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Resumen

La craneosinostosis simple es el cierre precoz de una sutura craneal, esto produce el
crecimiento anormal del craneo, y ha sido relacionada con alteraciones cognoscitivas. El
tratamiento de la craneosinostosis es quirtrgico y elimina la restriccion del crecimiento
causado por la sutura fusionada. Los resultados de las investigaciones del desarrollo
neuropsicologico en estos pacientes son inconsistentes, ya que algunos autores reportan
puntuaciones normales y otros muestran datos de retraso psicomotor y cognitivo. Este
trabajo tuvo como objetivo obtener informacién acerca del perfil neuropsicoldgico de estos
nifos, para determinar si existe un retraso en la adquisicion de los procesos
neuropsicologicos y saber si la manipulacién quirdrgica afecta el desarrollo del paciente.
Se evaluaron 8 nifios con craneosinostosis simple con el Inventario de Desarrollo Battelle,
con edades entre 1 y 12 meses, antes de la cirugia, y a 6 pacientes después de 3 meses
del tratamiento quirdrgico. La primera evaluacion se comparé con un grupo de nifios
clinicamente sanos. Los niflos con craneosinostosis presentan puntuaciones
significativamente mas bajas en las areas de coordinacién corporal, locomocién, total
motora gruesa, total motora, comunicacién receptiva, expresiva, total comunicaciéon y en
la puntuacion total de la prueba de desarrollo Battelle. Cuando se hace la comparacion de
las evaluaciones pre y postquirdrgica las puntuaciones fueron mas altas en la segunda
evaluacion en las areas expresibn de sentimientos/afecto, total personal/social,
coordinacioén corporal, total motora gruesa, motricidad fina, total motora y en la puntuacion

global del Inventario de Desarrollo Battelle.



Introduccion
La craneosinostosis simple es una patologia que consiste en el cierre prematuro de
alguna de las suturas craneales, lo que provoca malformaciones craneofaciales. Esto
causa diversas alteraciones estructurales y funcionales en el cerebro, por lo que se ha
relacionado con alteraciones cognitivas y de comportamiento. El tratamiento de esta
patologia es quirdrgico, dado que se ha propuesto que al disminuir la presion cerebral, se

reducen diversos factores de riesgo para presentar alteraciones funcionales y cognitivas.

En lo que respecta al estudio del desarrollo de estos nifios, los hallazgos han sido
inconsistentes, reportandose en algunos estudios alteraciones motoras, cognitivas y de

lenguaje, mientras que en otros se observa un desarrollo normal.

Cuando se evalla el desarrollo de los nifios con craneosinostosis después de la cirugia,
los resultados son contradictorios, ya que existen investigaciones que reportan una
mejoria en los puntajes de las pruebas mientras que otros autores reportan que los

indices de desarrollo no cambian.

La presente investigacion evalu6 el desarrollo de los nifios con craneosinostosis simple en
las areas personal/social, adaptativa, motora (motricidad gruesa y fina), de lenguaje
(lenguaje expresivo y receptivo) y cognitiva con el Inventario de Desarrollo Battelle
(Newborg, Stock & Wnek, 2009), ésta es una prueba disefiada para evaluar las
habilidades fundamentales del desarrollo en nifios desde el nacimiento hasta los 8 afos;
posee mayor objetividad y rigor que otros inventarios de desarrollo. El uso de este
inventario permitio observar si existen alteraciones en estas areas antes de la cirugia y si

persisten después de la intervencién quirargica.



1. Marco teodrico
1.1. Suturas craneales
Cohen (2005) define las suturas craneales como fibras densas que conectan tejido

intramembranoso formado por huesos, que tienen las siguientes funciones:

e Permiten el paso a través del canal de parto por el proceso combinado de
superposiciéon de suturas y la deformacién del hueso parietal,

e Sirven como amortiguadores,

e Permiten el crecimiento del cerebroy

e Previene la separacion de los huesos.

Las suturas del crdneo son: metopica, coronal, sagital y lambdoidea (Véase Figura 1).

Figura 1. Imagen donde se muestran las suturas y fontanelas del crdneo. Tomado de
"Craniosynostosis" de H. Kabbani, & T.S. Raghuveer, 2004, American Family Physician, 69,
p.2863.



Las suturas se desarrollan por una proliferacion en forma de cufia de las células que se
encuentran en la periferia del hueso. Estas se aproximan entre si de dos formas: Se
pueden sobreponer formando una sutura oblicua (sutura coronal) o se pueden aproximar
entre si en el mismo plano con una zona intermedia de tejido conectivo fibroso que

produce una sutura de principio a fin (suturas metopica y sagital) (Cohen, 2005).

El crecimiento craneal normal se da perpendicularmente a las suturas, con la
craneosinostosis el crecimiento se inhibe y produce un crecimiento compensatorio en las

suturas que se encuentran abiertas (Cohen, 2005).

1.2. Cierre normal de suturas craneales

Las suturas y fontanelas comienzan el proceso de cierre (Tabla 1) y lo terminan a edades

diferentes (Tabla 2), segun distintos autores. Es importante sefialar que el cierre de las

suturas es variable en cada caso.

Tabla 1.

Edad en la que las suturas comienzan su cierre

Sutura craneal Inicio del cierre
Metépica 2 afios

Sagital 22 afios
Coronal 24 afios
Lambdoidea 26 afios

Tomado de "No Man's Craniosynostosis: The Arcana of Sutural Knowledge" de M.M. Cohen, 2012,
The Journal of Craniofacial Surgery, 23, p. 339.



Tabla 2.

Edad del cierre de las suturas y fontanelas

Sutura craneal Edad de cierre

Metopica De los 9 meses a los 2 afios
(puede continuar hasta la adultez).

Coronal 40 afios

Sagital 40 afos

Lambdoidea 40 afos

Fontanela anterior De los nueve a los 18 meses

Fontanela posterior De los tres a los seis meses

Fontanela anterolateral Tres meses

Fontanela posterolateral 2 afios

Tomado de "Craniosynostosis" de R.l. Aviv, E. Rodger, & C.M. Hall, 2002, Clinical Radiology, 57, p.
94,

1.3. Definicién de craneosinostosis

La craneosinostosis simple es definida como la fusién prematura de una o varias suturas
craneales que separan las placas de hueso que forman la béveda del craneo. Como
resultado, el crecimiento del craneo se detiene en direcciéon perpendicular de la sutura
cerrada y hay una sobre expansion compensatoria a partir de las suturas abiertas (Flores,
2003). Esto provoca deformidades craneales, que pueden provocar aumento de la presion
intracraneal, alteracion del flujo sanguineo, alteraciones de la visién y audicién, asi como

alteraciones psicologicas o retraso mental (Palafox, Ogando, Herrera & Queipo, 2012).



