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INTRODUCCION

Originalmente llamada craneoestenosis, la cual se define como el cierre prematuro
parcial o total de una o multiples suturas craneales. Cuando esto ocurre, el craneo deja
de crecer en la zona sinostosada y compensatoriamente crece mas en las zonas donde
las suturas aun no estan osificadas, para asi poder acomodar el crecimiento del cerebro
subyacente. Tiene una incidencia de 0.6/1000 nacidos vivos, alin no se conoce la causa
de esta fusion prematura.

La craneosinostosis (CSO) es principalmente una deformidad prenatal, la forma
postnatal ocurre rara vez, las causas consisten primordialmente en alteraciones
posicionales, las cuales no representan una craneosinostosis verdadera.

Se manifiesta clinicamente por una deformidad craneal, de grado variable, segiin que
suturas estén alteradas, el aspecto de la cabeza de un paciente con craneosinostosis
presentara una region plana y otra abollonada. También se puede observar en algunos

casos hipertension intracraneal, retraso mental y problemas visuales.(2)

PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

En el hospital general de México existe una poblacion infantil con craneosinostosis
por lo que seria importante conocer el nimero de casos, su distribucion y la respuesta
al tratamiento, ademads de las complicaciones, en México existen muy pocos informes
sobre la incidencia y prondstico de las craneosinostosis. Por lo que es importante
conocer todas estas variables antes mencionadas en la poblacion del Hospital General

de México para el adecuado diagnostico y tratamiento oportuno.



HIPOTESIS

Hipotesis Confirmatoria

Las escafocefalias son el tipo de craneosinostosis mas frecuentes en la poblacion
mundial y se espera que se encuentre la misma distribucion en el Hospital General de
México “Dr. Eduardo Liceaga”, representando alteraciones importan en el desarrollo

psicomotor afectando de manera importante el pronostico de vida.

Hipotesis Alterna

Las craneosinostosis tratadas antes de los tres meses de edad presentan mayor

comorbilidad ya que el permisible en el riesgo de sangrado es menor.

OBJETIVOS

General

Describir las caracteristicas epidemiologicas actuales y el prondstico de los pacientes
con craneosinostosis tratados en el servicio de Neurocirugia del Hospital General de
Meéxico “Dr. Eduardo Liceaga”.

Los objetivos especificos son conocer:

Los rangos de edad de diagnostico

El sexo mas afectado

El impacto de las lesiones sobre la calidad de vida

Tipos de craneosinostosis

Frecuencia y tipo de complicaciones

Porcentajes de sobrevida y mortalidad



JUSTIFICACION

El conocer el comportamiento de las craneosinostosis en la poblacion del
hospital general de México “"Eduardo Liceaga”, nos permite mejorar el diagnostico y
tratamiento oportuno, asi como iniciar una base de datos que ayudara a realizar nuevas
investigaciones para mejorar los algoritmos de atencion del paciente con esta patologia
en el servicio de Neurocirugia pediatrica. Asi como encontrar las diferentes soluciones
posibles para tratar las craneosinostosis en nuestro pais brindando una mejor calidad

de vida a nuestra poblacion.

MARCO TEORICO

Podemos comparar al craneo con una esfera constituida por fragmentos o piezas dseas
proximas entre si que, con la edad, acaban ensamblandose definitivamente
constituyendo un todo. Esta esfera sirve de continente al 6rgano mas sofisticado de la
Naturaleza: el cerebro que, en la especie humana, es especialmente voluminoso. Las
lineas que, en la vida fetal y primeros meses de la vida, separan a los huesos
constituyentes del craneo, se denominan suturas y a los huecos que quedan en la

confluencia de varias suturas, fontanelas. (12)

La existencia transitoria de suturas y fontanelas tiene un claro sentido: el continente
6seo que actia como proteccion de un 6rgano tan vital y delicado como el cerebro,
tiene que permitir el crecimiento del mismo y, concluido éste, ser lo mas hermético
posible para incrementar su funcion protectora. Pero no es solo esto. El diametro del
craneo en el recién nacido es algo mayor que el del canal del parto por el que debe
pasar durante el alumbramiento. En tales condiciones solo el solapamiento
(cabalgamiento de unos huesos sobre otros) que hace posible la existencia de las
suturas, permite el paso. De hecho, en los casos en que la cabeza es patologicamente

grande el parto vaginal es imposible. Como anteriormente se ha indicado, para mejorar



