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RESUMEN

Las craneosinostosis sindromicas representan un espectro
de patologias congénitas que tienen un impacto negativo
en la vida de los pacientes. El término craneosinostosis
se refiere a la fusion prematura de una sutura craneal, este
problema genera deficiencias estéticas y funcionales en el
craneo de los pacientes. Los principales problemas funcio-
nales son: aumento de la presion intracraneal, trastornos
visuales (por compresion del nervio 6ptico) y respiratorios
como la apnea del suefio (por retrusion del tercio medio).
La correccion de las sinostosis debe llevarse a cabo lo antes
posible para disminuir el riesgo de complicaciones secun-
darias a estos problemas funcionales como son el retraso
psicomotor, ceguera y malformacion craneal. Concluimos
que dentro de las opciones de tratamiento inicial para los
pacientes con craneosinostosis sindromicas o complejas, la
expansion de la fosa craneal posterior puede considerarse
en la actualidad el procedimiento de eleccion, ya que se
puede realizar a edades tempranas con poca morbimorta-
lidad creando una disminucién de la presion intracraneal y
una mejoria estética en la forma del craneo. Los pacientes
pueden ser sometidos posteriormente a procedimientos de
expansion de la region anterior sin consecuencias.

INTRODUCCION

| término craneosinostosis se refiere a una

ABSTRACT

Syndromic craniosynostosis represents a spectrum of
congenital pathologies that have a negative impact
on patients’ lives. The term craniosynostosis refers to
the premature fusion of a cranial suture; this problem
generates aesthetic and functional deficiencies in the
skull of patients. The main functional problems are:
increased intracranial pressure, visual disturbances (due
to compression of the optic nerve) and respiratory disorders
such as sleep apnea (due to retrusion of the middle third).
Correction of synostosis should be carried out as soon as
possible to reduce the risk of complications secondary to
these functional problems such as psychomotor retardation,
blindness and cranial malformation. We concluded that
within the initial treatment options for patients with
syndromic or complex craniosynostosis, the expansion
of the posterior cranial fossa can now be considered the
procedure of choice since it can be performed at early ages
with little morbidity and mortality creating a decrease in
intracranial pressure and an aesthetic improvement in
the shape of the skull. Patients may undergo subsequent
anterior vault expansion procedures without any
consequences.

cerebral y ocular y mejorar el aspecto estético
del craneo y la cara en el menor ntimero de

cirugias posible.?

patologia donde las suturas craneales se
fusionan de forma prematura, lo que genera
aumento de la presién intracraneal y defor-
midades esqueléticas. En algunos pacientes se
presentan asociadas a otras anomalias craneofa-
ciales o extracraneales y se denominan sindré-
micas; el tratamiento quirdrgico de este tipo
de craneosinostosis constituye un reto para el
cirujano plastico. Los objetivos del tratamiento
inicial en estos pacientes son la descompresion
de la cavidad craneal y la mejoria en su contor-
no, con el propésito de mejorar las condiciones
que permitan el adecuado desarrollo y funcién

Los accesos y técnicas para la correccién de
la fusién de las suturas craneales han cambiado
en la dltima década gracias a los avances en
los sistemas y dispositivos de fijacion 6sea, los
cuidados trans- y postanestésicos y los estudios
de imagen. Los procedimientos quirdrgicos se
han enfocado tradicionalmente en tratar la
regién anterior del craneo y el avance fronto-
orbitario es un excelente recurso quirdrgico que
ha demostrado tener avances de hasta 30 mm
con buen remodelado de la béveda craneana,
favoreciendo la expansién del volumen endo-
craneano; sin embargo, este procedimiento no
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estd exento de complicaciones y limitaciones,
ademads de requerir de un equipo multidiscipli-
nario bien preparado y atencion especializada
para los nifos.?

El objetivo de este trabajo es presentar
una revision de la informacién publicada mas
reciente acerca de los beneficios y resultados
del uso de la expansién de la béveda poste-
rior (EBP).

