacién de Tessier,” the
American Cleft Palate Association, y la clasificacion de Van der Meulen ™, auncLue por su
practicidad la Clasificacion de David y Poswillo es empleada de forma rutinaria. “"*°

Lo casos No Sindromaticos son esporadicos y son los mas frecuentes (pueden tener origen
genético sin herencia mendeliana) con incidencia de 0.6 por 1000 nacido vivos.™ Las
Craneosinostosis Sindromaticas representan del 10-20% de los casos y se encuentran
descritos mas de 100 Sindromes en los que se presentan, calculandose una incidencia global
en 1 por 2000-2500 nacidos vivos. La prevalencia al nacimiento de todos los tipos de
Craneosinostosis (aislada y sindromatica) es de 343 por un millén. La craneosinostosis sagital
(Escafocefalia) es la mas comun con un 40-60%, seguida de la coronal con un 20-30%, de la
cual la unilateral es dos veces mas frecuente que la bilateral. Metépica ocurre en < 10%,
seguida de la sinostosis de la sutura lambdoidea con un 2%

3.1- Consideraciones anatomicas, embrioldgicas y fisiopatoldgicas:

Las suturas son articulaciones entre los huesos craneales, componentes esenciales de la
calvaria en desarrollo. El crecimiento del esqueleto craneofacial depende de una serie de
complejas interacciones entre cerebro, duramadre, suturas y margenes 6seos. Por ello, las
deformidades craneales pueden condicionar secundariamente compromiso neuroloégico

El craneo comienza su desarrollo embrionario a partir del dia 23; se puede dividir en
neurocraneo, que rodea el cerebro y se origina del mesénquima circundante, y el viscerocraneo
que se forma a partir de los primeros tres arcos branquiales y forma el esqueleto facial. A su
vez el neurocraneo puede ser dividido en dos: el condrocraneo, que hace referencia a la base
del craneo y se origina del mesodermo paraxial y presenta osificacion endocondral, y la béveda
craneal, considerado el craneo membranoso. Ambos difieren tanto en su origen embriolégico
como en su esquema de osificacién. Los huesos membranosos de la béveda, su sutura y la
duramadre debajo de ellos, se forman a partir de las células de las crestas neurales cefalicas.
La osificacion se inicia a partir de una membrana fibrosa llamada Ectomenix, al presentar areas
de condensacién en zonas inespecificas a partir del segundo mes. En los margenes de estos
huesos en desarrollo se observan células osteoprogenitoras conocidos como “frentes
osteogénicos”. La proximidad entre estos frentes origina las suturas, contribuyendo en ello la
fuerza de distensién del cerebro en su rapido crecimiento.

El Ectomenix también deriva en el periostio en el exterior y en la duramadre (que aparece entre
los dias 51 y 53) en el interior. Los sitios de formacién de las suturas corresponden a la
localizacion de mayor reflexiones durales, lo que contribuye a que las fuerza tensionales
generadas por la expansién del craneo desarrollen la localizacion de las suturas y eviten el
cierre prematuro u osificacion de las mismas, lo que lleva a la conclusion de que la duramadre
es indispensable para el desarrollo de las suturas inmaduras.



Se han demostrado multiples factores de regulacion genética, factores de crecimiento y
factores de transcripcion en la formacién de las suturas, entre los que destacan el rol de los
receptores del factor de crecimiento de fibroblastos (FGFR-1, 2, 3, 4) y factores
transformadores del crecimiento (TGF-1, 2, 3).

En los humanos las suturas craneales de mayor importancia se encuentran entre los huesos
frontales (Sutura metdpica), entre los huesos parietales (sutura sagital), entre los huesos
parietal y frontal (de cada lado, sutura coronal), entro el hueso occipital y el parietal (sutura
lambdoidea) y la sutura escamosa entre el parietal, temporal y el hueso esfenoides. Por lo
descrito en lineas previas se puede entender que la formacién de las suturas requiere de una
interaccién de tejidos, influencias genéticas y sefiales reguladoras que aun no se conocen con
precision. Lo que si es bien conocido es que el crecimiento encefalico es el principal factor que
condiciona el crecimiento craneal.

La suturas se clasifican en Suturas mayores a las cuales corresponden la Metdpica, Coronal,
Sagital y Lambdoidea y tres suturas adicionales que son la frontonasal, temporoescamosa y
frontoesfenoidal. Las suturas metdpica, coronal y sagital constituyen la fontanela anterior y las
suturas sagital y lambdoidea constituyen la fontanela posterior.XVi

El tamafio de los huesos del craneo se cuadruplica en los primeros dos afnos. En los primeros
dos afos de vida el cerebro alcanza un 75 % de su tamafio en el adulto y el restante 25% se
logra antes de los 18 afos.

El cierre fisioldgico de fontanelas y suturas ocurre en etapas especificas, la fontanela posterior
se cierra a los 2 meses y la anterior a los 2 afios, la fontanela anterolateral cierra a los tres
meses Yy la posterolateral al afio. Mientras la sutura metdpica cierra a los dos afios de vida, el
resto de suturas cierran en la edad adulta cuando el crecimiento craneal es completo.

3.2- Etiologia:

La etiologia de la Craneosinostosis es muy heterogénea, una gran variedad de trastornos
metabdlicos, hematoldgicos, teratégenos, malformaciones y mutaciones genéticas son bien
conocidas como causa de craneosinostosis.

3.3- Fisiopatologia:

A lo largo de la historia se han propuesto diversas teorias con la finalidad de explicar el cierre
prematuro de las suturas craneales, desde Virchow en 1851 que aseguraba que las suturas se
cerraban de forma prematura porque eran anormales. Otra de las teorias explicaba el cierre de
las mismas como consecuencia de la detencién del crecimiento de la base del craneo, lo cual
actualmente se encuentra rebatido ya que se sabe que una alteracion primaria en la forma de
la béveda craneana conduce a una deformidad secundaria de la base y no viceversa.

En la actualidad, en el apartado de genética se sabe que la mutacion de los genes de FGFR2,
FGFR3 y TWIST ocasiona una inhibicion de la apoptosis de los osteoblastos, ocasionando una
fusion prematura de las suturas.""**

Las sinostosis sagital y coronal pueden ser familiares (trastorno autosémico dominante). Se
han identificado mutaciones en genes FGFRs y TGFs en diferentes patologias como son la
Craneosinostosis tipo Boston, Apert, Crouzon, Meunke y Pfeiffer, Sindrome de Jackson-Weiss
y se relacionan mas con Craneosinostosis sindromicas.



Las etiologias no genéticas son multiples y un ejemplo de ellas es la restriccion de la cabeza
fetal en caso de Craneosinostosis simple. Aunque esto puede condicionar alteraciones o
deformidades craneanas sin verdadera Craneosinostosis.

La ausencia o fusién de las suturas durante el desarrollo producen patrones caracteristicos de
deformidades craneofaciales progresivas que incluyen a los huesos de la base del craneo. Se
debe considerar para el diagnéstico que los Sindromes Craneoestendticos cuatro elementos
basicos: las deformidades estéticas, el sindrome neuroldgico, las alteraciones orbitarias y las
de macizo facial.

Las anomalias craneofaciales tipicamente se han dividido en dos grupos: Craneosinostosis y
Hendidura. A su vez las Craneosinostosis se dividen en Aisladas y Sindromaticas.

Los principios de Virchow modificados han sido usados para describir la totalidad de
deformidades del craneo vistas en el cierre de cada sutura. Consisten en cuatro reglas:

1.- Los huesos directamente adyacentes a la sutura cerrada actian como un solo hueso con
potencial de crecimiento disminuido.

2.- Deposito asimétrico de hueso ocurre a lo largo del perimetro de la sutura con incremento
del depdsito en el margen externo.

3.- En suturas no perimétricas en linea con la sutura fusionada se deposita hueso de forma
simétrica en sus bordes.

4.- En suturas perimétricas adyacentes a la sutura fusionada compensa en un grado mayor que
las otras suturas distantes.

Restringe el crecimiento perpendicular a la sutura afectada, por consiguiente con el fin de
compensar el crecimiento encefalico, el craneal crece de forma paralela a la sutura afectada.

Teoria de Moss: la duramadre ejerce fuerzas tensionales restrictivas que limitan el crecimiento
6seo y condicionan el cierre de las suturas.

3.4- Diagndéstico:

El diagndstico de una Craneosinostosis primaria no sindromatica se basa en las caracteristicas
morfolégicas descritas con los principios de Virchow. Habitualmente se presenta al nacimiento
y se hace mas manifiesta con el paso del tiempo por lo que la observacion clinica es esencial.
A la exploracion fisica también puede ser evidente la falta de movilidad a través de las suturas
fusionadas o una cresta palpable sobre dichas suturas.

Dentro del Sindrome neurolégico los principales elementos a considerar son la deficiencia
mental, el sindrome de hipertension intracraneana y la hidrocefalia. i |a deficiencia mental se
presenta en 2.4-4.7% de los casos y se asocia a algunos sindromes craneofaciales como
Apert.XXii El sindrome de hipertensién intracraneana se presenta predominantemente en
sinostosis multiples y se manifiesta a cualquier edad con cefalea y alteraciones visuales
(edema y atrofia de papila). Hidrocefalia se presenta con mayor frecuencia en Sindromes
Craneofaciales con alteraciones severas de la base del craneo y debe ser diferenciada de la
ventriculomegalia que acompafa a algunos casos de Craneosinostosis.

La alteracion orbitaria mas comun es la Orbitoestenosis que es causante de Exoftalmos, y es
secundaria a hipoplasia orbitaria. Dichas alteraciones se presentan con afeccién severa de la
fosa anterior.



Los estudios radiograficos caracterizan las anormalidades estructurales. La tomografia
computada puede identificar con precisién la extension de la fusidon y los defectos en los
huesos adyacentes. Se pueden examinar las anormalidades cerebrales, incluidas la
hidrocefalia, asi como las deformidades de la base del craneo. También permite evaluar la
relacion espacial o simétrica entre la 6rbita y su contenido y el contenido craneano. o

Las reconstrucciones tridimensionales ayudan en la clasificacion de desordenes craneofaciales
y su planeacion quirargica.”™"

La cefalometria es la medicién precisa de las dimensiones del craneo y es un método
empleada como auxiliar diagnéstico.™

En ocasiones, cuando los datos clinicos y de imagen se sobreponen, se puede dificultar el
diagndstico especifico y en estos casos los diagnésticos moleculares son de gran ayuda, como
en los sindromes de Apert o Crouzon.®"

Genética: La mutacion en genes especificos se ha identificado en las Craneosinostosis
Sindromaticas autosdmicas dominantes. La mayoria afectan genes que codifican para
miembros de la familia de los receptores de crecimiento fibroblastico. i En los sindromes de
Crouzon, Apert, Muenke o Pfeiffer se han encontrado alteraciones en FGFR2 o FGFR3. oo

El gen TWIST codifica un factor de transcripcion basico que es responsable del desarrollo de
las células mesenquimatosas durante la neuralizacion craneal, lo que condiciona disminucion
de actividad osteoclastica y la formacion de hueso se incrementa, lo que lleva a la osificacion
craneal prematura.