la funcion protectora del craneo éste llega a constituirse en una esfera mas o menos
hermética. Para ello deben desaparecer fontanelas y suturas. Este proceso tiene una
cronologia relativamente fija que puede verse interferida por multiples circunstancias
patoldégicas determinando, unas veces, un retraso en los cierres y, otras, un cierre
excesivamente precoz, es decir establecido antes de que haya concluido el proceso de
crecimiento normal del cerebro. De ésta ultima situacion es de la que nos ocupamos.
El cierre prematuro de una, varias o todas las suturas se denomina craneosinostosis
(del griego sinostosis = cierre) y, su resultado, craneoestenosis (del griego estenosis =
estrechez) y comportan, siempre, alteraciones en el volumen o en la morfologia del
craneo y la cara y, solo en algunas ocasiones, alteraciones clinicas y de la funcion
cerebral (vomitos, cefaleas, déficit neuroldgicos tales como retraso mental, ceguera,
etc.). Para comprender los resultados del cierre prematuro de una sutura es esencial
referirse a la denominada ley de Virchow segln la cual al soldarse precozmente una
sutura craneal se altera el crecimiento 0seo y éste, que normalmente tiene lugar en
sentido perpendicular a dicha sutura, pasa a realizarse en sentido paralelo a la misma
ocasionando una alteracion en la forma definitiva de la cabeza. Ayuda a comprender y
predecir el resultado del cierre precoz de cualquier sutura. La etiologia de la
craneosinostosis, es decir, el origen de las craneosinostosis, es poco conocido. A veces
son hereditarias reconociendo una base genética (diversas enfermedades en los que la
craneosinostosis se asocia a multiples malformaciones tales como el Sindrome de
Crouzon, el de Apert, etc.) pero, por regla general, son esporadicas y, por tanto, no se

encuentran antecedentes de casos similares en la familia del nifio afectado. (12)

Historia de las craneosinostosis.

La cirugia de craneo data de la prehistoria, tanto en el continente americano como en
el euro-asidtico-africano. Los crdneos trepanados de Europa, principalmente en el sur
y en América, sobre todo en Peru, son evidencia de esta actividad. En México tenemos
craneos trepanados por los zapotecas y los aztecas. En cuanto a la cara, son conocidas

las técnicas Sutra para la reconstruccion de la nariz en India.(11)



Galeno hace formal referencia a la craneoestenosis en sus tratados de anatomia del

craneo, aunque no existen ilustraciones.(11)

En el Renacimiento, tanto en la Fébrica de Vesalio como en algunos dibujos de
Leonardo y Durero o en las publicaciones de Croce, se pueden distinguir una buena
cantidad de craneoestenosis. Vesalio y Croce muestran los craneos malformados. Da
Vinci y Durero las facies y cabezas anormales. Las primeras referencias a las suturas
craneanas en una publicacion americana se encuentran en las obras de Alonso Lopez
de Hinojosos y Agustin Farfan, 1578 y 1579, respectivamente, aunque no se
mencionan especificamente las malformaciones craneo-faciales. A fines del siglo
XVIII se estructura el estudio de las malformaciones en general, dando especial
importancia en las necropsias a las malformaciones de los 6rganos internos, cerebro,
contenido toracico y abdominal, genitales y extremidades. El siglo XIX es el gran
siglo para el estudio y clasificaciéon de las craneoestenosis. Otto Becker y Rudolf
Virchow las estudian y elaboran una ley que establece que el craneo se desarrollara en
el sentido de la sutura estenosada. En este mismo siglo, hacia 1890, se inicia la cirugia
de este tipo de padecimientos. En Francia, OdilonMarie-Lannelongue publica De la
craniotomie dans la microcéphalie en L’Académie de Sciences. Paralelamente, en
Estados Unidos, Lane realiza una publicacion privada con la descripcion de una
cirugia sobre un craneo microcéfalo. Este tipo de cirugia es retomado en 1927 segun
las operaciones realizadas por Faber y Towne en los casos de “oxicefalia”, como
llamaban a todas las craneoestenosis, con mejores resultados que los cirujanos
precedentes. Con la aparicién de nuevas técnicas, la Escuela Francesa,con Paul Tessier
a la cabeza y seguido por Marchac y Renier, asienta de manera firme la necesidad para
el tratamiento quirargico de las cranoestenosis. Se planean técnicas especificas para
una forma determinada de craneoestenosis, como la de Dhellemmes para la
trigonocefalia. En México, Fernando Ortiz Monasterio Garay y Antonio Fuente
del Campo son los puntales a nivel internacional para este tipo de cirugia. En este
trabajo se presenta la experiencia del Hospital Infantil de México Federico
Gomez. Esperamos que posteriormente aparezcan las publicaciones de las series

de estos padecimientos provenientes de los grandes centros pediatricos, tanto de
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México como de América Latina ya que, en la actualidad, Unicamente se tienen
algunos trabajos de calidad, como los de Esparza y colaboradores y Ferreira y

colaboradores, y otros.(11)

Craneosinostosis.