1.4. Clasificacion de las craneosinostosis

La clasificacion actualmente aceptada corresponde a la de David y Poswillo (1982) que
las dividen en dos grandes grupos: primarias y secundarias. Las primarias las dividen en
no sindromaticas o simples (escafocefalia, trigonocefalia, plagiocefalia, oxicefalia y
turricefalia) y en sindromaticas o complejas (Crouzon, Apert, Carpenter, Pfeiffer, Chotze,
entre otras). Si la malformacién se limita a la sinostosis de las suturas del craneo se les
llama no sindromaticas o simples. Cuando estan asociadas anomalias faciales y/o de las
extremidades, es cuando se habla de las craneosinostosis complejas o sindrémicas. Las
secundarias son divididas en: por trastornos metabolicos (hipertiroidismo, policitemia,
talasemia, hipocalcemia, idiopatica y trastornos del metabolismo de la vitamina D), por
meningitis o procesos osteoclasicos y por hidrocefalias tratadas con valvulas de baja

presion.

1.5. Descripcion de los tipos de craneosinostosis simple

Krivoy (2009), define los tipos de craneosinostosis de esta manera:
e Escafocefalia
e Trigonocefalia
e Plagiocefalia
e Okxcicefalia

e Turricefalia

La escafocefalia (Figura 2) es el cierre precoz y exclusivo de la sutura sagital que separa

a los huesos parietales, lleva al crecimiento del crdneo paralelo a la sutura cerrada y a la
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imposibilidad de crecimiento transversal. La deformacion encontrada en la escafocefalia

es el alargamiento del diametro fronto-occipital y acortamiento del biparietal.

Figura 2. Tomografia computarizada de la fusion de la sutura sagital. Tomado de
"Neurodevelopment of children with single suture craniosynostosis: a review" de K.A. Kapp-Simon,
M.L. Speltz, M.L. Cunningham, P.K. Patel & T. Tomita, 2007, Child's Nervous System, 23, p. 270.

La trigonocefalia (Figura 3) es cuando existe cierre prematuro de la sutura frontal o

metopica y da como resultado una frente estrecha y prominente en la linea media con una

forma triangular y se aprecia hipotelorismo.

Figura 3. Tomografia computarizada de la fusion prematura de la sutura metopica. Tomado de
"Neurodevelopment of children with single suture craniosynostosis: a review" de K.A. Kapp-Simon,
M.L. Speltz, M.L. Cunningham, P.K. Patel & T. Tomita, 2007, Child's Nervous System, 23, p. 270.



La plagiocefalia (Figura 4) se da cuando existe un cierre precoz de una de las suturas
coronales. La plagiocefalia puede ser anterior o posterior, cuando el cierre prematuro se
da en alguna de las suturas lambdoideas. La braquicefalia es cuando existe un cierre

precoz bilateral de las suturas coronales.

Figura 4. Tomografia computada de la fusion prematura de la sutura coronal izquierda. Tomado de
"Neurodevelopment of children with single suture craniosynostosis: a review" de K.A. Kapp-Simon,
M.L. Speltz, M.L. Cunningham, P.K. Patel & T. Tomita, 2007, Child's Nervous System, 23, p. 270.

La oxicefalia es el cierre precoz de todas las suturas del crdneo. Existen dos formas de
presentacion, la "arménica”, que es cuando se fusionan todas las suturas a la vez,
ocasionando un cradneo pequefio, y la "disarménica" que es cuando las suturas se van

cerrando evolutivamente.

La turricefalia (Figura 5) se produce por el cierre completo de la sutura coronal con un
crecimiento del craneo hacia arriba recordando la forma final de una torre. Este tipo de

craneosinostosis con frecuencia origina hipertensién endocraneana.



Figura 5. Tomografia computarizada de la craneosinostosis de tipo turricefalia. Tomado de
"Craneosinostosis multisutural del tipo craneos en trébol o Kleeblattschadel y otras
craneosinostosis, de P. Rodriguez, E.J. Hernandez, M. Fuentes, R. Basile & C. Amezcua, 2007,
Anales de Radiologia México, 3, p. 230.

1.6. Incidencia

Existen diferentes incidencias reportadas en la literatura. Chico (2011) menciona que la
craneosinostosis primaria se presenta en 1 de cada 2, 100 nifios, se calcula que serian de
10 a 16 por cada 10, 000 nacidos vivos; Cohen (1979), menciona que ocurre 1 en 1800

casos y French, Jackson y Melton (1990) hablan sobre 3.1 en 10, 000 nacimientos.

La escafocefalia es el tipo de craneosinostosis mas frecuente, en porcentaje se habla
entre el 40% y 60% de los nifios con craneosinostosis. En frecuencia, sigue la sutura
coronal, con el 13.1% y el 30%, ya sea unilateral (plagiocefalia) o bilateral (braquicefalia).
La craneosinostosis de la sutura metépica se presenta de 6.6% a 20% de los casos. La
craneosinostosis de la sutura lambdoidea es rara, segun Peitsch, Keefer, LaBrie &
Mulliken (2002) su incidencia es de menos del 4% de todas las craneosinostosis. Este tipo
de craneosinostosis seglin Cohen (1996) estd sobre diagnosticada, por ejemplo, en un
estudio de 115 casos que presentaban deformacion de la parte posterior de la cabeza,

gue podia sugerir plagiocefalia posterior, solo un caso realmente la tenia (Mulliken et al.,



1999). Existen estudios que reportan el porcentaje de los distintos tipos de

craneosinostosis (Véase tablas 4, 5y 6).

Tabla 4.
Casos de craneosinostosis clasificado por sutura involucrada en el occidente de

Australia de 1980-1994

Sutura Porcentaje
Sagital 41.2%
Lambdoidea 21.8%
Coronal 15.9%
Metbpica 2.9%
Multiple 7.0%

Tomado de "Craniosynostosis in Western Australia, 1980-1994: A Population-Based Study" de S.
Singer, C. Bower, P. Southall & J. Goldblatt, 1999, American Journal of Medical Genetics, 83, p.
383.