A continuacion se hace mencion de tipos especificos de Craneosinostosis y sus caracteristicas
distintivas.

Escafocefalia o Sinostosis Sagital: (1 en 2000 nacidos vivos). Causada por el cierre de la
sutura sagital y corresponde a la forma mas frecuente de Craneosinostosis. Se presenta
alargamiento anteroposterior con abombamiento compensatorio de la regién frontal y occipital,
puede mantenerse abierta la fontanela bregmatica y palparse una cresta 6sea correspondiente
a la sutura sagital. En general no se acompafa de sintomas neuroldgicos ni alteraciones
faciales u orbitarias.

Plagiocefalia: Cierre unilateral de la sutura coronal pero con involucro de las suturas
frontoesfenoidal, frontoetmoidal y esfenozigomatica ™ (1 en 10000 nacidos vivos). Se
manifiesta por aplanamiento de la frente y elevacién de la ceja ipsilateral, la frente del lado
opuesto es prominente y la oreja del lado afectado se encuentra desplazada hacia adelante y
abajo por la mal posicion del pefiasco homolateral. La érbita se encuentra elevada, retraida y
rotada (6rbita en arlequin, “Mardi Gras”: martes de carnaval). El mentdon y la punta nasal se
encuentran desviados hacia el lado no afectado y la raiz nasal desviada al lado enfermo. El
zigoma y el maxilar superior pueden presentar hipoplasia.XXXi

El cierre prematuro de una o ambas suturas lambdoideas se conoce como Plagiocefalia
posterior, en la cual hay aplanamiento posterior, la frente sobresale y la oreja puede tener una
implantacion mas baja, simétrica o posterior en relacidon con la contralateral. Corresponde
aproximadamente del 2-4% de las Craneosinostosis.
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Trigonocefalia: Resulta del cierre prematuro de la sutura Metdpica y suturas frontoetmoidales.
Corresponde en algunas series al 6% de los casos, aunque esto varia reportdndose en otras
series hasta el 23%. Se calcula una incidencia de 7 por 2500 nacidos vivos. Se observa una
frente estrecha en forma triangular con una cresta prominente en la linea media que semeja
una costilla (“craneo en quilla”), una depresion orbitaria superolateral e hipotelorismo. Puede
estar asociada a malformaciones cerebrales en la linea media.*™

Acrocefalia: “Craneo en Torre”. Sinostosis combinada de suturas sagital, coronal y lambdoidea.
Se caracteriza por porcion anterior del craneo elevada en relacion con la posterior, lo que
causa que la boveda tenga una inclinacion en sentido anteroposterior. Dicho trastorno se
observa en Crouzon y Apert.

Braquicefalia: Resulta del cierre bilateral de la sutura coronal. El crdneo se encuentra
disminuido en sentido longitudinal e incrementado en altura y ancho. Se observa retrusion
frontal y de los rebordes orbitarios, frente vertical y ensanchada. Orbitas arlequinadas.

Oxicefalia: Cierre precoz de todas las suturas del craneo. Habitualmente el diagndstico es
tardio. Tiene dos formas de presentacidon, la clasica o asimétrica y la forma simétrica de
crecimiento "armonico". Hay cierre prematuro de fontanelas, existiendo un craneo
armonicamente pequefio y cuyo diagnéstico diferencial se plantea con la microcefalia
resolviéndose el problema al constatar impresiones digitiformes en las radiografias de craneo y
fundamentalmente conflicto de espacio en la tomografia. oodi

Turricefalia: Crecimiento exagerado hacia arriba por cierre prematuro de la sutura
frontoparietal.

Craneo en Trébol: Cierre de multiples suturas, las mas comunmente afectadas son la metdpica,
lambdoidea y coronal. La prominencia del craneo a través de las suturas sagital y escamosa
abiertas produce un craneo ftrilobulado, la cual corresponde a la forma mas severa de
sinostosis y en la gran mayoria de los casos se desarrolla hidrocefalia e hipertension
endocraneana.

Los sindromes clinicos mas frecuentemente asociados a Craneosinostosis son Apert, Crouzon,
Pfeiffer, Carpenter y Saethre-Chotzen. Alteraciones comunes de estos sindromes son
anormalidades de la base de craneo, hipoplasia medio-facial y anormalidades de las
extremidades.

Sindrome de Apert: (Acrocefalosindactilia tipo 1) es un padecimiento autosémico dominante y
ocurre en 1 de 160,000 nacidos vivos. Se encuentra mutacion en el gen del receptor del factor
de crecimiento de fibroblastos tipo 2 localizado en el cromosoma 10 (mutaciones en el exon llla
del receptor del factor de crecimiento de los fibroblastos). Dicho gen tiene un rol central en la
diferenciacion de células mesenquimatosas y neuroectodérmicas, lo que se traduce a nivel
macroscopico en la regulacion de la fusion de las suturas. Por lo tanto las senales defectuosas
de traduccion de FGF repercuten en la suspensiéon del crecimiento craneal. Dicha mutacion
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también se ha visto ligada a los sindromes de Crouzon, Pfeiffer, Meunke, Jackson-Weiss y
Saethre-Chotzen.”"

Se caracteriza por dos defectos craneofaciales: Sinostosis bicoronal y sagital (craneo con
aspecto Braqui-turricefalico) e hipoplasia maxilar, ademas de hipoplasia medio-facial, lo que
condiciona exoftalmos, hipertelorismo y epicanto externo. Se observa implantacién baja de los
pabellones auriculares y estructuras nasales pequenas, aplanadas y con la punta prominente.
El palatino es alto y se puede asociar a hendidura en una tercera parte de los pacientes. La
arcada dentaria superior frecuentemente tiene forma de V. Un hallazgo frecuente es estrabismo
y disminucion de la agudeza auditiva. Las malformaciones de la faringe y la hipoplasia medio-
facial pueden resultar en compromiso de las vias aéreas. La Sindactilia es una caracteristica
que permite diferenciarlo de otros sindromes similares y se caracteriza por la llamada “mano en
manopla” en la que los dedos 2-5 se encuentra fusionados tanto en tejidos 6seos como en
blandos. Habitualmente el pulgar se encuentra bien formado y movil. También dichas
alteraciones se observan en los pies.™ Algunos pacientes presentan anormalidades del SNC
como son malformaciones del cuerpo calloso, estructuras limbicas, hipoplasia de la sustancia
blanca y sustancia gris heterotépica. Muchos pacientes tienen ventriculomegalia, resultado de
la distorsién de un cerebro grande dentro de un craneo de forma anormal. Hidrocefalia
progresiva ocurre en solo el 10% de los casos. La inteligencia varia de normal a deficiencia
mental.*™" Hay series que reportan un 1Q < de 70 en 67%.

Sindrome de Crouzon: (Disostosis Craneofacial tipo 1) es un sindrome autosémico dominante y
ocurre con una frecuencia de 1 en 25000 nacidos vivos. Es causada predominantemente por
mutacion en FGFR2 y FGFR3. Se ha establecido relacion entre edad paterna avanzada y
casos esporadicos de Crouzon.

Se caracteriza por frente alta y aplanada (sinostosis bicoronal), proptosis e hipoplasia medio-
facial. Una peculiaridad de este sindrome es que suele ser menos aparente en los primeros
meses de la vida del nifilo para hacerse progresivamente mas aparente principalmente a partir
del primer ano. El grado de deformidades faciales es menor que en Apert y es rara la presencia
de hendidura palatina. En general tienen manos y pies normales y su IQ es normal. Las
anormalidades de la columna cervical se presentan hasta en un tercera parte de los casos.

Segun la clasificacion de Tessier se pueden distinguir tres tipos de afeccion:
Crouzon alto, con mayor afeccion de la calota craneal.
Crouzon medio, con deformacion centrada en la regién orbitaria.

Crouzon inferior, con lesiones predominantes del macizo facial.

Sindrome de Pfeiffer: (Acrocefalosindactilia tipo V) es el resultado de un defecto genético
autosomico dominante. Aunque se ha presentado casos familiares, la mayoria de los casos
ocurren de forma esporadica. il Se asocia con mutacion en FGFR1 y FGFR2. Se ha
demostrado mutacion en el locus Ser351Cys, lo cual se asocia a pobre prondstico para la
sobrevida, Vi

Se encuentran grados variables de Craneosinostosis e hipoplasia medio-facial. El pulgar es
ancho y presentan sindactilia parcial principalmente del segundo y tercer dedos. Pueden ocurrir
sinostosis radio-humeral, hidrocefalia y ano imperforado. El sindrome de Pfeiffer se clasifica en
tres subtipos lo que ayuda a predecir el prondstico de dafio cerebral y la sobrevida.*
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Tipo 1- Fenotipo clasico con Craneosinostosis bicoronal simétrica, sindactilia variable, pulgar
grueso. La inteligencia es normal o casi normal y pueden llegar a la edad adulta.

Tipo 2 y 3- Tienen una expresion fenotipica mas severa. En adicidon a la usual sinostosis
bicoronal, otras suturas se encuentran con frecuencia involucradas. Son similares en
presentacion clinica y desenlace. La diferencia puede hacerse por la anormalidad de craneo en
trébol que solo se presenta en el tipo 2. “ Este también se caracteriza por proptosis ocular
severa, anquilosis de los codos, engrosamiento del pulgar y el dedo gordo y anormalidades
viscerales. Hay alteraciones del SNC principalmente manifestada por hidrocefalia con un pobre
prondstico y muerte temprana. Todos los tipos han sido esporadicos.