Factores de Riesgo.-

Se considera que las craneosinostosis son mas frecuentes en el sexo masculino, asi
como en embarazos multiples, tabaquismo materno durante el embarazo, parto
prematuro, bajo peso al nacer (1,500 — 2,499 g.), edad materna mayor o igual a 40
anos, cesarea clectiva, enfermedad tiroidea materna o su tratamiento, el uso de

anticonvulsivos, Macrosomia.(6)
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-Imagen tomada y modificada de Craneosinostosis, GUERRERO-FDEZ, J*; GUERRERO VAZQUEZ, J. *Médico
Adjunto de Pediatria. Hospital infantil La Paz. Madrid. **Pediatra. Algeciras (Cadiz)
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El crdneo infantil normal es ovalado y mdas ancho posteriormente. Los huesos
membranosos craneales (frontal, parietal, temporal y occipital) estan desarrollados
hacia el quinto mes de la vida intrauterina y se unen entre si por tejido conectivo en la
sutura sagital, coronal, me topica, lambdoidea y escamosa. Este arreglo facilita que la
cabeza del bebé pase por el canal del parto y ademas permite que el craneo crezca con

el cerebro en la infancia temprana.(12)
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Clasificacion

Cuadro 1. Clasificacion de Thompson y Hayward de cranecestenosiss®

Tipo Sutura Sindromatica Nombre
Primana Sutura No sindromatica Escafocefalia
unica
Plagiocefalia
No sindromaticas Trngonocefalia
Braquicefalha
Oxicefalia
Mualtiples Crouzon
suturas Sindromaticas Apert
Pfeiffer
Saethre-Chotzen
Secundaria a trastormos del almacena- Hurler
miento Morquio
de mucopolisacarndos
a trastomos metabolicos Raquitismo
Hipertiroidismo
a trastomos hematologicos Policitemia vera
Talasemia

a la ingesta de medicamentos Acido retinoico
Difenilhidantoina

-Tabla tomada y modificada de Craneoestenosis. I. Bases bioldégicas y analisis de las craneoestenosis, no sindromaticas,
Craniosynostosis. I. Biological basis and analysis of nonsyndromic craniosynostosis Articulo de revision, Bol Med Hosp Infant Mex
2011;68(5):333-348, Dr. Fernando Chico Ponce de Leén.
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Tabla 1
Genética molecular de las craneosinostosis

Gen locus humano trastorno/ sindrome No. casos *
MSX2 5q34-q35 Boston type 1
craniosynostosis
FGFR1 8p11.2 Pffeifer 13
FGFR2 1026 Pffeifer 108
Crouzon 122
Apert 394
Jackson-Weiss 138 §
Beare-Stevenson 4
FGFR3 4p16.3 Muenke 123
Crouzon con
acanthosis nigricans 12
TWIST 7p21.1 Saethre-Chotzen 89
Baller-Gerold 24
FBN1 15g21.1 Shprintzen-Goldberg 1

Modificado de: Wilkie AOM. Molecular genetics of craniosynostosis. En: Craniofacial Surgery.
Scienceand Surgical Technique. Lyn KY, Ogle RC, Jane JA., eds. W.B. Saunders Philadelphia.
2002:41 * Numero de casos no relacionados con mutaciones identificadas publicados en la
literatura. § Miembros de la familia original

Tabla 2
Craneosinostosis y sindromes asociados mas comunes

Sutura fusionada Condicién Forma del craneo Sindrome
sagital escafocefalia largo, angosto Crouzon
coronales acrobraquicefalia, ancho, corto Apert, Crouzon,
acrocefalial/oxicefalia* en torre Saethre-Chotzen,
turricefalia Pfeiffer, Muenke
una lambdoidea
o coronal plagiocefalia asimetrico,
trapezoide
metopica trigonocefalia triangular, Baller-Gerold
frente en quilla
coronal, lambdoidea Kleeblattshadel, trilobular, Crouzon, Apert
y metopica craneo en trebol Carpenter, Pfeiffer
todas las suturas acrocefalialoxicefalia* y otros

*términos empleados predominantemente para la sinostosis coronal bilateral y con menor
frecuencia para referirse a la sinostosis de todas las suturas.
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1. Escafocefalia:

El cierre precoz y exclusivo de la sutura sagital que separa a los huesos parietales, lleva al
crecimiento del craneo en paralelo a la sutura cerrada y a la imposibilidad de crecimiento
transversal. El resultado es una cabeza alargada en sentido anteroposterior (dolicocefalia o
escafocefalia) que recuerda a un barco volcado, correspondiéndose la quilla del mismo con la
sutura fusionada (escafo, es un término griego que significa barco). No produce hipertension
intracraneal y es, por tanto, un problema esencialmente estético.(5)
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-Tabla tomada y modificada de Craneoestenosis. 1. Bases biolégicas y anadlisis de las craneoestenosis, no sindromaiticas,
Craniosynostosis. 1. Biological basis and analysis of nonsyndromic craniosynostosis Articulo de revision, Bol Med Hosp Infant Mex
2011;68(5):333-348, Dr. Fernando Chico Ponce de Leén.
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2. Braquicefalia:

Cierre precoz de la sutura coronal que separa a los huesos parietales del occipital. Si el cierre
prematuro se limita a una sutura coronal el resultado es la plagiocefalia aunque este tipo de
deformidad craneal puede tener otras causas. En el primer caso el craneo es transversalmente
ancho pero corto en sentido longitudinal. Puede ocasionar exoftalmos, hipertelorismo,
aplanamiento de la cara e incluso deficiencia mental. En el segundo, la deformidad es
asimétrica con aplanamiento del lado afectado y de la orbita ocular correspondiente, y
prominencia del lado indemne.(6)
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-Tabla tomada y modificada de Craneoestenosis. 1. Bases biolégicas y analisis de las craneoestenosis, no sindromaiticas,
Craniosynostosis. 1. Biological basis and analysis of nonsyndromic craniosynostosis Articulo de revision, Bol Med Hosp Infant Mex
2011;68(5):333-348, Dr. Fernando Chico Ponce de Leé
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3. Trigonocefalia (craneo en cuiia):

Resulta del cierre prematuro de la sutura frontal o metdpica. La frente es estrecha y
prominente y se aprecia hipotelorismo. Su interés es exclusivamente estético.(12)

-Tabla tomada y modificada de Craneoestenosis. I. Bases bioldégicas y analisis de las craneoestenosis, no sindromaticas,
Craniosynostosis. I. Biological basis and analysis of nonsyndromic craniosynostosis Articulo de revision, Bol Med Hosp Infant Mex
2011;68(5):333-348, Dr. Fernando Chico Ponce de Leén.
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4. Turricefalia:

Se trata de una forma mixta, es decir una modalidad de craneosinostosis en la que se
encuentran involucradas varias suturas. Esencialmente el crecimiento del craneo es hacia
arriba recordando la forma final al de una torre. Aunque sin acuerdo entre los estudiosos del
tema, suelen describirse dos formas: la Oxicefalia, en la que el crecimiento es hacia la zona
fontanelar, y la Acrocefalia cuyo crecimiento es esférico. Ambas originan retraso mental y
trastornos visuales por acodamiento del nervio 6ptico.(12)

Normocetalia

Trizonocelalia

Acrobrquice falia

Plagioceralia
anternor
SINOSIOSICH

- !
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Escafocelalia
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SINosLOsica

|

) Pll"ll\ efalia

L posterion
deformativa

.

Figura 1. Esquema de las diferentes craneosinostosis y la deformidad secundaria del craneo dependiendo de la sutura fusionada. Las
flechas indican la direccion del crecimiento, que es perpendicular a la sutura normal. Note la forma trapezoide del craneo en la pla-
giocefalia posterior debida a fusion lambdoidea unilateral; en la plagiocefalia no sinostosica el craneo tiene forma de paralelogramo.

(Fuente: ref. 1).
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Distribucion

Cuadro 2. Craneocestenosis en el HIMFG y en el CHUNP

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

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

Craneoestenosis sindromaticas (n=28) (n=489)
Crouzon 67% 29%
Apert 20% 32%
Pfeiffer 4.4% 17%
Saethre-Chotzen 22% 18.1%
Oftras 6.4% 4.9%

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

-Tabla tomada y modificada de Craneoestenosis. 1. Bases biolégicas y analisis de las craneoestenosis, no sindromaiticas,
Craniosynostosis. I. Biological basis and analysis of nonsyndromic craniosynostosis Articulo de revision, Bol Med Hosp Infant Mex
2011;68(5):333-348, Dr. Fernando Chico Ponce de Leén.
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Factores de riesgo:

« Tabaguismo matemo

« Ingasta matema de
anticonvusivos

« Saxo mascullino

« Edad matema igual 0
mayor & 40 anos

« Embarazo maltipie

« Bajo peso & nacar

« Enfermedad troldea
maema o su
tratamiento

« Cesarea electiva

* Muitiparidad

Realzar

diterencial

! Exploracion fisica:
Interrogatorio dingido y exploracion * mm
fisica completa « Medicion de perimetro
craneal.