Tabla 5.

Incidencia de cadatipo de craneosinostosis en 254 casos en Madrid.

Craneosinostosis NUmero de casos

Escafocefalia 155
Trigonocefalia 50
Plagiocefalia anterior 28
Plagiocefalia occipital 1
Craneosinostosis multiple no sindrémicas 20

Tomado de "Surgical treatment of isolated and syndromic craniosynostosis. Results and
complications in 283 consecutive cases" de J. Esparza, J. Hinojosa, |. Garcia-Recuero, A.
Romance, B. Pascual & A. Martinez de Aragén, 2008, Neurocirugia, 19, p. 515.



Aunque en México no ha sido caracterizada con precision la incidencia de nifios con
craneosinostosis simple, Ruiz-Correa y Campos-Silvestre (2010) mencionan que es
comun encontrar casos de craneosinostosis en la practica clinica. Por ejemplo, Chico
(2011) menciona que entre 1997 y 2007 se reportaron 45 casos de craneosinostosis en el

Hospital General de México.

Tabla 6.

Craneosinostosis en el Hospital Infantil de México Federico Gémez en 166 casos

Craneosinostosis Porcentaje

Plagiocefalia coronal 47%

Escafocefalia 30%

Trigonocefalia 12%

Braquicefalia 7%

Otras 4%

Tomado de "Craneosinostosis. |. Bases bioldgicas y andlisis de las craneosinostosis no

sindromaticas" de F. Chico, 2011, Boletin Médico del Hospital Infantil de México, 68, p. 336.

1.7. Etiologia

La etiologia de la craneosinostosis es heterogénea. Una variedad de alteraciones

metabdlicas, hematoldgicas y alteraciones genéticas pueden ser las causantes de esta

patologia.

Los casos de herencia familiar (entre el 8-10%) son transmitidos de forma autosémica
dominante, aunque existe variabilidad intrafamiliar. La diferencia entre las manifestaciones

de los fenotipos, la incidencia, la proporcion de casos familiares, la relacion mujer-hombre
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indican que cada tipo de craneosinostosis representa una etiologia diferente (Boyadijiev,

2007).

La familia de Factores de Crecimiento de Fibroblastos (FGF), se expresa localmente
durante la formacién del hueso. Existen cuatro tipos de receptores para los FGF, todos
ellos son receptores tirosin-cinasas y presentan una organizacion comun. Muchas de las
mutaciones que afectan a estos receptores, les confieren una activacién constitutiva
independiente de ligando (ganancia de funcién), que ocasiona osificacién prematura de

las suturas craneales (Palafox, et al. 2012).

Un trastorno metabdlico que podria causar craneosinostosis es el raquitismo carencial.
Generalmente esta patologia provoca un retraso en el cierre de las suturas craneales,
pero en raras ocasiones ocurre lo contrario, una sinostosis prematura, asi como lo
reportaron Reilly, Leeming & Fraser (1964). A pesar de lo encontrado por estos autores,
Renier, Lajeunie, Catala, Ernaud y Marchac (2008) mencionan que no se ha determinado
el riesgo exacto de que aparezca craneosinostosis en caso de raquitismo, ni tampoco la

proporcion de raquitismos en las craneosinostosis.

También se ha hablado que el consumo de valproato de sodio en el embarazo esta

asociado a craneosinostosis sobre todo de tipo metépicas (Lajeunie et al., 2001), asi

como fumar durante el embarazo (Honein & Rasmussen, 2000).

Renier y colaboradores (2008) mencionan que las hormonas tiroideas y el hipertiroidismo,

ya sea materno o infantil, influyen en la aparicion de la craneosinostosis.
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1.8. Diagnéstico

El diagnoéstico, generalmente, es realizado por una exploracion fisica. También se utiliza
la radiografia simple, la tomografia computarizada y la modalidad de tomografia
computarizada en 3D. La anterior, es considerada la modalidad mas precisa para el
diagnostico de la craneosinostosis (Flores, 2003). Es importante tomar en cuenta los
antecedentes pre, peri y postnatales, ya que podrian ser de ayuda para identificar factores

de riesgo que podrian propiciar la aparicién de la craneosinostosis.

1.9. Tratamiento quirdrgico

El objetivo principal del tratamiento quirdrgico es descomprimir el cerebro, reconstruir una

anatomia normal y restablecer el crecimiento ulterior (Renier et al., 2008).

Existen distintas técnicas quirdrgicas para el tratamiento de la craneosinostosis, estas van
desde la fragmentacion craneal parcial a un remodelado extenso con ablacion total de la
boveda craneana. Recientemente se han desarrollado métodos quirdrgicos menos
invasivos, como la craniectomia endoscépica que reduce la pérdida de sangre y el tiempo

de la cirugia (Flores, 2003).

Sorolla (2010) menciona que el Avance Fronto-Orbitario (AVFO) con remodelacion frontal
es el tratamiento de eleccion de la mayoria de las craneosinostosis simples. Con éste se
puede restaurar la anatomia normal de la frente y la bdveda craneana, permite la
expansion del cerebro y aprovecha la fuerza con que se produce. Este procedimiento
consiste en dividir la frente en dos partes: la barra fronto-orbitaria y la porcién vertical del

frontal que asciende formando una curva hacia ambos parietales. La barrera fronto-
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orbitaria se remodela y se fija avanzandola en posicidn ventajosa, para ajustar sobre ésta

en forma concordante la porcion superior.

Es recomendable realizar la cirugia lo mas temprano posible, Flores (2003) recomienda
antes de los 3 meses, en cambio Marsh y Vannier (1986) mencionan que se debe de
hacer antes del afio de vida (normalmente entre 3-6 meses), ya que se aprovecha la
maleabilidad y el rapido crecimiento del cerebro del bebé y minimiza la deformacién facial

secundaria.

1.10. Alteraciones estructurales y funcionales

En estudios radiol6gicos se han observado anomalias en el espacio subaracnoideo por
debajo de la sutura fusionada, asi como compresion del sistema ventricular. Estas
observaciones sugieren que el tejido cerebral cortical y/o subcortical, se comprime en el
proceso de crecimiento dentro de un craneo con capacidad limitada para adaptarse al

crecimiento del cerebro (Carmel, Luken & Aschere, 1981).