Sindrome de Carpenter: (Acrocefalopolisindactilia tipo Il) alteracion rara, autosémica recesiva.
La etiologia y mutaciones genéticas aun no son conocidas. Hay braquicefalia con concurrente
sinostosis coronal, sagital y lambdoidea. La cresta supraorbitaria se encuentra plana y el
puente nasal es plano, presenta epicanto externo. Otras alteraciones son hipoplasia
mandibular o maxilar, implantacién baja, palatino alto y polidactilia pre-axial, braquidactilia,
clinodactilia, sindactilia parcial y camptodactilia. Las anormalidades cardiovasculares son
comunes (defectos septales, persistencia del conducto arterioso, estenosis pulmonar, tetralogia
de Fallot y trasposicion de los grandes vasos), puede haber hipogonadismo, onfalocele,
obesidad y moderado dafo neurolégico.

Sindrome de Saethre-Chotzen: (Acrocefalosindactilia tipo Ill), es un trastorno autosémico
dominante. La mutacién se ubica en el gen TWIST localizado en el cromosoma 7p21.1 en
muchos de los pacientes pero también se ha reportado como mutacion en FGFR2. .

Los pacientes que padecen esta alteracién tienen tipicamente craneosinostosis coronal,
lambdoidea y/o metdpica. La apariencia facial tipica incluye turricefalia (towering forehead),
implantacion baja del cabello, asimetria facial con desviacion septal y ptosis de los parpados
superiores. Sindactilia cutanea parcial que involucra segundo y tercer o tercer y cuarto dedos.
La mayoria de los pacientes presentan inteligencia normal.

Otras causas de asimetria facial deben ser diferenciadas de Craneosinostosis. Estas otras
entidades incluyen deformidades posicionales y torticolis muscular congénita.

Aplanamiento posicional: La sinostosis plagiocefalia posterior puede ser confundida con
aplanamiento posterior del craneo.™ La frecuencia de dicha condicién se ha incrementado en
parte por la posicidon supina utilizada para dormir como prevencién del sindrome de muerte
subita del infante. Otros factores que favorecen dicha patologia son la rotacién limitada de la
cabeza y la disminucién de los niveles de actividad.

En la plagiocefalia posicional Ila oreja se encuentra desplazada hacia anterior y en la
plagiocefalia sinostdsica se puede encontrar desplazada hacia adelante, ser simétrica o
encontrarse desplazada hacia atras. La mayoria de los casos pueden tratarse sin cirugia,
Unicamente con cambio de posicién. Puede emplearse el uso habitual de cascos disefiados
para disminuir la presién sobre el lado del aplanamiento. La presencia de deformidades o
aplanamiento, habitualmente en relacion con cefalohematomas, primigestas y tiempos
prolongados de parto, pueden condicionar el desarrollo posterior de plagiocefalia en promedio
al segundo o tercer mes de vida.
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Torticolis congénita: Puede condicionar plagiocefalia anterior, ésta consiste en rescisién del
zigoma ipsilateral y de la frente y reduccion de la altura vertical facial en el lado afectado.®"

3.5- Tratamiento:

Se debe otorgar un manejo multidisciplinario, generalmente en un hospital infantil que cuente
con la infraestructura para atender dichos casos (anestesiologia, audiologia, cardiologia,
dermatologia, radiologia, consejeria genética, genética médica, neurologia, neurocirugia,
enfermeria, oftalmologia, cirugia maxilofacial, microcirugia, nutricion, ortodoncia, ortopedia,
otorrinolaringologia, pediatria, odontologia pediatrica , cirugia plastica, psiquiatria, psicologia,
trabajo social y terapia del lenguaje), segun recomendaciones de la American Cleft Palate-
Craniofacial Association. La evaluacién del resultado final incluye la satisfaccion y bienestar
psicosocial del paciente, asi como el crecimiento, la funcién y la apariencia, y se debe tomar en
cuenta los factores linglisticos, culturales, étnicos, psicosociales, econémicos y fisicos que
afectan al paciente y a su familia. Idealmente los pacientes deben ser valorados dentro de las
primeras cinco semanas de vida, pero de no suceder esto, la referencia es apropiada en
cualquier edad.

Tratamiento quirurgico:

La reparacion quirdrgica de las craneosinostosis se realiza para prevenir la hipertension
endocraneal y mejorar la socializacion mediante la normalizacién de la apariencia facial y
craneal, con el objetivo de la recuperacion del crecimiento de las suturas cerradas, a través de
la expansion cerebral para redirigir los segmentos craneales en una orientacion mas normal.

Lannelongue en Francia y Laneen Estados Unidos desde finales del siglo XIX realizaron
procedimientos descompresivos, que consistian basicamente en craniectomias lineales o
remocion 6sea completa, con resultados inconsistentes, re-operaciones frecuentes, y nula
mejoria estética”

Dentro de los antecedentes de este tipo de cirugias, destaca el concepto de “Floating
Forehead” que Daniel Marchac describié y en el cual se basan gran parte de las técnicas
quirurgicas actuales Xlvixlviixlviii xlix

La primera cirugia reconstructiva moderna fue realizada por Paul Tessier en 1964 que consistio
en la transposicion de huesos de la orbita. i

Entre 1960 y 1990, debido a que eran evidentes las limitaciones de las suturectomias simples y
craniectomias en barra para ciertos tipos de sinostosis, fue reconocida la necesidad de
desarrollar nuevos procedimientos para la remodelacion compleja de la bdveda craneal. La
innovacion de estos procedimientos fue impulsada por la necesidad de una inmediata
correccion de la deformidad para prevenir la disfuncién neurolégica inminente en neonatos, asi
como la necesidad de tratar los cambios secundarios compensatorias en zonas alejadas de la
sutura afectada, basado en los descubrimiento por Jane et al. quien afirmé que la principal
causa de la deformidad craneal global fue el crecimiento excesivo de compensacion en las
suturas adyacentes. Para la forma mas comun de craneosinostosis aislada (sinostosis sagital)
Jane y cols. desarrollaron el procedimiento de pi, nombre debido a la forma del hueso que se
retira. En esta época se popularizaron procedimientos como craniectomias con bandas anchas
con craniectomias en cuna parietales, craniectomia sagital con morcelaciones parietales,
craniectomias del vertex extendidas, craniectomias de la linea media con reseccién occipital,
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remodelacidon con calavarectomias completas en Pl para sinostosis sagitales avanzadas y
avances frontoorbitarios para sinostosis metopicas y coroneles uni o bilaterales.

La edad preferente para la intervencion quirdrgica es de los 8 a los 12 meses, ya que en esta
edad el volumen intracraneal es suficientemente grande y los nifios pueden soportar un estrés
quirurgico. La bdveda craneal es mas gruesa, lo que hace mas estable la fijaciéon. Se ha
observado menor numero de recidivas cuando se realiza entre 8-12 meses que entre 3 y 6
meses. De cualquier manera, signos de hipertension endocraneana, como papiledema,
requieren descompresion urgente. Otros autores argumentan que la edad ideal para el manejo
de las Craneosinostosis es a los tres meses de edad ya que con procedimiento mas sencillos
es posible obtener mejores resultados que en etapas mas tardias. Los diversos tipos de
Craneosinostosis requieren diversos tipos de cirugia y diferentes edades para el manejo
quirurgico de la misma.

Dentro de los procedimientos quirdrgicos mas empleados se encuentra la correccién quirdrgica
inmediata de la escafocefalia, el avance frontoorbitario bilateral, craneotomias para
transposicién 6sea, desmontaje completo de la calota craneal, la técnica del “barril estallado” y
el adelantamiento craneofacial en monobloque. Algunas técnicas accesorias y
complementarias son la plicatura de la duramadre y la monitorizacion de la PIC. Se describe a
continuacion las técnicas empleadas en los diversos tipos de Craneosinostosis con especial
énfasis en lo correspondientes a correccion de Trigonocefalia.

Material de Fijacion:

Los materiales de osteosintesis empleados para reconstruccién craneofacial iniciaron su
historia con la utilizacion de alambre, ya que era el unico método que se conocia para poder
estabilizar un trazo de fractura. En el afo 1952, Leventhal inicio la era del titanio implantandolo
en tejido subcutaneo de conejos y en el fémur de ratas, describiendo la formacién a su
alrededor de una capsula tipo sinovial con ausencia de infiltracion leucocitaria. No fue hasta el
afio 1977 cuando Branemark publicd su trabajo sobre implantes de titanio en pacientes
edéntulos y la osteointegracion de este metal. Posteriormente se realizaron estudios sobre
osteointegracion de implantes de titanio en marco orbitario. Dada la falta de estabilidad
tridimensional proporcionada por los alambres y las suturas en la reconstruccién craneofacial,
en 1991 Sadove introdujo la utilizacién de placas y tornillos metéalicos de pequefio calibre con el
proposito de brindar una mayor estabilidad a las nuevas configuraciones dseas.

Eppley, publicé la seguridad del uso de placas absorbibles y mallas compuestas de Acido
Lactico y Acido Poliglicélico, con resultados muy similares a los obtenidos con titanio respecto a
tasas de infeccion que fueron del 0.4%. La mayor ventaja del titanio sobre cualquier otro tipo de
material aloplastico y en algunos casos del mismo hueso autélogo (que puede presentar
absorcion aleatoria) es que el titanio tiene la capacidad de poder soportar grandes cargas
bacterianas, asi como mas de 300 diferentes tipos de bacterias propias de la cavidad oral. Una
de las grandes desventajas de cualquier material aloplastico colocado en diversas areas del
cuerpo es la presencia de la denominada interfase fibrosa o capsula, compuesta por un
infiltrado leucocitario que puede promover la aparicion de infecciones.

En Cirugia Craneofacial la tasa de infecciones varia entre el 2.5 y el 6.5%. El titanio carece de
esta interfase fibrosa cuando se implanta tanto en el tejido subcutaneo, como en el hueso y, en
casos complejos en los que se compromete el tejido respiratorio, ya sea por exposicion de
senos paranasales o de la cavidad faringea, se ha comprobado que el titanio tiene una
incorporacion celular que se inicia como metaplasia escamosa, seguida de células glandulares
y epitelio ciliar a los 3 meses.
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Cuando se introdujo al Mercado en 1996 el material reabsorbible, un importante avance en la
fijacidon rigida para cirugia craneofacial se credé. Representando una alternativa para los
neurocirujanos que utilizaban titanio para el manejo de los diversos tipos de craneosinostosis.
Hoy en dia, es un producto completamente aprobado en su categoria.