¢ Sospacha de

Enviara primar nivel
Neurocirugia /
Clrugia plastica

Reallzar

radlogratia y
TAC de craneo

craneosinostosis? Si

Tratamiento
gquinirgico

- Esquema tomado y modificado de Guia de practica clinica para el diagnéstico,

tratamiento y rehabilitacién de craneosinostosis no sindrémica en los 3 niveles de atencién Dulce Maria Castro Coyotla,

Xanath Olivia Rosas Huertab, Cirugia y Cirujanos. 2017;85(5):401---410.(2)
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Incidencia

Casos
Escafocefalia........cccccieeieeecieicieiecieceee e ae e e 86
Plagiocefalia anterior .............cccoeceeeeerescseeeseeese e 29

Plagiocefalia pOSterior ..........ccooeieeeeerieseee e 5
Trigonocefalia.......ccoeveeeeieiceeeeeeeee e 10
Craneosinostosis multiple..........coooeeverececiccccceccecee e 10
Sindrome de CIOUZOM ......ccoveeeveueeieeeceeese e se e eeens 21
SIndrome de APETt ......ccveiieirieiciee e 15
Sindrome de Pfeiffer.........cooeicecieeieeee e 2
Sindrome de ChOtZen .........cccooieeieecneeesiee e 2
Sindrome de Carpenter ............cccoeveeueeereeeerereeeeseee e aeseeaens 1
TORAL < 181

-Tabla tomada y modificada de Tratamiento de la craneosinostosis sagital (escafocefalia), por medio de la correccién quirirgica
inmediata J. Esparza Rodriguez, F. Cordobés Tapia, M.J. Muiioz Casado, A. Benitez Alvarez, R. Salvian Saez, M.J. Ochotorena
Guindo, A. Corralero Romaguera. http://dx.doi.org/10.1016/j.circir.2016.10.028.
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Diagnostico

El diagndstico de craneosinostosis estd fundamentado por los hallazgos al examen fisico.

Ademas se puede auxiliar con (2,3,4,8,9)

1. Palpacion de alguna prominencia dsea sobre la sutura sospechada.

2. Medir el perimetro cefélico. Paciente con Plagiocefalia anterior.

a), b) Vista Frontal

¢) Vista posterior de una paciente con sinostosis lambdoidea izquierda.

d) Vista posterior TC en 3D, se observa la fusion de la sutura lambdoidea izquierda.

3. La presion firme pero gentil con los pulgares, intentando desplazar los huesos hacia los

lados de la sutura.

4. Radiografia de craneo:

a. Falta de translucidez en el centro de la sutura.

b. Evidencia la fusion de la o las suturas y manifestaciones de hipertension endocraneana.

5. TC scan:

a. Util para delimitar el contorno craneal.

b. Podria demostrar engrosamiento y/o abultamiento en los sitios de la sinostosis.

c. Evidencia de hidrocefalia.
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d. Puede mostrar aumento del espacio frontal subaracnoideo.

e. TC en tres dimensiones, util para la mejor visualizacion de anormalidades.

6. En casos dudosos, se podria llevar a cabo una gammagrafia 6sea con tecnecio-

a. Normalmente existe poca captacion del isotopo en cualquiera de las suturas craneales,

durante las primeras semanas de vida.

b. En el cierre prematuro de las suturas se demuestra una actividad de captacion

incrementada.

c. En suturas completamente cerradas no existe captacion.

7. IRM: Se reserva usualmente para casos con anormalidades intracraneales asociadas.

(Usualmente la TC es de mayor utilidad).
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Tratamiento

Un tratamiento quirtrgico precoz estd indicado en casos de desfiguraciones graves
craneofaciales o aquéllos con evidencia de aumento de la PIC. De lo contrario, los
nifios pueden ser manejados de forma no quirurgica durante 3-6 meses. La mayoria de
los casos permanecerd estatico o se mejoran con el tiempo y una intervencion
quirdrgica sencilla. Aproximadamente el 15% continuard desarrollando una
deformidad estética importante. La cirugia es el tratamiento de eleccion para la
mayoria de las malformaciones craneofaciales. No quirurgico A pesar de la mejora
que por lo general se puede alcanzar, es frecuente que permanezca un cierto grado de
desfiguracion. El reposicionamiento sera eficaz en el 80% de los casos. El paciente se
coloca del lado no afectado o en el abdomen. Los nifios con aplanamiento occipital
con torticolis recibirdan una terapia agresiva fisica y la resolucion debe observarse
dentro de 3 a 6 meses. Una afectacion mas severa se puede tratar con una secuencia de
cascos moldeadores (sin embargo, ningun estudio controlado ha demostrado su

eficacia).(2)

Muy comunmente la indicacion de cirugia es por estética, para prevenir los dafios
psicologicos que conlleva tener una deformidad. Es necesario obtener un estado
clinico lo mas preciso posible, evaluando la presencia de hipertension intracraneal, del
estado mental y del oftalmologico, también se requiere realizar el analisis de 6rganos
afectados, principalmente las malformaciones cerebrales, sobre todo para las
craneoestenosis no sindromaticas y las que suelen asociarse con este tipo de
problemas, como la trigonocefalia. En las sindromaticas es posible encontrar diversos

tipos de afeccion cerebral.(10)

