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Craneosinostosis no sindromica:
revision de la literatura y reporte
de un caso clinico

José Ernesto Miranda Villasana,* Sergio Esquivel Martin,**
Francisco Javier Guzman Ordaz,*** Yonatan Josué Torres Cruz'

RESUMEN

Las craneosinostosis representan el cierre, osificacion y
esclerosis de una o mas suturas del craneo, ya sea de
la béveda o la base, que ocasionan diferentes grados de
compresion cerebral, hipertension intracraneana, dete-
rioro del cociente intelectual del nifio y de su vision. La
incidencia mundial es de 1,000 a 3,000 nacidos vivos,
con una mayor prevalencia en varones. Dentro del con-
texto de la craneosinostosis primaria, la escafocefalia
0 craneosinostosis sagital es la forma mas frecuente y
conocida. La béveda craneal que envuelve y protege al
cerebro esta constituida por los huesos frontales, parie-
tales, occipital y la porcion escamosa del temporal. Estos
huesos se hallan separados por seis suturas principales
(metopica, sagital, dos suturas coronales y dos suturas
lambdoideas) y en los bebés, por las fontanelas. Las
suturas craneales son una forma de articulacion fibro-
sa flexible entre los huesos planos del craneo. Ejercen
dos funciones diferentes: en primer lugar, posibilitan la
deformacion o amoldamiento con cabalgamiento de los
huesos craneales durante el paso por el canal del parto,

SUMMARY

Craniosynostosis represents the closure, ossification,
and sclerosis of one or more sutures of the skull, either
the vault or the base, which causes different degrees
of cerebral compression, intracranial hypertension,
and deterioration of the child’s 1Q, as well as of his
vision. The incidence is 1,000-3,000 live births, with
a higher prevalence in males. Within the context of
primary craniosynostosis, scaphocephaly or sagittal
craniosynostosis is the most frequent and known form.
The cranial vault that envelops and protects the brain
consists of the frontal, parietal, occipital bones and the
squamous portion of the temporal. They are covered by
a periosteum that is firmly attached to the dura at the
intracranial surface. These bones are separated by six
main sutures (metopic, sagittal, two coronal sutures and
two lambdoid sutures) and, in infants, by the fontanelles.
Cranial sutures are a form of flexible fibrous joint between
the flat bones of the skull. They perform two different
functions: first, they allow the deformation of the cranial
bones during the passage through the birth canal, and

* Jefe y titular. Servicio de Cirugia Maxilofacial.

** Residente de tercer afio de Cirugia Maxilofacial.
*** Médico adscrito al Servicio de Neurocirugia.

* Médico adscrito al Servicio de Cirugia Maxilofacial.

Hospital Regional «General Ignacio Zaragoza», ISSSTE. UNAM. CDMX.

Correspondencia:
José Ernesto Miranda Villasana
E-mail: maxilofacial_zaragoza@hotmail.com

Este articulo puede ser consultado en versién completa en http://www.medigraphic.com/cirugiabucal



Miranda VJE y cols. Craneosinostosis no sindrémica 77

y en segundo lugar, permiten el crecimiento y cambio de
forma del craneo, adaptandolo al crecimiento cerebral. La
correccion quirdrgica de la plagiocefalia es descrita bajo
el protocolo de tratamiento establecido en el Hospital Re-
gional «Gral. Ignacio Zaragoza» del ISSSTE en la Ciudad
de México, con el que se obtienen resultados correctos
para el paciente. Se realiz6 una revision aleatoria de la
literatura en paginas como PubMed, ScienceDirect y
Springer; se desarroll6 el reporte de caso clinico de un
paciente con plagiocefalia.

Palabras clave: Craneosinostosis, plagiocefalia, escafo-
cefalia, craneoestenosis, trigonocefalia, metopica.

INTRODUCCION

La craneosinostosis se define como la fusion prema-
tura de una o mdltiples suturas craneales que resul-
ta en una anormalidad en el tamafio y forma de la
cabeza.!

La mayoria de las craneosinostosis pueden ser
no sindrémicas, aunque pueden estar asociadas
con varios sindromes craneofaciales. La incidencia
segun Laskin es de 1:1,000 nacimientos en Estados
Unidos.t?