Por medio de resonancia magnética se han encontrado diferencias en la morfologia
subcortical (reduccién de la amigdala, talamo y nldcleo caudado), ademas de que los
pacientes con la sutura sagital fusionada pueden presentar desplazamiento de los
ventriculos laterales y el pico del cuerpo calloso. En los pacientes con plagiocefalia la
parte anterior de los ventriculos laterales esta desplazada hacia la linea media y la parte
anterior del cuerpo calloso se encuentra comprimida. Los nifios con trigonocefalia
generalmente presentan los ventriculos laterales truncados y reduccion de la linea media
entre los nucleos caudados (Aldrige et al., 2005). También se han encontrado

malformaciones Chiari tipo | sobre todo en craneosinostosis sagital, anormalidades en las
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regiones selar y paraselar, asi como agenesia parcial del cuerpo calloso (Hukki, Koljonen,

Karppinen, Valanne & Leikola, 2012).

Cohen y Persing (1998), mencionan que la presion intracraneal es el efecto negativo mas
comun en el desarrollo en la craneosinostosis. Se cree que la presién intracraneal elevada
promueve la hipovascularizacién en la region proxima de la sutura fusionada, que genera
hipoplasia del tejido cerebral subyacente. Thompson y colaboradores (1995) reportaron
en un estudio que habia hipertension intracraneal en 14.70% de los nifios con
craneosinostosis simple, que es un porcentaje menor a lo encontrado en nifios con
craneosinostosis sindromaticas (20.58%). Tamburrini, Caldarelli, Massimi, Santini & Di
Rocco (2005) sugieren que la incidencia del aumento de la presion intracraneal en nifios
con craneosinostosis simple varia entre 4 a 20%. Cuando existen mas suturas afectadas,
es mas frecuente la hipertension craneal. La frecuencia de ésta aumenta con la edad: en
la mayoria de las craneosinostosis, la hipertension intracraneal es el doble de frecuente
después de un afio; en las escafocefalias y plagiocefalias, su frecuencia es incluso del

cuddruple después de un afio (Renier et al., 2008).

David, Genecov, Camastrea, Wilson y Argenta (1999) utilizaron la tomografia por emisién
de positrones para evaluar la activacion cerebral en nifios con craneosinostosis simple y
encontraron que existe un cambio en el metabolismo sobre todo en las regiones
occipitales, y se observ6 que esto mejora después de la cirugia. También se encontré que
el flujo sanguineo medido por Doppler transcraneal, aumenta posterior a la cirugia de

correccion (Igbal, Hockley, Wake & Goldin, 1994).

Por lo anterior, se ha propuesto que podrian ocurrir alteraciones neuropsicoldgicas

asociadas a la craneosinostosis, sin embargo, existen diversos estudios que no
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encuentran datos suficientes que sostengan esta teoria, aunque también existe evidencia
gue la craneosinostosis simple se asocia con déficits en atencion, planeacion, velocidad
de procesamiento, habilidades visoespaciales, lenguaje y lectura (Kapp-Simmons et al.

2007).

1.11. Alteraciones en el desarrollo en nifios con craneosinostosis simple

En estudios en donde se ha evaluado el desarrollo de los nifios con craneosinostosis
simple, se ha reportado desarrollo normal en los indices mental y psicomotor de las
escalas Bayley tanto en evaluaciones prequirargicas como postquirtrgicas (Speltz,
Endriga & Mourdian, 1997) y longitudinales (Kapp-Simon, 1998). Arnaud, Renier y
Marchac (1995) encontraron que los nifios con escafocefalia presentan un desarrollo
normal, alin presentando una presién intracraneal elevada. Warschausky y colaboradores
(2005), también concluyeron que los nifios con craneosinostosis metdpica no presentan
retraso en el indice de desarrollo mental antes de la cirugia. Dos de los estudios
mencionados anteriormente (Arnaud et al., 1995; Speltz et al.,, 1997) se realizaron en
niAos con la sutura sagital comprometida, que en otro estudio (Star et al., 2007; Starr et
al,. 2012) mencionan que estos pacientes son los que presentan indices de desarrollo
mayores, en comparacion con los otros tipos de craneosinostosis, por lo tanto, esto podria
ser una explicacién por la cual no se encuentran diferencias significativas en los indices

de desarrollo reportados.

Hay otros autores que encuentran retraso en el desarrollo psicomotor y cognitivo
utilizando las escalas Bayley (Cohen, Cho, Nichols, Cross & Brustein, 2004; Starr et al.,

2007; Starr et al., 2012) y que este retraso se sigue observando en el indice de desarrollo
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cognitivo, aunque Cohen et al. (2004) mencionan que en la segunda evaluacion se
observo que el indice motor mejora. En cambio, Panchal et al. (2001), reportan retraso
psicomotor y no cognitivo. Starr et al. (2007) gracias a los hallazgos encontrados en su
investigacion proponen que los nifios con craneosinostosis tienen de tres a cinco veces
mas riesgo de padecer déficits cognitivos y motores. Aunado a lo anterior, también se ha
reportado retraso en la adquisicion del lenguaje receptivo y expresivo (Starr et al. 2012;

Warschausky et al. 2005).

Utilizando la escala de desarrollo mental Griffiths se encontré que existe un riesgo de
retraso en el desarrollo motor en los nifios con craneosinostosis sagital, pero se observa
mejoria en las evaluaciones posteriores a la intervencion quirdrgica, aspecto que no
ocurre sin intervenciéon quirdrgica (Bellew, Chumas, Mueller, Liddington & Russel, 2005).
Por lo encontrado en esta investigacion, estos autores mencionan que la cirugia de

correccion puede ser mas que puramente cosmeética.

1.12. Alteraciones neuropsicolégicas en la craneosinostosis

En investigaciones donde se ha evaluado el Cl en pacientes con craneosinostosis se ha
encontrado que tienen inteligencia promedio (Da costa et al., 2006; Magge, Westerveld,
Pruzinsky & Persong, 2002; Shipster et al., 2003), aunque Virtanen, Korhonen, Fagerholm
y Viljanto (1999), reportaron puntuaciones menores que la de los controles en nifios con
escafocefalia en las subpruebas de semejanzas, comprension y digitos de las escalas
Wechsler, 1o que los llevd a concluir que estos pacientes presentan un déficit en el

desarrollo del lenguaje y en la memoria audioverbal.
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Aunqgue la mayoria de los estudios citados con anterioridad (Da costa et al., 2006; Magge
et al., 2002; Shipster et al., 2003) no reportan alteraciones intelectuales en los nifios con
craneosinostosis simple, existen dos investigaciones donde se ha encontrado una gran
incidencia de problemas de aprendizaje. Magge et al. (2002) encontraron que el 50% de
la muestra de nifios con escafocefalia present6 un trastorno de la lectura y aunado a esto
alteraciones en la ortografia. Kapp-Simons (1998) encontré un porcentaje similar (47%) de
nifos que presentaron algun trastorno del aprendizaje, a pesar de que en las
evaluaciones del desarrollo se reportaron indices normales y que los nifios fueron

sometidos a la cirugia de correccion.