La mayoria de los casos, que involucra una Unica sinostosis, se puede tratar con
excision lineal de la sutura. La craniectomia lineal se extiende desde la sutura sagital
al asterion, suele ser adecuada para pacientes menores de 12 semanas de edad sin una
desfiguracion grave. Se tiene mucho cuidado para evitar laceracion dural cerca del
asterion que esta en la region del seno transversal. Se obtienen mejores resultados con

la cirugia temprana, una cirugia radical puede ser necesaria después de los 6 meses de
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edad. Los riesgos de la cirugia incluyen: sangrado, convulsiones, stroke. La pérdida de
sangre promedio de los casos no complicados es 100-200ml y por lo tanto, no se

requiere transfusion frecuentemente.(14)

Tratamiento quirurgico Sinostosis sagital

La incision debe ser longitudinal o transversa. Se realiza una craniectomia lineal en
“banda”, se divide a la sutura sagital desde la sutura coronal a la sutura lambdoidea,
preferentemente dentro de los primeros 3 a 6 meses de vida.

El ancho de la banda debe ser de al menos 3cm, no existe evidencia en cuanto al uso
de sustancias y el retardo en la recurrencia de sinostosis. Se toma especial atencion en
evitar la laceracion dural con el subsecuente dafio del seno sagital superior subyacente.
Se le da seguimiento al paciente y si la fusion recurre se realiza otra cirugia antes de

los 6 meses de edad.(14)

Escafocefalia

Tratamiento con craniectomia en “piel de 0so”.

Jaa)

A. Créaneo escafocefilico visto desde arriba, donde se observa osteotomia en “piel de

0s0” (—+«—) y formacion de neosuturas (A).
B. Craneo escafocefélico visto de perfil, donde se observa la osteotomia en “piel de

0s0” y los sitios de corte sobre el occipital, en los casos en que hay una protrusion

importante (—), y en la fosa temporal, sobre el pterion (®).(14)
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Braquicefalia.

Tratamiento quirurgico

Se debe ampliar el diametro anteroposterior por medio de un avance fronto-orbitario.
Tanto la frente como la parte superior de las oOrbitas se separan de la cara y se
reposicionan, avanzando lo que se considere necesario, generalmente 2 cm.

Las piezas de este andamiaje se solidarizan lo mejor posible, de manera que la
correccion debe ser permanente y de buena calidad. Hay que recordar que en este tipo
de malformacion, la cirugia es de cierta urgencia a causa de lo frecuente de la HIC y

su repercusion sobre la vision y el nivel intelectual.(14)

Braquicefalia

Técnica del avance fronto-orbitario.

A s o (14)

A. Craneo braquicéfalo, vista de perfil. Se observa la disminucién del didmetro antero-

posterior (—).

B. Planeacion del avance fronto-orbitario. Se observan las lineas de corte sobre el

hueso («).(14)
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C. Avance realizado. Se observa el “bandeau” frontal y el avance realizado (—)
visible sobre el puente de la nariz, asi como el espacio que evidencia el avance de la

concha frontal (e) y los trozos de hueso que ayudan a mantener el avance («—).(14)

Trigonocefalia.

Tratamiento quirurgico

Los movimientos que se tienen que imprimir a los colgajos faciales obedecen a la
conformacion de la malformacion. Los rebordes orbitarios estan jalados hacia atras,
tanto en el plano sagital como en el axial, ocasionando que las regiones pterionales y

temporales anteriores se interioricen.(14)

Entonces, se debera corregir esto haciendo que los extremos externos de los rebordes
orbitarios se hagan hacia delante, al mismo tiempo que se inclinan hacia delante y
hacia abajo; esto debe ser acompafiado con la seccion en la parte media de la parte
trigonocefalica del extremo inferior del frontal, que se encuentra entre las orbitas.

En éstas se deberd de corregir el hipotelorismo y las 6rbitas en “mapache”, basculando
la parte externa de éstas hacia abajo. Al colgajo frontal se le debe de quitar la

prominencia que imprime la sutura metopica estenosada. (14)

Plagiocefalia.