La craneosinostosis se clasifica en dos segun
su numero de suturas: simples o complejas; segun
su etiologia, en sindrémicas o no sindrémicas. Con
excepcion de la sinostosis metdpica, la mayoria de
las craneosinostosis son aisladas; las alteraciones
no sindrémicas ocurren, en su mayoria, en el utero;
5% de las craneosinostosis en la sutura metépica
tienen una historia familiar positiva.'3

Etiologia

La identificacion de mutaciones en TWIST y en los
receptores de los factores de crecimiento fibroblasti-
co (FGFR) en las craneosinostosis marca su funcion
crucial como moléculas programadoras durante el
desarrollo normal de las suturas del craneo. Los
receptores de los factores de crecimiento fibroblasti-
co (FGFR1, FGFR2, FGFR3), subgrupo de la familia
del receptor de moléculas de tirosincinasa, compren-
den una familia de por lo menos 23 proteinas. Los
proteoglucanos de heparan sulfato son cofactores
de unién importantes.>*

También existe interaccion de los FGFR con
moléculas de adhesion celular neural. FGR1 y 2
se encuentran en precursores de cartilago y hueso
que formaran el esqueleto craneofacial. La FGFR3
se halla en el sistema nervioso central en desarrollo

second, they permit the growth and change of shape of
the skull, letting it adapt to the brain growth. We made
a random review of the literature on pages such as
PubMed, DirectScience and Springer, and report the
clinical case of a patient with plagiocephaly.

Key words: Craniosynostosis, plagiocephaly,
scaphocephaly, craniostenosis, trigonocephaly, metopic.

y también en los precursores de todos los huesos
durante la osificacién endocondral.?*

En 1851, Virchow mencioné que la fusién de una
sutura resulta en la detencion del crecimiento en
sentido perpendicular a la linea de la sutura.'*

Clasificacion de las craneosinostosis
en orden defrecuencia

La escafocefalia es un cierre temprano de la fusién
de la sutura sagital. La sutura tiene un trayecto de
adelante hacia atras, limitado por los huesos parie-
tales, frontal y occipital. Esta fusién causa un craneo
largo y estrecho. El craneo es largo desde la parte
anterior a la posterior y estrecho de oreja a oreja, por
lo que se le denomina dolicocefalia. Es la craneo-
sinostosis mas comun, con incidencia de 1:5,000
nacimientos, con predominio en masculinos 3:1.2°

La plagiocefalia sinostoética frontal es causada,
de forma comun, por la fusién prematura de la
sutura frontoparietal unilateral. Clinicamente se
observa retrusion de la regién frontoorbitaria. En
la radiografia y tomografia observamos la tipica
6rbita en arlequin; se puede ver desviacion de la
apdfisis crista galli, asimetria en la regién frontal y
calcificacion de la sutura frontoparietal, las cuales se
confirman en la tomografia con una reconstruccion
en tercera dimension. Presenta una incidencia de
1:10,000 nacimientos; se asocia con mutacién del
factor de crecimiento fibroblastico en el receptor
del gen.156

El término trigonocefalia se deriva de las palabras
griegas tpiyovog, que significa ‘triangulo’, y xépalog,
‘cabeza’. Este tipo de craneosinostosis se caracteriza
por la forma triangular o en cufia de la frente como
resultado de la sinostosis prematura de la sutura
metopica. Tiene una incidencia de 1:15,000, con
predominio en hombres 2:1.15¢
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La sinostosis menos frecuente es la de la sutura
lambdoidea. En la sinostosis lambdoidea unilateral se
produce aplanamiento severo de la region occipital
ipsilateral, con subdesarrollo de la porcion inferior
de la fosa posterior. En la sinostosis lambdoidea
bilateral toda el &rea occipital esta aplanada y las
marcas circunvolucionadas de la tabla interna son
prominentes por encima de las sinostosis. Es extre-
madamente rara, con una incidencia de 1:150,000
nacimientos.7

La braquicefalia es el cierre precoz y bilateral del
complejo suturario coronal, constituido a su vez por
dos componentes: el primero, frontotemporal, cuyo
compromiso originara un craneo corto y ancho;

el segundo, etmoido-esfenoidal, que resulta al
comprometerse la hipoplasia del tercio medio facial.
Si el cierre prematuro se limita a solo una sutura
coronal, el resultado es plagiocefalia. Cuando el
compromiso es bilateral y de ambos componentes
ocasiona exoftalmos, hipertelorismo y retrusion del
tercio medio facial.5®

CASO CLINICO

Se presenté al Hospital Regional «General Igna-
cio Zaragoza» de la CDMX un paciente de género
masculino de cinco meses de edad con diagndstico
de plagiocefalia de la sutura coronal izquierda. La

Figura 1.