Este sistema de fijacion craneo-facial se reabsorbe completamente y es eliminado por el
cuerpo en un ano. En el momento de la colocacién su fuerza es igual a la de las placas de
titanio y retiene el 70% de su fuerza inicial dentro de las primeras 8 semanas, permitiendo una
completa osteointegracion en el esqueleto craneofacial. Los sistemas reabsorbibles han
evolucionado a co-polimeros que resuelve un gran numero de inconvenientes que se
presentaba al inicio de su introduccién, incluyendo palpabilidad del implante, restriccion de
crecimiento del hueso, migracion transcraneal, reacciones inflamatorias tardias y sensibilidad
por temperatura. Dichos materiales de fijacion son altamente efectivos tanto en pacientes
pediatricos como en pacientes adultos.

Los polimeros biodegradables estan disefados usualmente para degradarse en el cuerpo
humano por hidrdlisis. La coordinacion y seleccion de la constitucion de estos polimeros tiene
una fuerte influencia en las propiedades quimicas y de reabsorcion de estos polimeros
biodegradables. La seleccion en la composicién tendra un fuerte efecto en sus propiedades
como cristalinidad, transiciéon de temperatura, propiedades mecanicas y reabsorcion. También
la adicidn del segundo mondémero (acido glicélico) permite mejor control de las propiedades de
los dos materiales y la reabsorcidon que no se encuentra en los homopolimeros de acido L-
lactico o acido glicdlico. Asi pues se ha observado que las combinaciones de 82% &cido L-
lactico y 18% &cido glicélico mejoran los resultados. En uno de los dtomos de carbono del L (6
D) acido lactico hay un gran grupo de metil mientras que el atomo de carbdn correspondiente
en el acido glicdlico es un atomo pequefio de hidrégeno. El grupo largo de metiles dificulta la
hidrdlisis mientras que pequefios atomos de hidrégeno previenen a las moléculas de agua de la
cadena de polimeros. Asimismo, como la unidad de acido glicélico es diferente de la molécula
de acido lactico, la presencia de acido glicolico tiende a hacer el polimero menos cristalino. Por
lo tanto, la seleccidon de acido glicélico en la cadena de acido lactico puede ser usada para
controlar la cristalinidad y la tasa de reposicion. Mientras es cierto que las técnicas de proceso
pueden ser usadas para vestir las propiedades mecanicas y el proceso de reabsorcion, este
control es traido para inducir el orden y la cristalinidad en el implante elaborado.

Un material se vuelve mas cristalino cuando su constitucion de atomos puede adecuarse a
moverse en el tiempo en una posicion periddica. Si un polimero es solidificado muy rapido, los
atomos que estan en movimiento aleatorio no pueden venir a una posicién requerida, haciendo
a los polimeros solidificados amorfos. Pero si el polimero es enfriado lentamente entonces esos
atomos y moléculas tienen mucho tiempo para venir a la posicion designada, el polimero se
vuelve cristalino. Esto implica que si un polimero dado es procesado usando dos técnicas
diferentes, es muy posible que los dos productos estén en diferentes términos de su
cristalinidad y fases amorfas. A pesar de que la composicién sera la misma, las propiedades
mecanicas de los dos polimeros son diferentes. En comparacion con zonas amorfas, una zona
cristalina es empacada, para dificultar el ataque hidrolifico. Entonces un polimero de acido L-
Lactico cristalino sobrevivira en el cuerpo por afos, mucho mas que el tiempo deseado. El
polimero no es verdaderamente biodegradable. El cambio de la técnica de proceso empleada
en la realizacién del material, es liderada por el principio de que el proceso pueda optimizar las
propiedades mecanicas para su aplicacién. Cualquier polimero puede ser moldeado por
compresién o trabajado a maquina para realizar el material final. La decisién debe de ser
dirigida, no por las propiedades mecanicas que sean optimizadas, sino tener en consideracion
como la acomodacion molecular puede afectar el proceso de reabsorcion
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Escafocefalia:

Se trata mediante correccién quirdrgica inmediata a los tres o cuatro meses de edad, fue
descrita por Jane y ha sido modificada por varios autores, consiste en la extirpacion amplia de
la sutura sagital con osteotomias de liberacidon en tallo verde parietotemporal y de ambas
suturas coronales, dejando cufias intermedias y fracturando los colgajos 6seos hacia afuera. La
re-osificacion o “arresto del crecimiento puede ocurrir antes de la remodelacion. En nifios de 6
meses a 1 afo se pueden usar craneotomias en Pi o T para mejorar el contorno cefalico. Si la
deformidad es muy severa se requiere osteotomia en barril estallado y reordenamiento de los
segmentos craneales, aunque existen otras técnicas descritas para esta patologia. il

Plagiocefalia:

Se recomienda el manejo entre los 8 y los 12 meses. El avance bifrontal y la remodelacion
craneal utilizan las fuerzas del crecimiento encefalico para obtener un contorno natural de la
region frontal. Se realiza también remodelacién de la pieza 6sea frontal o bien sustitucion por
transposiciéon de otro colgajo 6seo. Tecnologia reabsorbible ha sido invaluable parar estabilizar
la remodelacién y minimizar la restriccion del crecimiento. Otros autores consideran desde los
tres meses la edad ideal para la correccion quirurgica.

Trigonocefalia:

Similar a la usada para plagiocefalia. Desde los reportes de Matson que usaba craniectomias
en barra, se han usado una gran variedad de técnicas, dependiendo de la edad del paciente y
de la gravedad de la deformidad, y estas han variado desde suturectomias simples hasta
extensas remodelaciones de la béveda craneal Sin embargo el avance orbitofrontal bilateral, la
reconstruccion de la region frontal o la remodelacion frontal por multiples osteotomias (“Técnica
de Shell”) y el modelo de Fessier de frontal flotante, han sido el eje del tratamiento de la
Trigonocefalia, incluyendo en este abordaje la transposicion de los bordeslaterales de la 6rbita,
expansion de la fosa temporal y reconstruccion de la apertura orbitaria." Ademas, la distancia
interorbitaria se amplia, lo que ayuda a disminuir el hipotelorismo y el crecimiento
intraorbitario.” Recientemente se han comenzado a emplear procedimientos con asistencia
endoscopica y osteogénesis mediante distraccion para el tratamiento de estas
Craneosinostosis.

Plagiocefalia posterior:

Se realiza craneotomia occipital con remodelacion del colgajo 6seo o transposicion de otro
colgajo de la calota craneal. Se emplea también para mejorar la estabilidad de montaje una
barra posterior extraida de la region parietal.

Sindrome de Apert:

La correccion quirurgica es un proceso de tres pasos.

- Craneosinostosis: Si la PIC es normal el avance fronto-orbitario (que es la base para el
tratamiento de las Craneosinostosis multiples) ™ se realiza entre los 6-8 meses de edad. En
incrementos de PIC se realiza avance antes y de ser necesario DVP. El avance fronto-orbitario
bilateral puede combinarse con técnicas para la escafocefalia o con transposiciones de
colgajos o montajes libres de la calota craneal.

- Avance mediofacial:Antes de ingreso a la escuela (4-8 anos) esto es durante el periodo
de formacion psicoldgico. Se puede requerir un segundo avance en la adolescencia. Una
variedad es la correccioén entre los 9 y los 12 afos cuando el crecimiento es casi completo.

- Hipertelorismo: Se puede corregir con reseccion en cuia de hueso interorbitario.
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Sindrome de Crouzon:

El manejo quirurgico es similar al de Apert.

Sindrome de Pfeiffer:

Se manejan con Craneotomia y avance Le Fort 3. Muchos casos pueden requerir colocacion
de DVP.

Sindrome de Carpenter:

Craneotomia temprana con avance frontal.

En 1997 y 1998 Tutino y cols publicaron sus resultados al realizar osteotomias endoscopicas
realizadas a través de incisiones minimas y trépanos, comparando los resultados con las
disecciones habituales usando la técnica abierta, con el fin de evaluar los métodos de diseccién
de estructuras craneofaciales con ayuda del endoscopio. Los resultados reflejan una
disminucién del tiempo quirdrgico, del sangrado, de la estancia hospitalaria y de la terapia
intensiva. Desde entonces se han presentado avances en nuevas técnicas minimamente

invasivas en el manejo de craneosinostosis.""
Iviii

Dentro de las complicaciones asociadas a los procedimientos quirdrgicos se encuentran:
hipertermia posoperatoria (13%), infecciones (7,5%), hematomas subcutaneos (5%), desgarros
durales (5%) y fistulas de LCR (2,5%). La frecuencia y el tipo de complicaciones incrementan
en numero e importancia en pacientes re-operados™

3¢- Complicaciones asociadas a Craneosinostosis:

- Incremento de la presion intracraneal e inhibicion del crecimiento encefalico. Es mayor
la afectacion cuando multiples suturas sufren el cierre prematuro.

- Alteraciones cognoscitivas y en la funcién neuroldgica.
- Autoestima bajo y aislamiento social por su apariencia anormal.

El incremento de la presion intracraneana ocurre mas frecuentemente en Craneosinostosis que
involucra a multiples suturas. Se han observado alteraciones en la hidrodinamica del LCR en el
8% de los casos y en aproximadamente 4% requieren derivacién. En estas alteraciones en la
hidrodinamica se incluyen hidrocefalia progresiva con dilatacién ventricular, ventriculomegalia
no progresiva y dilatacion del espacio subaracnoideo. Se debe tener precaucion con los
resultados de los estudios de imagen ya que no se correlaciona de forma adecuada el
incremento de PIC con el volumen craneal medido por tomografia. La hidrocefalia se presenta
casi en la totalidad de los paciente con craneo en Trébol y también es mas frecuente en
pacientes con Craneosinostosis sindromicas en relacion con aislada, y en el sindrome de
Crouzon que en otros sindromes. En el sindrome de Apert frecuentemente se observa
dilatacion ventricular pero es tipicamente no progresiva. La obstruccion de los senos venosos
y/o la herniacion tonsilar cronica es mas evidente en aquellos casos de Craneosinostosis
sindromica.
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3.7- Evolucion:

Los nifios con Craneosinostosis no sindrédmicas demuestran una elevada incidencia de
anormalidades en el neurodesarrollo, lenguaje, cognicion y comportamiento."x"x La relacion
exacta entre las anormalidades del desarrollo y las estructurales es poco claro.

Deben ser evaluados empleando la escalas de desarrollo psicomotriz, preferentemente dos
meses antes y un afio después de la correccién quirdrgica. Se han observado mejores
resultados posquirurgicos en indices psicomotores que en desarrollo intelectual.