Tratamiento quirurgico

La correccion debe tener en cuenta las caracteristicas de la deformacion. Es necesario

reposicionar la 6rbita del lado estenosado teniendo en cuenta que el reborde orbitario

estd mal posicionado en los tres planos del espacio. Desarticular ambos rebordes

orbitarios permitird ajustar de buena manera el montaje orbitario y permitira que
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lentamente el cerebro vaya corrigiendo, también, la malformacion. Una
hipercorreccién discreta es deseable. Cuando los resultados son parciales y se
encuentra todavia un cierto grado de malformacion, se debe dejar un lapso de cuando

menos uno a dos anos antes de indicar una nueva cirugia. (14)

El cerebro con su crecimiento condiciona, en una buena parte de los casos, una

remodelacion posterior a la operacion. (14)

La frente deformada podra ser tratada con una rotacion del colgajo 6seo o con la
cantidad de cortes que se requieran, dejando también actuar al cerebro, que a futuro
condicionara a una mejor remodelacion. Sobre la duramadre se actuard, realizando una
desvitalizacion de la hoja externa de la duramadre con una coagulacion suave en el
lugar de la sutura estenosada. Craneoestenosis sindromaticas Un niimero de sindromes
de craneosinostosis se deben a mutaciones en el gen FGFR (receptor del factor de
crecimiento fibroblastico). Los genes relacionados con sindromes de craneosinostosis

incluyen sindromes clasicos como el de Crouzon, Apert, Pfeiffer). (14)

Complicaciones postoperatorias

-Hipertermia de origen indeterminado (13.43%).e Infeccion (7.5%).» Hematoma

subcutaneo (5.3%). Desgarros durales (5%).» Fugas de liquido cefalorraquideo

(2.5%).(7)

-Osificacion prematura en pacientes menores de 3 meses de edad.(3)
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Materiales y Métodos

Metodologia

Tipo y diseiio de estudio

Retrospectivo, observacional, descriptivo.

Universo de trabajo

. Poblacion

Los pacientes operados en el servicio de Neurocirugia del Hospital General de México

“Dr. Eduardo Liceaga” de Enero de 2013 a Diciembre de 2018, para craneoplastia.

Tamano de la muestra

Todos los pacientes operados en el servicio de Neurocirugia del Hospital General de

México “Dr. Eduardo Liceaga” de Enero de 2013 a Diciembre de 2014, con

diagnostico por imagen de Craneosinostosis.
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Criterios de inclusion, exclusion y eliminacion

Criterios de inclusion:

- Pacientes operados en el servicio de Neurocirugia del Hospital General de

Meéxico “Dr. Eduardo Liceaga”.

- Pacientes operados de Enero de 2013 a Diciembre de 2018.

- Pacientes con diagndstico de craneosinostosis por imagen.

Criterios de exclusion:

- Los pacientes que no cuenten con expediente clinico completo. Pacientes que no

tengan seguimiento durante el periodo de recoleccion de datos. Pacientes que no

cuenten con estudios de imagen completos. Paciente

Criterios de eliminacion:

- Los pacientes con expediente clinico con datos incompletos.

Variables

Independientes: Edad, sexo, tipo de craneosinostosis, tratamiento quirrgico.

Dependientes: complicaciones, desarrollo psicomotor.
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Tabla de Variables.-

. o r . . Escala de
Variable Definicion operacional Tipo de .y Valores
. medicion
variable
Tiempo en afios
transcurrido a partir del o . ~
Edad .. p Cuantitativa | Racional Anos
nacimiento de cada
paciente.
Condicion organica del . )
) & . . Nominal Masculino,
paciente que lo determina | Cualitativa s .
Sexo . Dicotomica | femenino
como masculino o
femenino.
) morfologia 'y o .
tipo de o . o cualitativa | simples'y
) . | caracteristicas del cierre de | Cuantitativa : L
craneosinostosis nominal multiples
las suturas
. técnica quirurgica utilizada o Nominal Nombre del
tratamiento . Cualitativa ,
S para resolver el tipo de area
quirdrgico ) )
craneosinostosis
Una complicacion es una
dificultad afiadida que fistula de
surge en el proceso de Nominal LCR
complicaciones | consecucion de un Cualitativa : .
o o Hidrocefalia
procedimiento quirurgico
determinado. . .
infeccion
Proporcién de pacientes
) . con vida, a lo largo del o . Fraccion
Supervivencia : ’ 18 Cuantitativa | Racional Y
tiempo, después del porcentaje

tratamiento.
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Me¢étodos y Descripcion de las intervenciones

Se registraran las variables arriba mencionadas antes de la cirugia y posterior a la
misma. Se revisara 30 meses de evolucion a partir de la cirugia o hasta el momento de
la defuncion. El tipo de craneosinostosis realizada determinard de acuerdo a lo
establecido en la nota postquirtirgica y se ajustard midiendo en un estudio
tomografico. El desarrollo psicomotor no se pudo registra ya que no se solicito a la

mayoria de los pacientes valoracion neuropsicologica.