Vista frontal y cefalocaudal;
se observa distopia orbitaria,
ojo de arlequin del lado iz-
quierdo, hipoplasia del tercio
medio afectado, deformidad
nasal.

Figura 2.

Tomografia con reconstruc-
ciéon 3D; se observa unién
prematura de la sutura coro-
nal izquierda.
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madre no refirio enfermedades sistémicas ni aler-
gias a medicamentos, negd antecedentes familiares
con esta condicién. En la exploracion maxilofacial
se observo asimetria facial del lado izquierdo; el
reborde supraorbitario y la ceja estaban desplaza-
dos posterior y superiormente, con ligero desplaza-
miento del menton y la piramide nasal a la derecha
(Figura 1).

Se realiz6 un estudio de tomografia computari-
zada simple con ventana ésea de cortes finos con
reconstrucciones multiplanares y en 3D del craneo
y macizo facial, donde se observé sinostosis de la
sutura frontoparietal del lado izquierdo, asi como
asimetria en las dimensiones de la orbita del lado
izquierdo, por lo que se confirmd el diagndstico de
plagiocefalia anterior de origen craneosinostotico
no sindrémico. Se protocolizé para el tratamiento
quirdrgico (Figura 2).

Se solicitd estudio estereolitografico como auxiliar
diagnéstico para obtener un modelo con dimensiones

1:1 del crdneo del paciente; se realiz6 la planeacion
y simulacion del tratamiento quirargico (Figura 3).

Tratamiento quirdrgico

Bajo anestesia general balanceada, se colocé al
paciente en posicidon decubito dorsal con ligera
flexion de la cabeza; se efectud asepsia y anti-
sepsia, ubicacién de campos que permitiera la
exposicion anterior hasta el reborde supraorbitario
y dorsal hasta dos centimetros por detras de la
sutura coronal. Se realiz6 una incisidn bicoronal
en zigzag uno a dos centimetros por detras de la
sutura coronal, justo por arriba del trago, previa infil-
tracién de lidocaina con epinefrina al 2% 1:100,000,
con diseccién por planos respetando el periostio,
con el objetivo de minimizar el sangrado transqui-
rargico. Se disec6 anteriormente hasta descubrir
el reborde orbitario superior de ambas regiones
orbitarias, con exposicion de las suturas frontoci-

Figura 3.

Planeacién quirdrgica en un
modelo estereolitografico,
realizada en conjunto por un
neurocirujano y un cirujano
maxilofacial.
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gomaticas y desplazamiento del misculo temporal
de dos centimetros aproximadamente. Se diseio
el marcaje de la craneotomia, tomando como limite
anterior un centimetro por arriba del reborde orbi-
tario y de limite posterior de uno a dos centimetros
por detras de la sutura coronal, de manera bilateral,
para resecar ambas suturas coronales; de manera
lateral, se resecd de uno a dos centimetros por
debajo de la insercién del musculo temporal del
lado afectado; del lado contralateral, lo realizamos
por arriba de la insercion del musculo temporal. Se
colocaron seis trépanos, dos de manera lateral y
dos a cinco centimetros de la linea media a nivel
de la sutura coronal, asi como dos trépanos en la
region frontal equidistantes, respetando el trayecto
del seno longitudinal superior de manera bilateral,
retrayendo en una sola pieza el colgajo cutaneo;
siguiendo el disefio, se realizaron las osteotomias.
Se procedio6 con la remodelacién del ala menor del
esfenoides de ambos lados; posteriormente, se
hicieron tres cortes en la porcion lateral de la 6rbita:
uno a un centimetro de la apdfisis orbitaria externa,
otro en la sutura frontocigomatica y el dltimo a dos
centimetros anteroposteriores del techo orbitario,
con el objetivo de desarticular el hueso frontal y
los rebordes orbitarios superiores; se remodela-