Fig. 1. Tomografia 3D Fig. 2. Sutura Metépica cerrada (Trigonocefalia)

Sutura Metopica cerrada
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4- PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Craneosinostosis se refiere a la condicién patoldgica que consiste en el cierre prematuro de
una o varias suturas craneales y que se manifestada por dismorfias craneo-faciales, asociadas
con frecuencia a alteraciones neuroldgicas y sistémicas. Las Craneosinostosis se clasifican en
Simples o Complejas (dependiendo si afectan a una o varias suturas) y en primarias o
secundarias. Las primarias son un trastorno del desarrollo de causa genética y con frecuencia
presente al nacimiento y a su vez se dividen en sindromaticas y no sindromaticas (aisladas).
Las secundarias son trastornos adquiridos causados por otra patologia conocida.
Especificamente la Trigonocefalia resulta del cierre prematuro de la Sutura Metdpica y sutura
Frontoetmoidal. Corresponde en algunas series del 6% al 23% de los casos y puede estar
asociada a malformaciones cerebrales en la linea media.

El Instituto Nacional de Pediatria es un nosocomio de referencia para problemas de esta indole
(craneosinostosis en general y Trigonocefalia en lo particular), de ello la necesidad de conocer
el comportamiento de la Trigonocefalia y nuestros resultados quirdrgicos. Se incluye la ultima
década pues desde el afio 2002 se cuenta con el recurso diagnéstico de eleccién que es la
Tomografia 3D en este hospital, asi como por ser el periodo en el cual se han presentado
cambios en el empleo de materiales de fijacidon, desde alambre de acero, placas y tornillos de
titanio hasta material absorbible.

5- JUSTIFICACION

Dentro del sistema de salud publica de México, existen servicios de neurocirugia pediatrica
bien instituidos y que tienen asiento en hospitales de tercer nivel y/o alta especialidad con
atencion exclusiva de padecimiento pediatricos. Dichas instituciones cuentan con la
infraestructura y las caracteristicas para la resolucion de padecimientos tan especificos como lo
es la Craneosinostosis, sin bien, dicha patologia no es exclusiva de estos centros.

Otras instituciones también realizan acciones y procedimientos enfocados a la resolucion
quirurgica y atencion médica que este padecimiento requiere, pero contar con la infraestructura
completa no resulta facil. Dentro de la cedes hospitalarias destaca el Instituto Nacional de
Pediatria, hospital de referencia nacional de este tipo de trastornos neuroquirdrgicos ya que
cuenta con los recursos humanos y materiales para tratar de forma integral estos
padecimientos que tienen no solo repercusién en la funcion neuroldgica, si no en la esferas
psicoldgicas y sociales.

Dadas las caracteristicas comentadas de este Instituto Nacional de Pediatria para la atencién
de nifios con padecimientos neuroquirdrgicos y siendo la Craneosinostosis un padecimiento
relativamente frecuente en este medio, es nuestra intencion conocer el comportamiento de la
Trigonocefalia en nuestra poblacion infantil desde los aspectos epidemiolégicos hasta los
resultados obtenidos con los tratamientos quirdrgicos, asi como observar la evolucion de las
técnicas quirurgicas empleadas, todo con la finalidad de, basados en los datos recabados,
poder posteriormente establecer programas oportunos de diagndstico y propuestas de
tratamiento.
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6- FACTIBILIDAD

El estudio es factible de realizarse dado que el Instituto Nacional de Pediatria cuenta con un
adecuado numero de pacientes con dicha patologia por tratarse de un centro de referencia, asi
como la accesibilidad a las fuentes para obtener la informacién.

7- HIPOTESIS

Dado que es un estudio descriptivo consideramos no incluir una hipétesis para el proyecto.

8- OBJETIVO GENERAL

Describir la evolucion del tratamiento quirdrgico asi como los resultados del mismo en
pacientes con Craneosinostosis Metdpica tratados en la ultima década en el Instituto Nacional
de Pediatria.

9- OBJETIVOS ESPECIFICOS

Describir las caracteristicas clinicas incluyendo desarrollo psicomotor y hallazgos
electroencefalograficos y de imagen en estos pacientes, pre y posquirirgicamente.

Evaluar los diferentes procedimientos quirargicos utilizados, la evolucién de los mismos segun
el empleo de nuevos materiales quirurgicos y su resultado funcional y estético.

Establecer la morbilidad de este grupo de enfermos.

Valorar la mortalidad ocurrida en este periodo.

10- MATERIAL Y METODOS

10.1- Clasificacion de la investigacion:

- Finalidad: descriptivo
- Control de la asignacién: observacional.

- Cronologia: retrospectivo.

10.2- Poblaciéon de estudio:

Poblacién objetivo: Pacientes pediatricos con Trigonocefalia.

Poblacién elegible: Pacientes con expediente en el Instituto Nacional de Pediatria en el periodo
comprendido del 01 de enero del 2002 al 31 de diciembre del 2011.
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10.3- Criterios de inclusion:

Pacientes con diagnéstico de Craneosinostosis Metépica

Edad pediatrica (neonato a lactante mayor)

Atendidos en el Instituto Nacional de Pediatria de enero del 2002 a diciembre del 2011
Haber sido sometido a procedimiento neuroquirurgico para esa afeccion en este Instituto.
Contar con expediente clinico.

Contar con un seguimiento minimo de 3 meses de posquirurgico.

10.4- Criterios de exclusion:

Pacientes operados previamente en otro hospital.

Pacientes que no aceptaron manejo quirurgico.

10.5- Tamano de la muestra:

El tamano de la muestra empleado por otros autores para describir las caracteristicas clinicas y
de tratamiento en pacientes con Craneosinostosis Metépica ha variado, presentando Fatman
Ozlen 48 casos consecutivos de 1990-2009 reportados en el 2010. En este estudio contamos
con n de 22.

11- DESCRIPCION DEL ESTUDIO

11.1- Variables (definiciones conceptuales y operacionales):

Edad (variable numérica discreta) se determiné en meses al momento de ser admitido en el
Instituto Nacional de Pediatria y al momento del procedimiento quirurgico.

Sexo (variable cualitativa dicotomica) se determind por el aspecto externo de genitales en
masculino y femenino.

Tipo de procedimiento quirurgico realizado (variable cualitativa nominal) se anoté con el
nombre derivado de la nomenclatura de los procedimientos neuroquirurgicos.

- Avance Fronto-orbitario bilateral.
- Colgajos 0seos.

- Rotacion frontal.

- Cunas 6seas basales.

- Correccién de Hipotelorismo.

- Placas de titanio.

- Placas absorbibles.

22



Duracién del procedimiento quirdrgico (variable numérica discreta) se determiné de acuerdo al
tiempo transcurrido desde la incisidon cutanea hasta la conclusién del acto quirurgico en
minutos.

Duracién de procedimiento anestésico (variable numérica). Se determiné de acuerdo al tiempo
transcurrido en minutos desde la induccion anestésica hasta el traslado del paciente a terapia
intensiva.

Sangrado transoperatorio (variable numérica). Se cuantificé en ml.

Complicaciones posquirurgicas (variable cualitativa nominal) se anoté en relacion a las
complicaciones médicas o quirdrgicas que ocurran dentro de los 7 primeros dias de
postoperatorio.

Estancia en UTIP (variable numérica discreta) se determin6 de acuerdo al tiempo transcurrido
desde la su ingreso a la unidad de terapia intensiva hasta el egreso de la misma cuantificada
en dias.

Estancia  hospitalaria (variable numérica discreta) se determind de acuerdo al tiempo
transcurrido desde la su ingreso a hospitalizacion hasta el egreso del hospital cuantificado en
dias.

Desarrollo psicomotor preoperatorio y posoperatorio (variable cualitativa nominal) se describio
de acuerdo al grado de retraso psicomotor y de las esferas involucradas basados en lo anotado
por el neurocirujano en las notas del expediente clinico, en caso de que se cuente con dicha
informacion. Debido a que es un estudio descriptivo y que se tienen limitaciones de
disponibilidad de informacién, no se podran utilizar escalas de desarrollo por lo cual solo se
describira lo anotado en el expediente. Algunos ejemplos de lo esperado encontrar en las notas
del expediente son:

- Sostén cefalico.

- Balbuceo.

- Gateo.

- Inicio de deambulacion.

Resultados Electroecefalograficos preoperatorios y postoperatorios (variable cualitativa
nominal), se describieron los hallazgos Electroecefalograficos (en caso de que se cuente con
ellos en el expediente) basados en los resultados de la interpretacién escrita de los mismos,
tomando en cuenta la presencia de:

- Lentificacion difusa.
- Actividad paroxistica.
- Normalidad.

Resultados estéticos (variable cualitativa nominal), se evalué segun la valoracién subjetiva
descrita por el neurocirujano a cargo en las notas médicas posquirurgicas, en caso de que se
cuente con dicha informacién (empeoramiento, sin cambios, mejoria) y tomara en cuenta:

- Estado de cicatriz quirargica.

- Quilla frontal.
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- Hundimiento temporal.

- Hipotelorismo.

11.2- Procedimientos:

La informacion se obtuvo de expedientes fisicos y electrénicos y se recabd en una base de
datos disefiada ex profeso en el programa SPSS 17. Se realiz6 estadistica descriptiva para los
datos epidemioldgicos dependiendo del tipo de distribuciéon, media con DS o mediana con
rangos; se realizaron estimaciones de asociacién tomando como variable dependiente el
resultado quirdrgico con chi cuadrada para variables nominales y Kruskal Wallis para
numéricas con nominales. Las variables numéricas a través de T Student.

12- CONSIDERACIONES ETICAS

Los datos fueron obtenidos de los expedientes clinicos, respetando la identidad de los
pacientes, los cuales sélo seran identificados por nimero de expediente.

13- RECURSOS HUMANOS

Dr. Alfonso Marhx Bracho. Jefe de servicio de Neurocirugia Pediatrica. Instituto Nacional de
Pediatria. marhxalfons@yahoo.com.mx.

Dr. Alberto Andrade del Rio. Residente de 2° afio de Neurocirugia Pediatrica. Instituto Nacional
de Pediatria. aandrio2003@yahoo.com.mx.

Dr. Fernando Rueda Franco. Coordinador de Neurociencias. Profesor titular del curso de
Neurocirugia Pediatrica. Instituto Nacional de Pediatria. fruefra@hotmail.com.