Los hallazgos mas consistentes han sido encontrados en el proceso del lenguaje.
Diversas investigaciones han reportado déficit en la articulacién (Becker et al., 2004;
Shipster et al., 2003; Sidoti, Marsh, Marty-Grames & Noetzel, 1996) y en la comprensién
del lenguaje (Chieffo et al., 2012; Shipster et al., 2003; Sidoti et al., 1999), asi como

retraso en el desarrollo de la abstracciéon (Virtanen et al., 1999).

Aunado a lo anterior, también se han encontrado alteraciones en el comportamiento
(Becker et al., 2004; Bottero, Lajeunie, Arnaud, Marchac & Renier, 1998; Sidoti et al.,

1996; Speltz, Morton, Goodell & Clarren, 1993).

Las investigaciones que han evaluado a niflos con escafocefalia han encontrado
deficiencias en el lenguaje (Shipster et al., 2003), memoria audioverbal, comprension
(Virtanen et al., 1999), habilidades visoespaciales, visoconstructivas y memoria visual
(Chieffo et al.,, 2012), asi como trastornos del aprendizaje (Kapp-Simon, 1998). El

funcionamiento cognitivo de los nifios con craneosinostosis metépica ha sido estudiado en
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dos investigaciones (Bottero et al., 1998; Sidoti et al., 1996), encontrando que la mayoria
de los nifios presentan un funcionamiento cognitivo normal (68.4 y 56%) y que el 26 y el
37.5% presentaron retraso en el lenguaje, déficit de atencion, Cl bajo, dislexia,

agresividad.

Chieffo et al. (2012) también encontraron deficiencias en habilidades visoespaciales y
visoconstructivas, asi como en la recuperacion de material visual, atencion sostenida y
selectiva, ademas de que se encontré en un menor porcentaje de la muestra problemas
en la velocidad de la lectura, comprension, en la fluidez verbal, coordinacion ojo mano y

memoria de trabajo.
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2. Planteamiento del problema

La craneosinostosis simple se puede acompafar de diversas alteraciones estructurales y
funcionales. Se han encontrado anomalias en el espacio subaracnoideo, compresiéon del
sistema ventricular (Carmel et al., 1981), en la morfologia subcortical (Aldrige et al., 2005),
malformaciones Chiari tipo | y anormalidades en regiones selar y paraselar (Hukki et al.,
2012). También se ha encontrado una presion intracraneal elevada de un 4 a 20% de
estos niflos (Tamburrini et al., 2005), esto promueve la hipovascularizacion en la region
proxima de la sutura fusionada, que genera hipoplasia del tejido cerebral subyacente.
David y colaboradores (1999) encontraron un cambio en el metabolismo cerebral, sobre

todo en regiones occipitales.

Por lo anterior, se ha propuesto que podrian ocurrir alteraciones en el desarrollo de
procesos neuropsicoldgicos, que se pueden asociar a la craneosinostosis simple, sin
embargo, existen diversos estudios que no encuentran datos suficientes que sostengan
esta propuesta (Arnaud et al., 1995; Speltz et al., 1997; Kapp-Simon, 1998; Panchal et al.,
2001; Warschausky et al.,, 2005), aunque también existe evidencia de que la
craneosinostosis simple se asocia con déficits en el desarrollo mental (Cohen et al., 2004;
Starr et al., 2007; Starr et al., 2012), psicomotor (Cohen et al., 2004; Bellew et al., 2005;
Starr et al., 2007; Panchal et al., 2001; Starr et al., 2012) y de lenguaje (Warschausky et

al., 2005; Starr et al., 2012).

Con relacion a este ultimo grupo de datos, se desconoce especificamente en qué areas

se encuentra el retraso en el desarrollo cuando se reporta que lo hay, ya que en la

mayoria de los estudios realizados se utilizan los indices de desarrollo mental y
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psicomotriz de las escalas Bayley de desarrollo infantil, sin que se desglosen los

resultados en areas especificas.

En la presente investigacion se realizé la evaluacion pre y post quirdrgica de las areas
motoras, personal/social, comunicacion, adaptativa y cognitiva con el Inventario de
Desarrollo Battelle de nifios con craneosinostosis simple para comprobar si existe algin
retraso en la adquisicion de estos procesos. Esta escala también proporciona subareas de

cada uno de los dominios mencionados anteriormente.

La importancia del presente estudio se basa en la necesidad de identificar si existe retraso
en la adquisicién de procesos neuropsicolégicos en nifios con craneosinostosis simple, ya
gue de ser asi, se podria sugerir una intervencion temprana y adecuada para
contrarrestar estos déficits, proporcionando valiosa informacién a los padres para tomar la
decision de someter o no al nifio a la intervencidn quirargica. También permitira saber si la
intervencidn quirdrgica tiene efectos sobre los aspectos cognoscitivos en el paciente.
Adicionalmente, alin no se tienen datos acerca de evaluaciones en el desarrollo de nifios

con craneosinostosis en nuestro pais.

Con base a lo anterior se plantean las siguientes preguntas de investigacion:

1.- ¢Los nifios con craneosinostosis tienen alguna alteracién en el desarrollo de las areas
personal/social, adaptativa, de lenguaje, motora y cognitiva asociada a la

craneosinostosis?

2.- Si éstos nifios tienen alteracion de las areas personal/social, adaptativa, de lenguaje,
motora y cognitiva ¢ El tratamiento quirargico, las corrige?
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2.1. Objetivo:

Evaluar el desempeiio en el Inventario de Desarrollo Battelle de los nifios entre 1 y 12

meses de edad con craneosinostosis simple que son candidatos a intervencion quirdrgica

para la correccion de craneosinostosis, para después de 3 meses de la intervencion

quirargica evaluar los cambios que produce la intervencién en el desempefio en el

inventario.