Para el presente estudio se llevdo a cabo la recopilacion de informacion de los
expedientes del archivo clinico del servicio de Neurologia y Neurocirugia, se
incluyeron pacientes con antecedente de craneosinostosis y demostracion

imagenologica.
Para el analisis estadistico se utilizé el programa SPSS 14. Los datos se colectaron en

hojas pre codificadas disenadas para el estudio y fueron capturadas en Microsoft

Excel para la realizacion de las graficas.
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Analisis estadistico

Resultados
0 dias a 3 meses 2 18.18%
3 meses a 8 meses 3 27.27%
8 meses a 12 6 54.54%

meses

“Distribucion de cirugias por rango de
edad ”

D
o

Casos (%)

N
o

0-3 3-8 8-12
Edad (meses)
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Femenino 1 9%

Masculino 10 91%

“Porcentaje de distribucion de casos
por sexo “

B Femenino ™ Masculino
9%
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Escafocefalia

4 36.36%
Plagiocefalia 1 9.09%
Posterior
Plagiocefalia 1 9.09%
Anterior
Sinostosis 1 9.09%
lamdoidea
Trigonocefalia 4 36.36%
“Tipos de Craneosinostosis”
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Tipo de

Tratamiento quirurgico

Porcentaje
craneosinostosis
Escafocefalia Suturectomia en piel de oso 36.36%
Plagiocefalia Remodelacién craneal 9.09%
Posterior
Plagiocefalia Remodelacion craneal mas avance 9.09%
Anterior orbitario
Sinostosis Lamdoidea Remodelacién craneal 9.09%
Trigonocefalia Suturectomia Metdpica mas 36.36%
avance orbitario
“Tipos de Craneosinostosis y Tratamiento Quirurgico”
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Discusion

En la seres de casos analizados en el Hospital General de México Dr. Eduardo Liceaga
en el periodo 2013 a 2018, encontramos datos que llaman la atencidn, algunos de
ellos en acuerdo con lo reportado en la literatura y otros que difieren quizd un poco de
lo escrito en diferentes fuentes. Se evidencio que en nuestra poblacion la El grafico
sobre las épocas del afio logro evidenciar como la gran mayoria de los casos se
presentaron en pacientes masculinos y que el predomind en la morfologia de las
craneosinostosis es diferente a lo reportado en la literatura global ya que presentamos
el mismo numero de casos de escafocefalias y trigonocefalias. Respecto a las cirugias,
no existe suficiente evidencia para recomendar una técnica quirargica para pacientes
con trigonocefalia y plagiocefalia anterior. Ninguno de los pacientes presento alguna
complicacion considerable, asi como la edad recomendada para la realizacion de estos
procedimientos e entre 3 meses y 8 meses de edad, en el hospital se realizaron cirugias
antes y después del rango de edad sin complicaciones importantes. Se aconseja
realizar la técnica de avance fronto orbitario para pacientes con trigonocefalia y
plagiocefalia anterior.

Se recomienda que todo paciente con diagnostico de craneosinostosis no sindromica se
debe enviar a Genética para determinar la etiologia y brindar asesoramiento genético,
ya que en los casos analizados no se realiz6 dicho estudio. Asi como también enviar a
los pacientes con diagnoéstico de craneosinostosis no sindromica a rehabilitacion para
vigilancia del neurodesarrollo e intervenciéon temprana para evitar secuelas
neuroldgicas.

Dentro de las principales limitantes de este estudio, también se encuentran el no tener
referido en las bases de datos del archivo clinico, de una manera objetiva, las escalas
de evaluacion postquirtirgica, situacion que dificulta la comparacion de la morbilidad

de nuestros casos con las de otros autores.
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Conclusiones.
- La escafocefalia y la trigonocefalia es la craneosinostosis mas frecuente en

El Hospital General de México Dr. Eduardo Liceaga.

- Los nifios con escafocefalia tienen poco riesgo de afectacion de tipo neuroldgico asi
como hipertension intracraneal, motivo por el cual uno de los objetivos principales del

tratamiento también debe ser fundamentalmente estético.

- En los pacientes con el diagnostico de craneosinostosis que se operaron en los
primeros dias de vida, se obtuvieron resultados 6ptimos, obviando ademas el problema

de las reosificaciones, y la limitante del sangrado permisible.

- El diagndstico precoz de las craneosinostosis es fundamental. Por ello sigue siendo
necesario insistir en ello a los especialistas en Pediatria.

- Se requiere que el Servicio de Neurocirugia pediatrica del hospital general realice
una adecuada protocolizacion de los pacientes con diagnostico de craneosinostosis,
para un mejor diagndstico y tratamiento oportuno, como la valoracion en conjunto de
los servicios de genética, asi como valoracion neuropsicoldgica pre y post operatoria

para determinar el desarrollo psicomotor adecuado de los pacientes.
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