Dr. Marcial Anaya Jara. Adscrito del servicio de Neurocirugia. Instituto Nacional de Pediatria.
manayaj@gmail.com.

14- RECURSOS MATERIALES

Archivo clinico del Instituto Nacional de Pediatria.
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15- PRODUCTOS ESPERADOS: DIFUSION

Se presentara en foros cientificos Neuroquirdrgicos, Neuroldgicos y Pediatricos nacionales e
internacionales.

16- REVISION DE LA LITERATURA
Se realizé una busqueda en las siguientes bases de datos:

MEDLINE (www.ncbi.nim.nih.gov) de 1950-2010, ARTEMISA (www.artemisa.org.mx o
http://www.medigraphic.com) de 1995-2010, EMBASE (www.embase.com) de 1980-2010,
COCHRANE Plus (www.cochrane.org) de 2000-2012,0VID (http//gateway.ovid.com) de 1970-
2012, EBSCO (www2.ebsco.com) de 1995-2012, SCIELO (www.scielo.org.mx) de 1995-2010,
LILACS (http://bases.bireme.br), Base de datos para ensayos clinicos (http://www.controlled-
trials.com), INBIOMED (www.inbiomed.org)

Las palabras clave utilizadas fueron: trigonocefalia, trigonocephaly, craneosinostosis metopica,
metopic synostosis, cranial deformities, deformidad craneal.
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17- RESULTADOS

Se revisaron 157 expedientes de pacientes con Craneosinostosis, de los cuales 24 (15.3%)
correspondieron a Trigonocefalia (Grafica 1) y de estos 22 (14%) cumplieron los criterios para
su inclusién (en un paciente no se aceptd el manejo quirdrgico propuesto y un paciente fue
tratado quirdrgicamente en otra unidad hospitalaria y enviado al INP para valoracién por
Genética por diagnéstico de Sindrome de Opitz).

Craneosinostosis 2002-2011

15%

r
M Trigonocefalia
M Otras
Grafica 1.
De ellos 5 fueron mujeres y 17 hombres (Grafica 2).
Distribucidn por sexo
23%
H Mujeres
77% H Hombres

Griéfica 2.

En el grupo estudiado, la edad al ser atendido por primera vez en este Instituto Nacional de
Pediatria varié de 2 a 39 meses. Entre las nifias de 2 a 13 meses y entre los nifios de 3 a 39
meses, no encontrando diferencias relativas edad/sexo en nuestra muestra. La edad
gestacional al nacimiento varié de 37 a 41 semanas, entre las nifas de 38 a 40 semanas y
entre los nifios de 37 a 41 semanas, no encontrando diferencias relativas edad/sexo en
nuestra muestra (Tabla 1).
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Tabla 1.

Edad en la Edad
primera Edad en el gestacional al
valoracion momento de la nacimiento
(meses) cirugia (meses) (semanas)
N 22 22 22
Media 10.18 12.77 39.00
Mediana 7.00 9.50 39.00
Moda 4 42 40
DS 8.749 9.744 1.195
Rango 37 40 4
Minimo 2 3 37
Maximo 39 43 41

a. Existen multiples modas. Se muestra la menor.

En cuanto a los antecedentes perinatales, 16 paciente (72.7%) fueron obtenidos por cesarea
(en 3 de los pacientes se identificd sufrimiento fetal agudo, 4 cesarea iterativa, en 4 casos por
preclampsia, en 2 por circular de corddn, 1 por pélvico) y 8 fueron partos vaginales (Tabla 2).

En la totalidad de los casos el diagndstico inicial fue clinico (deformidad craneal de predominio

frontal).
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Tabla 2.

Antecedentes
Perinatales Frecuencia | Porcentaje
Parto 8 36.4
Cesarea iterativa 4 18.2
Cesarea por preeclampsia 4 18.2
Cesarea por circular de

2 9.1
corddn
Cesarea por producto

1 4.5
pélvico
Cesarea por sufrimiento fetal

3 13.6
agudo
Total 22 100.0




La confirmacion diagnéstica (cierre prematuro de la sutura Metdpica) se realizdé en todos los
casos con Tomografia 3D (Fig. 3-8). En 1 paciente (4.5%) se observé ventriculomegalia, en 1
(4.5%) presencia de craneolacuneas, en 2 (9.1%) atrofia cortical, en 2 (9.1%) asociacién con
cierre de sutura sagital y en 1 (4.5%) asociacion con cierre de sutura labdoidea (Grafica 3).

Hallazgos Tomograficos Prequirdrgicos
16 1
H Cierre de sutura Metdpica
14
B Cierre de sutura Metépica
12 1 + Craneolacuneas
10 Cierre de sutura Metdpica
+ Ventriculomegalia
8 -
H Cierre de sutura Metdpica
6 + Atrofia cortical
H Cierre de sutura Metdpica
4 + Cierre de sutura
Labdoidea
2 - Cierre de sutura Metdpica
+ Cierre de sutura Sagital
0 f
n=22

Grafica 3.

Fig. 3. Fig. 4. Fig. 5.
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Fig. 6. Fig. 7.

Figs. 3-8. Tomografia 3D que muestra cierre prematuro de la sutura Metdpica. Correlacion

clinica de la misma.

En 13 de los pacientes se realizé Electroencefalograma prequirdrgico (Tabla 3), de los cuales 2
fueron reportados como normales, 11 con lentificacion difusa, de los cuales 2 del total (15.4%

Fig. 8.

del total, 18.1 % de aquellos con lentificacion) presentaba paroxismos (Gréfica 4).

Tabla 3.
EEG
Prequirargico Frecuencia | Porcentaje
Si 13 59.1
No 9 40.9
Total 22 100.0

Prequirurgicos

10

O N B O ©

n=22

Hallazgos Electroencefalograficos

H No se realizd

B Normal

i Lentificacion difusa sin
paroxismos

B | entificacion difusa con
paroxismos

Griéfica 4.

29




Solo a 2 de los pacientes se les realizé6 Potenciales Evocados Visuales, ambos reportados
normales (tabla 4). Se realizaron Potenciales Evocados Auditivos a 2 pacientes, 1 reportado
normal y 1 con hipoacusia media conductiva bilateral (Grafica 5).

Tabla 4.
PEV
Prequirtrgicos | Frecuencia | Porcentaje
Si 2 9.1
No 20 90.9
Total 22 100.0

PEA Prequirurgicos

20 B No se realizd
15
B Normal
10
> yd H Hipoacusia media
0 - conductiva bilateral

n=22

Griéfica 5.

En cuanto al desarrollo psicomotriz 12 pacientes tuvieron un desarrollo normal para la edad
previo a la cirugia, 9 presentaba retraso psciomotriz leve y 1 retraso psicomotriz leve mas
epilepsia (Gréafica 6).

Neurodesarrollo Prequirurgico

4%

M Normal
M Retraso leve

4 Retraso leve + Epilepsia

Griéfica 6.
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El procedimiento neuroquirdrgico se realizd entre los 3 y 43 meses de edad (Tabla 1). El tipo
de cirugia varié dependiendo del o los defectos y los requerimientos individuales de cada nifio
(Gréfica 7) (Figs. 9-20). Se empled material de fijacion absorbible (Lactosorb) en 20 casos, en
1 placas de titanio y en 1 fijacién con alambre de acero (Tabla 5).

En todos los pacientes se administré profilaxis antibidtica y todos los pacientes ingresaron a la
Unidad de Terapia Intensiva Pediatrica (UTIP) en el posquirlrgico inmediato para vigilancia,
todos ellos extubados y estables hemodinamica y metabdlicamente.

Técnica Quirurgica

n=22

B Avance fronto-orbitario
bilateral + Remodelacién
frontal con cufias basales

B Avance fronto-orbitario
bilateral + Rotacion de colgajos
frontales + Correccion de
hipotelorismo

& Avance fronto-orbitario
bilateral + Remodelacién
frontal sin rotacién

B Avance fronto-orbitario
bilateral + Diadema biparietal +
Remodelacién frontal

Grafica 7.

473468
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Fig. 12. Fig. 14.

Fig. 16. Fig. 17.

Figs. 9-17. Transoperatorio: Técnica Avance frontoorbitario bilateral mas cufias basales
frontales. Correlaciéon con TC 3D posquirurgica.

Fig. 18. Fig. 19 Fig. 20.

Figs. 18-20. Transoperatorio: Técnica Avance frontoorbitario bilateral mas rotacién de colgajos
frontales mas correccion de hipotelorismo.
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Tabla 5.

Tipo de Material de Fijacion Frecuencia | Porcentaje

Placas y tornillos absorbibles 20 90.9
Placas y tornillo de titanio 1 4.5
Alambre de acero 1 4.5
Total 22 100.0

El sangrado quirargico fluctud entre 50 y 750 ml. En todos los pacientes se realiz6 transfusion
de paquete globular transquirdrgico. La duraciéon del procedimiento quirdrgico varié de 160 a
360 min, en tanto que el procedimiento anestésico fue entre 245 a 480 min (Tabla 6).

Tabla 6.

EStadiSti_caS . Duracién del Duracién del

Transqulrﬁrglcas procedimiento procedimiento

quirdrgico (minutos)| anestésico (minutos)

N 22 22
Media 258.91 379.09
Mediana 252.50 360.00
Moda 220° 360°
Desviacién Estandar 55.340 66.092
Rango 200 235
Minimo 160 245
Maximo 360 480

Tres pacientes tuvieron complicaciones quirdrgicas (1 sangrado posquirurgico, 1 fiebre
posquirargica y 1 dehiscencia parcial de herida quirurgica), todas ellas consideradas
complicaciones menores sin repercusion en la evolucion ni resultados funcionales y/o estéticos
(Tablas 7 y 8).

No encontramos correlacién estadistica entre las complicaciones y el tiempo anestésico y/o

quirurgico. No se encontrd correlacién entre el tipo de procedimiento quirdrgico y la presencia
de complicaciones.
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Tabla 7.
Complicaciones Frecuencia Porcentaje
si 3 13.6
No 19 86.4
Total 22 100.0
Tabla 8.

Tipo de Complicaciones |rrecuencia Porcentaje

Sangrado posquirurgico 1 4.5
Fiebre posquirurgica 1 4.5
Dehiscencia de herida

1 4.5
quirdrgica
Sin complicaciones 19 86.4
Total 22 100.0

El tiempo de estancia en la terapia intensiva pediatrica fue de entre 1 y 3 dias. No hubo una
correlacién significativa entre el tiempo anestésico y la estancia en UCI. Ningun paciente
requirié reintervencion inmediata, mediata ni a largo plazo. El tiempo de estancia hospitalaria
fue de entre 4 y 9 dias (Tabla 9 - 11).