2.2. Objetivos especificos:

Conocer si hay diferencias entre el desempefio de los nifios con craneosinostosis
y nifios clinicamente sanos en las areas motora, comunicativa, adaptativa,
personal/social y cognitiva.

Conaocer si hay diferencias entre el desempefio de los nifios con craneosinostosis
y nifos clinicamente sanos en las subareas coordinaciéon corporal, locomocion,
motricidad gruesa, motricidad fina, comunicacion expresiva, comunicacion
receptiva, atencién, comida, interaccibn con los adultos, expresién de
sentimientos/afecto, autoconcepto, memoria, razonamiento y discriminacion
perceptiva.

Conocer si existen diferencias pre y postquirdrgicas en las areas motora,
comunicativa, adaptativa, personal/social y cognitiva en los nifios con
craneosinostosis.

Conaocer si existen diferencias pre y postquirdrgicas en las subareas coordinaciéon
corporal, locomocién, motricidad gruesa, motricidad fina, comunicacion expresiva,

comunicacion receptiva, atencioén, comida, interaccion con los adultos, expresion
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de sentimientos/afecto, autoconcepto, memoria, razonamiento y discriminacion

perceptiva.

2.3. Hipétesis

e Los nifios con craneosinostosis tendran un desempefio mas bajo que los nifios
clinicamente sanos en las areas que componen el Inventario de Desarrollo

Battelle.

e Los nifilos con craneosinostosis tendran mejor desempefio en el Inventario de

Desarrollo Battelle en la evaluacion postquirargica.
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3. Método

3.1. Sujetos

La muestra estd compuesta por 8 pacientes pediatricos (4 mujeres y 4 hombres), de entre
1y 12 meses de edad diagnosticados con craneosinostosis simple. De estos pacientes, 6
(3 mujeres y 3 hombres) se sometieron a la cirugia de correccién de craneosinostosis. El
diagnostico fue realizado por el servicio de Neurocirugia Pediatrica de la Unidad Médica
de Alta Especialidad (UMAE) Dr. Gaudencio Gonzalez Garza de Centro Médico Nacional

La Raza. El grupo control esta compuesto por 8 nifios clinicamente sanos.

3.2. Criterios de inclusioén

Grupo con craneosinostosis:

1.- Edad entre 1y 12 meses

2.- Diagndstico de craneosinostosis simple.

3.- Firma de consentimiento informado.

Grupo control

1.- Edad entre 1y 12 meses.

2.- Nifos clinicamente sanos.

3.- Firma de consentimiento informado.
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3.3. Criterios de exclusion

Grupo con craneosinostosis:

1.- Nacimiento antes de las 37 semanas de gestacion.

2.- Presencia de algun trastorno neurolégico adyacente.

Grupo control:

1.- Nacimiento antes de las 37 semanas de gestacion.

2.- Presencia de algun trastorno neurolégico

3.4. Disefio de investigacion

La investigacion fue de tipo descriptiva con un disefio de tipo cuasiexperimental (muestra

intencional, variables independientes sin manipulacién) de grupo control no equivalente.

El grupo con craneosinostosis tuvo un evaluacién pre y otra postquirdrgica.

3.5. Variables

Variables independientes: Craneosinostosis y cirugia de correcciéon

Variables dependientes: Las areas motora, cognitiva, comunicativa, adaptativa y

personal/social. Las subdreas coordinacion corporal, locomocién, motricidad gruesa,

motricidad fina, comunicacién expresiva, comunicacion receptiva, atencion, comida,
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interaccion con los adultos, expresion de sentimientos/afecto, autoconcepto, memoria,

razonamiento y discriminacion perceptiva.

3.6. Instrumentos

Inventario de Desarrollo Battelle

El Inventario de desarrollo Battelle, es una bateria para evaluar las habilidades
fundamentales del desarrollo en nifios con edades comprendidas entre el nacimiento y los
ocho afios, se aplica de forma individual y esta tipificada (Newborg, Stock y Wnek, 1996).
En el Battelle se emplean tres procedimientos para obtener informacion: aplicacion de la

prueba en una situacion estructurada, observacion y entrevista informativa.

En la presente investigacion se utilizaron los procedimientos de examen estructurado para
valorar las conductas que puede realizar el nifio y entrevista informativa para valorar las
conductas que no son valorables en el consultorio. Para seleccionar la muestra normativa
del Battelle se utiliz6 un muestreo estratificado. La muestra de cada nivel de edad se

estratificé teniendo en cuenta las variables: regién y sub-regioén geogréafica, raza y sexo.

La distribucién de la muestra del Battelle representa con exactitud la de las cuatro
grandes regiones geograficas de los Estados Unidos, ésta prueba no tiene normas en
poblacién mexicana. El evaluar a un grupo control sirve de referencia para conocer el

desempefio de la poblacion normal en el inventario.
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En el Battelle se utilizan cuatro clases de puntuaciones tipicas normalizadas:
puntuaciones z, T, Cocientes de Desviacion (Cl) y Equivalencia en la Curva Normal

(ECN). Ademas de las edades equivalentes para los diez componentes principales.

Para la interpretacion de los resultados se utilizaran las puntuaciones T.

3.7. Procedimiento

Grupo experimental:

Fueron reclutados los pacientes con craneosinostosis en la consulta externa del servicio
de Neurocirugia Pediatrica de Centro Médico Nacional la Raza. Los padres firmaron un
consentimiento informado para llevar a cabo la evaluacion. Se realizé una entrevista con
los padres para verificar edad y antecedentes pre, peri y postnatales. Posteriormente se
realizé la aplicaciébn del Inventario de Desarrollo Battelle (evaluacion prequirdrgica).
Posterior a tres meses de la intervencién quirargica se realizé la segunda evaluacion con

el mismo inventario.

Grupo control

Este grupo fue conformado por nifios pareados al grupo con craneosinostosis por edad y

sexo. Los padres firmaron un consentimiento informado. Se verificd ausencia de cualquier

trastorno neuroldgico, ademas se obtuvo informacién sobre edad y semanas de

gestacion.
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3.8. Andlisis estadistico

Para analizar si las puntuaciones de los grupos se distribuian de manera normal, se
realiz6 la prueba Kolmogrév-Smirnov, posteriormente se procedio a realizar un analisis de
T de student. Se realizaron dos analisis, la comparacién de la primera evaluacion de los
nifios con craneosinostosis y la evaluacién realizada a los nifios controles y en el segundo
andlisis se compararon las puntuaciones T de la primera y segunda evaluaciéon del grupo
con craneosinostosis. Las valoraciones antes y después también se valoraron con la
prueba T de student para muestras relacionadas. El valor alpha empleado para la
determinacion de las diferencias significativas fue de 0.05.