ron los segmentos 0seos, para realizar el avance
frontoorbitario del lado izquierdo, conformando la
bdveda craneana, fijandolos mediante miniplacas
reabsorbibles del sistema 2.0. Se aplicaron agentes
hemostéticos y se cerrd la galea con Vicryl 3-0. Se
colocé drenaje subgaleal de 1/8, teniendo precau-
cién de que no se posicionara sobre el seno longitu-
dinal superior, por el riesgo que podria presentarse
al retirarlo.

Se muestran los controles postquirdrgicos a seis
meses, con mejoria en la conformacién craneal, sin
datos de secuelas postoperatorias (Figuras 4 a 6).

DISCUSION

Numerosas técnicas se han descrito y desarrollado
para el manejo clinico de los diferentes tipos de
craneosinostosis, sin embargo, especialmente para
craneosinostosis no sindrémica, la literatura no iden-
tifica cual técnica quirdrgica es superior a las otras.
Doumit y colaboradores han publicado datos para
confirmar que existen grandes disparidades en el
tratamiento de las craneosinostosis no sindromicas
entre los cirujanos craneofaciales; incluso, en la lite-
ratura se encontraron discrepancias sobre la eficacia
de la craneotomia asistida por endoscopia.”®

Figura 4.

Procedimiento quirlrgico.
Marcaje de incision, incision
y levantamiento del colgajo;
craneotomia frontal.
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Figura 5.

Retiro de la regién frontoor-
bitaria, remodelacién de los
segmentos, reposiciona-
miento mediante placas re-
absorbibles.

Figura 6.

Colocacion del segmento
remodelado, cierre del abor-
daje quirdrgico y controles a
seis meses del procedimien-
to quirdrgico.
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Hay dos objetivos principales en el manejo quirur-
gico de nuestro caso de craneosinostosis no sindro-
mica, acordes con lo dispuesto por Temer y Mehta: 1)
liberacién de las suturas para permitir el crecimiento
del cerebro sin restricciones, 2) reconstruccion de
todos los componentes esqueléticos dismorficos.
El equipo quirdrgico debe estar compuesto por un
neurocirujano pediatrico y un cirujano craneofacial
para obtener resultados éptimos. El manejo moderno
de la cirugia craneofacial incluye una craneotomia
formal por parte del neurocirujano y la reconstruc-
cion esquelética simultanea por parte del cirujano
craneofacial 101

La remodelacion, el desmontaje y la conformacion
de los huesos dismérficos se reposicionan en una
forma anatébmica deseable acorde a la planeacion en
el prototipo del paciente. La extension de la cirugia
depende de la sutura implicada y la deformidad
esquelética resultante. Aunque la craneosinostosis
es abordada quirdrgicamente durante el primer afio
de vida, el momento exacto de la reparacién es
controvertido. Algunos cirujanos prefieren la cirugia
temprana, a una edad de tres a seis meses. En
teoria, la liberacion temprana de la sutura permite al
cerebro remodelar naturalmente la boveda craneal,
minimizando esfuerzos reconstructivos posteriores.
Otros cirujanos prefieren la correccidén quirdrgica
hasta los nueve a 11 meses de edad, lo que permite
un mayor crecimiento de la b6éveda craneal antes de
la reconstruccién.”1213

CONCLUSION

La literatura reporta que histéricamente el manejo
de la craneosinostosis ha sido realizado por un
neurocirujano de forma aislada o en conjunto con un
cirujano plastico. Hoy en dia, con los programas de
formacion, cirujanos craneofaciales y neurocirujanos
trabajan en conjunto como equipo craneofacial; es
asi como han establecido un nuevo estandar para el
manejo de estos pacientes. Este equipo puede incluir
especialistas en desarrollo, psicélogos, dentistas,
ortodoncistas, foniatras, audiélogos, oftalmélogos,

trabajadores sociales, entre otros. Existe un dialogo
entre los profesionales que estimula a brindar nuevas
ideas y planes de tratamientos mas complejos.'?4
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