Tabla 9.
Estancia
Estancia en intrahospitalaria
UTIP (dias) (dias)
N 22 22
Media 1.50 6.55
Mediana 1.00 7.00}
Moda 1 7
Desviacién estandar .598 1.057
Rango 2 5
Minimo 1 4
Maximo 3 9




Tabla 10.

Estancia en UTIP (dias)

Frecuencia Porcentaje
1 12 54.5
2 9 40.9
3 1 4.5
Total 22 100.0

Tabla 11.

Estancia
Intrahospitalaria (dias) | Frecuencia Porcentaje
4 1 4.5
5 2 9.1
6 6 27.3
7 11 50.0
8 1 4.5
9 1 4.5
Total 22 100.0

En 20 de los 22 pacientes se realizé TC 3D posquirurgica, en todas fue evidente el avance
frontoorbitario bilateral con mejoria del volumen de la fosa anterior (Tabla 12) (Figs. 21-41), en
2 se encontréo ventriculomegalia, en 2 datos de calvarectomia modificada y espirales
biparietales (en relacion con asociacién a craneosinostosis sagital) y en 1 caso higromas
bilaterales no quirurgicos (grafica 8) (Figs. 42-44).

Tabla 12.
Tipo de TC
Posquirargica Frecuencia | Porcentaje
Simple y 3D 20 90.9
No se realiz 2 9.1
Total 22 100.0
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Hallazgos Tomograficos Posquirurgicos

B Cambios posquirurgicos + AFOB

B Cambios posquirurgicos + AFOB +
Ventriculomegalia

& Cambios posquirurgicos + AFOB +
Calvarectomia modificada y
espirales biparietales

B Cambios posquirurgicos + AFOB +
Higromas bifrontales

H No se realizé

AFOB= Avance fronto-orbitario bilateral

Grafica 8.

474672
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Fig. 22. Fig. 23.



Fig. 24. Fig. 25.

Figs. 21-26. Estudio pre y posoperatorio empleando la técnica Avance frontoorbitario bilateral
mas cufias basales frontales.

470338

Fig. 27. Fig. 28. Fig. 29.

Fig. 30. Fig. 31.

Figs. 27-32. Estudio pre y posoperatorio empleando la técnica Avance frontoorbitario bilateral
mas remodelacion frontal sin rotacién de colgajo frontal.

37



467020

Fig. 33. Fig. 34. Fig. 35.

Figs. 33-35. Estudio posoperatorio empleando la técnica Avance Frontoorbitario Bilateral mas
rotacién de colgajo frontal.

473460

Fig. 37. Fig. 38.

Fig. 39. Fig. 40. Fig. 41.

Figs. 36-41. Estudio pre y posoperatorio empleando la técnica Avance frontoorbitario bilateral
mas remodelacion frontal con rotacion y correccion de hipotelorismo.
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Fig. 42. Higromas bifrontales. Fig 43-44. Asociacion de AFOB + Calvarectomia en piel
de 0so y espirales biparietales.

Cinco pacientes contaron con EEG posquirurgico, de los cuales 1 se reportd normal, 4 con
lentificacion difusa, de los cales 2 con paroxismos (Tabla 13). No se realizaron PEV ni PEA

posquirurgicos.

Tabla 13.

Hallazgos EEG
Posquirargico Frecuencia | Porcentaje
Normal 1 4.5
Lentificacion difusa sin

2 9.1
paroxismos
Lentificacion difusa con

2 9.1
paroxismos
No se realizé 17 77.3
Total 22 100.0

El periodo de seguimiento vari6 entre 6 y 120 meses (Tabla 14).

Tabla 14.

Seguimiento postquirdrgico (meses)

N 22
Media 42.32
Mediana 33.00}
Moda 6
Desviacién Estandar 39.913
Rango 114
Minimo 6
Maximo 120]
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En cuanto a los resultados neuroldgicos hubo mejoria, la cual fue estadisticamente significativa
p 0.003. 12 pacientes presentaban neurodesarrollo normal prequirdrgico en comparacion con
16 en el posquirdrgico, de los cuales en 5 casos se presentd retraso del lenguaje que se
resolvié con terapia. 10 pacientes (45.5 %) presentaron retraso psicomotriz leve preoperatorio y
solo 6 en el posoperatorio, 1 de ellos con epilepsia (Tabla 15y 16).

Tabla 15.
Estado Neurologico
Posquirargico Frecuencia |Porcentaje
Normal 11 50.0
Normal con retraso del
5 227
lenguaje
Retraso leve 5 22.7
Epilepsia + Retraso leve 1 4.5
Total 22 100.0
Tabla 16.
Neurodesarrollo
Posquirargico Frecuencia |Porcentaje
Normal 16 72.7
Retraso leve 6 27.3
Total 22 100.0

En lo relativo al cambio estético hubo una clara mejoria en los aspectos evaluado en el

posquirurgico (Hundimiento temporal, Quilla frontal e hipotelorismo) (Tabla 17 y 18) (Figs. 45-
58).

Tabla 17.

Resultado Estético No. De pacientes
n. 22

Igual 0

Mejoria en hundimiento temporal. | 22

Mejoria en cresta frontal. 22
Mejoria en hipotelorismo. 22
Adecuada cicatrizacién 21

Presencia de zonas de
reabsorcion 6sea (valorado en 0
TC)
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Tabla 18.

Resultado Estético
Cicatriz Quirurgica | Frecuencia | Porcentaje

Adecuada cicatrizacion 21 95.5
Cicatriz hipertréfica 1 4.5
Total 22 100.0

Fig. 45. Fig. 46.

Figs. 45 y 46. Aspecto clinico prequirirgico. Cresta frontal, hundimiento temporal e
hipotelorismo.

Fig. 49.

41



Fig. 50. Fig. 51. Fig. 52.

Figs. 47-52. Resultados posquirurgicos inmediatos y a los 5 meses.

Fig. 53. Fig. 54. Fig. 55.

Figs. 53-55. Resultados estéticos posquirurgicos a los 4 meses.

Fig. 56. Fig. 57.

Figs. 56-58. Resultados estéticos posquirurgicos a los 3 meses.
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18- DISCUSION

La Craneosinostosis Metopica es una entidad nosoldgica de multiples etiologias y diversas
formas de manejo quirurgico. Las series mas grandes de pacientes reportan entre el 7%-23 %
en relacion con todas la Craneosinostosis, siendo muy similar a lo reportado en este trabajo
(15.3%).

En cuanto a la distribucion por sexo de los pacientes fue similar a lo reportado en otros
trabajos, con un predominio de varones (77.3%). Los antecedentes perinatales no
correlacionaron con la presencia de Craneosinostosis lo cual era esperable ya que éstas son
de aparicién esporadica en su mayoria.lxi

La edad de referencia de este grupo de pacientes fue, en promedio, a los 10.18 meses,
contrario a la recomendacion de que sea alrededor de las cinco semanas de edad,
independientemente de que la resolucion quirdrgica en algunos casos pueda diferirse hasta los
8-12 meses.Ixii

Nuestros pacientes fueron referidos y operados a edades similares (en promedio 1 mes de
diferencia) a lo reportado en otros centros (12.77 meses al momento de la cirugia en nuestro
centro vs 11.4 meses en otros reportes). Debe recordarse la recomendacién del manejo
quirurgico de estos pacientes antes del ano de edad.

Las técnicas quirargicas empleada en este Instituto para casos especificos de
Craneosinostosis Metdpica se corresponden a las empleadas en otras sedes hospitalarias
tanto nacionales como del extranjero.

Los tiempos quirurgicos son similares a lo reportado por la literatura mundial. El sangrado
transoperatorio fue en promedio de 357.73 ml, mayor a lo reportado en otros estudios y en
todos nuestros pacientes se realizé transfusion transoperatoria, otras series reporta sangrado
minimo transquirdrgico pero transfusion posoperatoria por colecciones subgaleales en todos
sus casos. Nuestro indice de reintervenciones quirurgicas se encuentra en 0, por debajo de
otras series que reportan hasta un 10%.

Se presentaron complicaciones en el 13.6 % de nuestros pacientes (un paciente con sangrado
posoperatorio, uno con fiebre posquirirgica sin corroborarse proceso infeccioso y una
dehiscencia parcial de herida quirdrgica que no amerité reintervencion), en la literatura se
reporta como la complicacion mas frecuente las infecciones (reportes de hasta
17%,principalmente de vias respiratorias, urinarias y de catéteres venosos), en la serie mas
reciente publicada esta complicacion solo se presenté en un 7.5%, solo por debajo de fiebre
que fue en 13.4%, de los casos.

No se presentaron fistulas de LCR, siendo esto significativo ya que se encuentra reportado en
otros articulos hasta en un 2.5%. Esta complicaciéon se asocia a la realizacién de Avance
Frontoorbitario, (al que fueron sometidos la totalidad de los pacientes).

No se presentaron defunciones en la serie, en otros trabajos la mortalidad se presenta en un
porcentaje muy bajo (0.7%) y se encuentra en relacion con factores asociados a patologias
sindromaticas principalmente.

Es bien sabido que la evaluacion de los resultados de la cirugia en Craneosinostosis, tanto
funcionales como estéticos, resulta complicada y en la segunda muy subjetiva. Hay autores
quienes consideran que a pesar de los esfuerzos para realizar una evaluacion real los
resultados continuan siendo dificiles de medir. Nosotros monitorizamos el estado del desarrollo
psicomotriz en relacién con lo plasmado en las notas de seguimiento, pero es necesario utilizar
sistematicamente escalas de desarrollo psicomotriz aceptadas y validadas a nivel mundial y
clasificandose en cuatro rubros antes mencionados que van de la normalidad al retraso severo,
lo cual permitiria realizar una mejor evaluacién de los resultados funcionales.
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Para facilitar la evaluacion estética se realizé una clasificacién basado en la comparacion facial
con la apariencia prequirurgica (cresta frontal, hundimiento temporal e hipotelorismo, asi como
el estado de la cicatriz quirdrgica, datos obtenidos en la descripcion de la morfologia craneo-
facial en notas posoperatorias), no fue posible emplear sistemas de evaluacién como el
descrito por Hilling et al por no contarse con la informacion especifica en todos los pacientes.
Otro dato valorado fue la simetria facial. Los resultados estéticos, si bien no pueden ser
medidos estadisticamente, si muestran una tendencia clara a la mejoria. También es
importante comentar que los resultados quirdrgicos estéticos son mejores en todos los casos
craneosinostosis primarias simples y complejas no sindromicas que en las sindromicas.