Todos los analisis se llevaron a cabo con el Statistical Package for the Social Sciences

(SPSS Statistics 17.0, Inc. Chicago, IL).
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4. Resultados

Tabla 7.

T de Student de la evaluacion del grupo control y la primera del grupo con
craneosinostosis.

Gmggif?ggm Crane(jglijr?c())stosis t p
Media (DE)
Interaccion con los adultos 41.88 (4.22) 41.50 (6.57) 0.123 0.906
Expresion de sentimientos/afecto 37.38(12.28) 39.00 (12.68) -0.213 0.837
Autoconcepto 37.38 (4.69) 39.50(12.31) -0.446 0.669
Total personal/social 42.88 (5.67) 44.38 (8.53) -0.402 0.699
Atencidn 41.00 (7.58) 38.38 (8.33) 0.641 0.542
Comida 43.62 (5.90) 40.75 (8.15) 0.872 0.412
Total adaptativa 44.13 (6.47) 41.75 (8.53) 0.574 0.584
Control muscular 41.25 (7.48) 33.75(5.52) 2.08 0.076
Coordinacion corporal 44.88 (3.04) 37.25 (7.34) 3.263 0.014*
Locomociéon 45.25 (2.19) 38.71 (5.44) 3.143 0.02*
Total motora gruesa 47.00 (6.78) 38.88 (2.42) 2.902 0.023*
Motricidad fina 43.00 (4.38) 40.88 (6.13) 0.977 0.361
Total motora fina 44.13 (5.06) 42.75 (6.02) 0.57 0.587
Total motora 46.63 (6.89) 40.75 (4.83) 3.51 0.01*
Comunicacion receptiva 51.00 (6.95) 42.13 (8.74) 2.944 0.022*
Comunicacion expresiva 49.00 (6.05) 33.75 (9.69) 5.695 0.001*
Total comunicacién 51.25 (5.39) 39.75 (8.31) 4.498 0.003*
Discriminacién perceptiva 32.00 (8.49) 35.75 (15.16) -0.742 0.482
Memoria 46.13 (4.94) 42.38 (10.03) 1.088 0.313
Razonamiento 36.14 (13.04) 47.88 (11.70) -1.363 0.222
Total cognitiva 46.25 (6.16) 44.88 (10.70) 0.307 0.768
Total Battelle 48.25 (7.76) 41.75 (6.32) 2.457 0.044*

Nota. DE= Desviaciones estandar; *p< 0.05.

La comparacion de la primera evaluacion del grupo con craneosinostosis con la del grupo

control arroja que las puntuaciones del grupo experimental son estadisticamente méas

bajas que el grupo control en las &reas de coordinacion corporal (t=3.263; p=0.014),

locomocién (t=3.143; p=0.02), total motora gruesa (t=2.902; p=0.023), total motora
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(t=3.51; p=0.01), comunicacion receptiva (t=2.944; p=0.022), comunicacién expresiva
(t=5.695; p=0.001), total comunicacion (t=4.498; p= 0.003) y en la puntuacion total de la

prueba de desarrollo Battelle (t=2.457; p=0.044) (Tabla 7).
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Figura 6. Gréfica de las puntuaciones T de la primer evaluacion de los nifios con craneosinostosis y
de la evaluacion del grupo control en las distintas areas del Inventario de Desarrollo Battelle.
(I grupo con craneosinostosis, %rupo controly * p < 0.05).
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Tabla 8.

T de Student de las evaluaciones pre y postquirargicas del grupo con
craneosinostosis.
Evaluacion Evaluacion
prequirdrgica  postquirargica t p
Media (DE) Media (DE)

Interaccion con los adultos 41.50(7.71) 51.17 (8.11) -4.485 0.006*
Expresion de sentimientos/afecto  34.50(11.10) 51.50(7.79) -5.797 0.002*
Autoconcepto 41.83 (13.18) 39.67 (10.95) 0.732 0.497
Total personal/social 43.00(9.51) 49.33 (8.66) -3.074 0.028*
Atencidn 38.83(9.81) 45.17 (9.33) -1.446 0.208
Comida 38.67(8.29) 53.17 (10.15) -2.231 0.076
Total adaptativa 41.17(9.89) 52.67 (6.65) -2.468 0.057
Coordinacion corporal 38.00(6.87) 49.50 (8.46) -2.635 0.046*
Locomocion 38.00(6.40) 49.83 (10.68) -2.022 0.113
Total motora gruesa 38.67 (2.80) 50.17 (9.66) -3.502 0.017*
Motricidad fina 43.33(3.93) 51.33(11.93) -1.559 0.18
Total motora fina 45.50(3.08) 58.00 (11.12) -2.619 0.047*
Total motora 42.67(2.94) 53.83(9.24) -3.159  0.025*
Comunicacion receptiva 45.67(6.22) 52.00(7.10) -1.972 0.106
Comunicacion expresiva 33.83(10.70) 47.33(6.86) -2.382 0.063
Total comunicacion 43.33(5.92) 49.83(4.45) -2.064  0.094
Discriminacién perceptiva 38.67(16.77) 29.00 (.00) 1.412 0.217
Memoria 42.67(11.81) 40.33(8.82) 0.516 0.628
Razonamiento 48.20(8.84) 61.33(10.23) -2.012 0.115
Total cognitiva 48.00(9.19) 54.00(5.90) -1.788  0.134
Total Battelle 43.33(6.62) 53.33(7.79) -3.953  0.011*

Nota. DE= Desviaciones estandar; *p< 0.05.