19- CONCLUSIONES

Los resultados tanto funcionales como estéticos obtenidos son adecuados en relacion con los
reportes en la literatura.

Las complicaciones que se presentaron en nuestros pacientes son menores que las descritas
por otros autores, aunque las complicaciones mas frecuente que son las infecciones y las
fistulas se encuentra ausente en nuestra serie.

Los procedimientos quirdrgicos realizados son equiparables con los reportados. Hubo mejoria
significativa entre el neurodesarrollo en el posquirargico con una p de 0.003 No hubo
diferencias significativas en el resultado funcional y estético segun la técnica quirurgica
empleada (comparando las 4 técnicas empleadas en esta serie). Los dias de estancia
intrahospitalaria, estancia en UTIP, edad al momento del manejo quirdrgico

Se requieren estudios prospectivos en los cuales se empleen escalas de neurodesarrollo y
para valoracion estéticas para poder evaluar de forma mas precisa el comportamiento de esta
enfermedad en nuestro medio y poder establecer guias de tratamiento que condicionen
resultados optimos en nuestros pacientes, asi como elaborar protocolos de diagndstico para
referencia y manejo en etapas mas tempranas.
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21- ANEXOS

ESCALA DE DESARROLLO INFANTIL DE BAYLEY

La Escala de Desarrollo Infantil de Bayley fue Disefiada y validada por Nancy Bayley de la
Universidad de Berckeley en el afio 1969 para evaluar nifios con edades comprendidas entre el
nacimiento y los 30 meses. Posteriormente se revisa en el afio 1984 y por ultimo en 1993
donde se extendid su rango de aplicacion hasta los 42 meses. Desde un inicio los reactivos
que evaluan esta escala estan agrupados en dos escalas (Mental y Motora) y un Registro de la
Conducta Infantil. Es importante en el area motora compensar esta evaluacién con otras que
sean mas exactas en la descripcién del desarrollo motor grueso del nifio porque la escala de
Bayley sélo en esta area es muy benévola con las calificaciones que ofrece y los items que
evalla combina la motora gruesa, con items de la motora fina. De los aportes de esta escala es
que proporciona un indice de Desarrollo Mental (MDI). Los reactivos que incluye miden:

. Agudeza sensoperceptual.

. Constancia de objetos.

. Memoria.

. Aprendizaje.

. Capacidad para resolver problemas.
. Generalizacion y clasificacion.

N OO o AW N =

. Lenguaje.

También proporciona un indice de Desarrollo Psicomotor (PDI). Los reactivos que incluye
miden: 1 Control del cuerpo,2 Coordinacién de los musculos grandes, 3 Habilidades
manipulativas de manos y dedos y 4 destreza y coordinacién psicomotora.

Los diferentes reactivos que mide esta escala van de lo simple a lo mas complejo, teniendo en
cuenta la evolucion y el desarrollo de los nifios comprendidos en estas edades, otro aporte
importante es el indice de desarrollo que ubica al nifio, sin tener en cuenta su edad
cronoldgica, en una edad madurativa siendo esto muy importante para comenzar una
estimulacién adecuada. Esta escala también tiene una evaluacion del comportamiento del nifio.
Los reactivos que incluye evaluan: 1 orientacién social y objetiva hacia el ambiente, 2
actitudes, 3 intereses, 4 emociones, 5 actividad, 6 relacién con la madre o tutor y frente a los
estimulosy 7 relacién que establece con los materiales de la prueba. ElI tiempo de
administracidon cuando la prueba es aplicada a un menor de 15 meses: 15 a 35 minutos y
cuando el nifio es mayor de 15 meses el tiempo que se demora la aplicacion es de 60 minutos
aproximadamente.

48



Nombre:

Examinador:'

Dato:

49

Nacimiento
ID No.:

Denver |l

PERSONAL - SOCIAL

MOTOR FINO - ADAPTIVO

LENGUAJE

MOTOR GRUESO

MESES 2

ESCALA DE DENVER

9 12 15 18 24 l
L

LAL L L L L

[UANZA (A PELOTA POR

PATEA LA PELOTA

SALTA BN Ui SO0

EOUMBRA'EN CADA
30 CAMKA PUNTA T
FOUIIRA EN CADA
ECULINW N CADA
EQu CADA P
A EN UN
EOULBAA
CADA PIE 3 SE
DA P
2 s

PRUEBA DE CONDUCTA

SUBE ESCALONES

(Uene los espacios después de las pruebas)

Conducta tipica: 1 2 3
Si

No ———
Coopera: 1 2 3
Siempre

Frecuentemente

Raramente

Interés en su alrederor: 1 2 38
Alerta

Poco interesado
Nada interesado

Temeroso: 1 2 3
Nada
Moderadamente
Extremadamente

Atencion al test: 1 2 3
Apropiado
Poco distraido
Muy distraido

L L L L

I

TTrrrTT
18 24

1

ANOS CE-02



INSTRUCCIONES:
1. Se intenta conseguir una sonrisa del nino hablando sonriendo y/o haciendole senales pero no se debe tocar.
2. El nino debe ver sus manos algunos segundos. ¥
3. El familiar, le puede guiar como cepillarse los dientes y poner la pasta en el cepillo.
4. No es preciso que el nino sepa atarse los zapatos ni abotonarse, tampoco el ziper en la espalda.
5. Mueva una mota de estambre lentamente en forma de arco de un lado a otro a unos 15 cm. de distancia de la cara del
nino.
6. Positiva la prueba si el nino agarra la sonaja, cuando se le toque con ésta el dorso de los dedos de la mano.
7. Positiva la prueba, si el nifo sigue mirando hacia donde estaba la mota o intenta ver donde fue. La mota debe dejarse
caer con rapidez de la mano sin mover el brazo.
8. El nifio puede pasarse un cubo de una mano a otra sin ayudarse con la boca, la mesa o el cuerpo.
9. Pasa si el nifo agarra una pasa con el pulgar y otro dedo.
10. El nifo s6lo puede cambiar 30° la forma de la linea que el aplicador realizé. V
11. Con el pufio cerrado y el pulgar hacia arriba con un movimiento de flexo-extension mover solo el pulgar. Pasa si el nifo
imita el movimiento aunque sea en una mano sin mover otros dedos.

12. Pasa Cualquier 13. Preguntar cual 14. Pasa cuando el nifo cruza 15. Se le pide
forma cerrada. es la linea mas larga. las lineas en algin punto primero al nino
Falla. movimientos Pasa3de3065de6. cercano al punto medio. que lo dibuje.
circulares continuos. Si falla, demostrar.

Cuando se apliquen las pruebas 12, 14 y 15, no nombrar las formas y no demostrar las 12y 14.
16. Cuando se vea la puntuacion cada parte simétrica: (2 brazos, 2 0jos, 2 piernas) cuentan como una sola parte.
17. Coloque un cubo en la taza u haga un ruido moderado colocandose tras el nifio, haciendo el ruido en cada oido y pasa
si el nifo voltea o busca el sonido.
18. Senalar las figuras para que el nifio las nombre (los simples sonidos, falla).
Si el nifio nombra menos de 4 figuras correctamente tendra el nifo que sefalar cada figura que el examinador le nombre

19. Usando la muneca se le pide al nifo que nos muestre nariz, ojos, oidos, boca, manos, pies, pancita y pelo. Pasa 6 de 8\"
20. Usando las figuras pregunte al nifio: cual vuela, cudl dice miauuu, cuél habla, cuél ladra, cuél galopa. Pasa2de 56 4
de 5.
21. Preguntar al nino que hace cuando tiene frio, hambre y cuando esta cansado. Pasa 2 de 3 6 3 de 3.
22. Preguntar al nino para qué es la taza, una silla, un lapiz; en las acciones deberé incluirse las respuestas.
23. Se le pide al nifo que ponga en ei sitio senalado la cantidad de cubos indicados y que él las cuente (1 y 5).
24. Se le pide al nino que ponga el cubo arriba, abajo del escritorio. Atras y adelante del examinador o de la madre. Pasa
4 de 4. No ayudar al nino con movimientos de los 0jos 0 cabeza.
25. Pedir al nino que defina: que es una pelota, un lago, un escritorio, una casa, un platano, una cortina, una cerca, un
techo. Es positiva si define cuanto al uso, forma, matenal o categoria general. (Ejemplos: un platano es una fruta, no solo

decir es amarillo). Pasa5de 8 6 7 de 8.

26. Preguntar al nino si el caballo es grande, el ratén es ? Si el fuego es caliente, el hielo es ? Si el Sol
alumbra en el dia la luna en la —_? Pasa2de3.

27. El nino puede apoyarse en la pared, pasamanos 0 muebles, no es una persona. No debe gatear.

28 El nino debe lanzar |a pelota sobre su brazo, aproximadamente 1 metro de distancia hacia el examinador.

29 El nino de pie debera saltar una longitud superior a lo ancho de una hoja de test. (22 cm.).

30 Pedir al nino que camine hacia adelante [V R TOL TN puede demostrarlo. El nino debe dar 4 pasos
consecutivos. Pasa si da 2 de 4 pasos en 2 de 3 intentos.

31. En el segundo ano, la mitad de los ninos normales no son cooperadores.

OBSERVACIONES:
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|.- PRIMARIAS:
A.- SIMPLES:

1.- Escafocefalia
2.- Trigonocefalia
3.- Plagiocefalia
4.- Oxicefalia

5.- Turricefalia

B.- COMPLEJAS:

1.- Crouzon

2.- Apert

3.- Carpenter

4 .- Pfeiffer

5.- Chotzen

6.- Otros Sindromes

Il.- SECUNDARIAS:
A.- POR TRASTORNOS METABOLICOS:

1.- Hipertiroidismo

2.- Policitemia

3.- Talasemia

4.- Hipocalcemia Idiopatica

5.- Hipofosfatemia Familiar

6.- Trastornos Metabolismo Vitamina D

B.- Por Meningitis u otros procesos osteoclasticos

C.- A Hidrocefalias tratadas con valvulas de baja presion
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