En la comparacién de la primera evaluacion y la evaluacién postquirtrgica (Tabla 8) del
grupo con craneosinostosis se observa que las puntuaciones son mas altas en la segunda
evaluacion y existen diferencias estadisticamente significativas en las areas de interaccion
con los adultos (t=-4.485; p=0.006), expresion de sentimientos/afecto (t=-5.797; p=0.002),
total personal/social (t=-3.074; p=0.028), coordinacion corporal (t=-2.635; p=0.046) , total
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motora gruesa (t=-3.502; p=0.017) , motricidad fina (t=-2.619; p=0.047), total motora (t=-
3.159; p=0.025) y en la puntuacién global del Inventario de Desarrollo Battelle (t=-3.953;

p=0.011).
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Figura 7. Gréfica de la media de las puntuaciones T de las evaluaciones pre y postquirdrgicas del
grupo con craneosinostosis simple obtenidas en las distintas areas del Inventario de Desarrollo
Battelle (’ Evaluacioén prequirdrgica, Il evaluacion postquirdrgica y * p < 0.05).
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5. Discusion y conclusiones

Los resultados encontrados en esta investigacion muestran que los nifios con
craneosinostosis presentan puntuaciones mas bajas que los nifios clinicamente sanos en
areas motoras (coordinacion corporal, locomocién, total motora gruesa y total motora), de
comunicacion (comunicacion expresiva, receptiva y total comunicacion) y en la puntuacién
global del Inventario Battellle. Lo anterior concuerda con lo encontrado en la literatura, ya
gue se han reportado alteraciones en los indices motores (Bellew et al. 2005; Cohen et al.
2004; Panchal et al., 2001; Starr et al., 2007, 2012) y en el lenguaje (Starr et al., 2007,
Starr et al., 2012; Warschausky et al., 2005). La investigacion que reporta que el retraso
psicomotor es especifico del area de locomocion es la realizada por Warschausky y
colaboradores (2005). El &rea de coordinacion corporal evalGa la capacidad del nifio para
utilizar el sistema muscular y para establecer un control y una coordinacion cada vez
mayores, por ejemplo, el cambiar la posicion del cuerpo o ponerse de pie apoyandose de
un mueble. El &rea de locomocién mide la capacidad para utilizar de forma integrada su
sistema muscular para trasladarse de un sitio a otro, como por ejemplo arrastrarse, gatear
o0 andar. El area de comunicacion receptiva evallGa la discriminacion, reconocimiento y
comprension de sonidos y palabras, a través de tareas como reaccionar ante distintos
sonidos de voz o seguir O6rdenes sencillas, mientras que el area de comunicacion
expresiva evalla la produccion de sonidos y palabras. El que no se hayan encontrado
déficits cognoscitivos en estos pacientes podria estar indicando que el retraso cognitivo
identificado por Cohen (2004), Starr et al. (2007) y por Starr et al. (2012) utilizando las
escalas Bayley de desarrollo, es secundario a las deficiencias en el lenguaje que
presentan estos pacientes, ya que el indice de desarrollo mental que reporta el Bayley

tiene un componente de lenguaje.
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Los resultados encontrados en la comparacion de las evaluaciones pre y postquirdrgicas,
revelan que existen areas que tienen puntuaciones mayores en la evaluacién
postquirdrgica, tanto en areas sociales (expresion de sentimientos/afecto y total
personal/social), motoras (coordinacion corporal, total motora gruesa, motricidad fina y
total motora) y en la puntuacion global del Inventario de Desarrollo Battelle. Lo que indica
gue los niflos con craneosinostosis mejoran las puntuaciones en las areas mencionadas,
posterior a la cirugia. Lo anterior también se observd en dos investigaciones (Bellew et al.,
2005; Cohen et al. 2004). Es probable que el procedimiento quirargico haya sido
responsable de la mejoria, aunque la carencia de datos normativos en poblacién
mexicana y de la evaluacién posterior al grupo control no perimié aislar el efecto de

desarrollo.

El area de expresion de sentimientos afecto, evalla la capacidad del nifio para expresar
sus sentimientos en forma y en situaciones adecuadas, el area personal/social, evalla de
forma global las interacciones sociales significativas, el area de coordinacién corporal,
explicada con anterioridad, y finalmente el &rea motora fina evalla el desarrollo del control
y la coordinacion muscular fina de brazos y manos que le permiten llevar a cabo tareas

cada vez mas complejas.

Es posible que las areas en donde existe retraso o se observa mejoria nho sean las
mismas en todos los pacientes, por el tipo de craneosinostosis y las distintas estructuras

afectadas en cada caso.

El desarrollo adecuado en el nifio es de vital importancia, ya que se han identificado
correlaciones de cambios en la mielinizacion y la capacidad de realizar actividades

complejas. Cuando el nifio presenta un desarrollo psicomotor de acuerdo a su edad,
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existe mielinizacion de estructuras como el lemnisco medio, el pedunculo cerebelar
superior, tracto piramidal, el cingulo, entre otras (Kolb & Fantie, 2009). El desarrollo
psicomotor juega un papel importante en la orientacién del nifio en su entorno, aunado a
esto que la locomocion este integra permite que el nifio tenga nuevas experiencias, por lo
tanto, la motricidad fina y gruesa son importantes para el desarrollo de procesos mentales

basicos.

Asi como el sistema motor depende de un proceso de maduracién cerebral, también el
lenguaje, y éste esta intimamente relacionado con la maduracion del sistema motor, ya
gue segun Roselli (2002), el control de movimientos finos y el desarrollo de habilidades
simbdlicas son indispensables para un desarrollo adecuado del lenguaje. La distorsion de
este proceso puede tener repercusiones importantes en la maduracion intelectual y

psicolégica.

Los resultados obtenidos en esta investigacion permiten conocer a mayor profundidad en
gué areas presentan alteraciones los nifios con craneosinostosis, ademas el que las
puntuaciones de algunas areas en el Inventario de Desarrollo Battelle mejoren posterior a
la intervencién quirdrgica, sugiere que ésta no es simplemente para contrarrestar la
malformacion craneofacial, sino que también podria estar repercutiendo en la mejoria del

desarrollo del nifio.

Los resultados obtenidos por esta investigacion permiten conocer las areas en las que se
deberia de intervenir para contrarrestar estas deficiencias, principalmente las areas
motoras y de lenguaje. La terapia de neurohabilitacion podria ser una opcion para el
tratamiento de las alteraciones motrices observadas en los nifios con craneosinostosis, ya

gue ésta es un método diagndstico-terapéutico que se utiliza de manera temprana durante
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los primeros meses postnatales que se fundamenta en el desarrollo del sistema nervioso
y la plasticidad del cerero inmaduro, que permite a través de la exploracion fisica el
diagndstico, tratamiento y seguimiento clinico para minimizar la manifestacion de lesiones

cerebrales de origen perinatal (Barrera, 2010).
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