Fisiologia del crecimiento craneal
y el impacto de las craneosinostosis

El cerebro tiene un crecimiento acelerado en los
primeros dos anos de vida. Para este momen-
to, el craneo tiene el 70% de su tamano final
y este porcentaje aumenta al 90% a los cinco
anos. En el primer afo de vida el aumento de
tamano del craneo depende en su mayorfa del
desarrollo de su porcion posterior, esto explica la
relevancia de la restitucién de su volumen ideal
en pacientes con craneosinostosis. Al entender
laimportancia del crecimiento del craneo y que
éste es secundario al desarrollo cerebral, surgen
varias interrogantes sobre la intervencion del
cirujano en el manejo de esta condicién: équé
expandir, la region anterior o la posterior?, ¢a
qué edad comenzar el proceso de expansion?,
cuantos procedimientos se deben llevar a cabo?

Las respuestas a algunas de estas interrogan-
tes han surgido gracias a estudios retrospectivos
en los que se analiza de manera volumétrica
el resultado de las cirugfas realizadas. Aunque
el avance de la parte anterior del créneo se
consideraba la piedra angular del tratamiento,
la expansion posterior ha demostrado grandes
beneficios, como mayor expansion y un menor
indice de complicaciones. Con respecto a la
edad para iniciar el proceso de expansién, ésta
se debe realizar lo antes posible, cuando el pa-
ciente comience a tener efectos anatémicos o
funcionales de las sinostosis y el nimero de pro-
cedimientos debe ser el necesario para obtener
los resultados funcionales y estéticos adecuados
en cada paciente.>* En la actualidad, el punto
clave del tema consiste en encontrar el mejor
procedimiento para el tratamiento de estos
pacientes. Diferentes centros proponen algorit-
mos de tratamiento donde la conducta comdn
es operar a los pacientes a edades tempranas,
para evitar asi complicaciones a largo plazo. Por
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otra parte, el mantener u obtener una adecuada
calidad del hueso en el craneo es un aspecto
que anteriormente no se contemplaba y tiene
en la actualidad un papel fundamental, ya que
permite que los procedimientos subsecuentes
sean menos invasivos, con recuperacion rapida
y resultados consistentes.

La expansion de la béveda posterior (EBP)

Los pacientes con craneosinostosis sindrémicas
y en especial aquéllos con sinostosis bicoronal
o turribraquicefalia suelen presentar mdltiples
deformidades craneales y faciales que ameritan
una pronta correccién; desgraciadamente estos
pacientes tienen mdltiples factores que dificultan
su tratamiento quirdrgico. Dentro de estos facto-
res destacan la mala calidad 6sea, por lo general
secundaria al aumento de la presién intracraneal,
asi como apnea obstructiva del suefio.?

Los grupos que favorecen las cirugias a
temprana edad (menos de seis meses) lo hacen
para disminuir la presion intracraneal (PIC),
favorecer la proteccién corneal y asegurar un
adecuado desarrollo cerebral. Por otro lado,
los grupos que favorecen una cirugfa tardia
(después del aiio) lo hacen por la mejoria en
las caracteristicas del hueso craneal y la mayor
reserva funcional que brinda un resultado qui-
rargico mds estable.>®

Justificacion anatomica de la EBP

La béveda posterior tiene mayor volumen que
la porcion anterior del craneo, por lo que una
expansion de esta region conlleva a una mayor
ganancia neta en cuanto al volumen endocra-
neano total.® Es por esto que en la Gltima déca-
da la popularidad de los procedimientos enca-
minados al aumento del volumen de la béveda
posterior ha aumentado considerablemente.
Las indicaciones para realizar una EBP junto
con sus vectores de distraccion se muestran en
el cuadro 1.7 La EBP se ha comparado con el
avance fronto-orbitario (AFO) para identificar la
ganancia de volumen intracraneal, mostrando
mejores resultados en este rubro con la EBP
(AFO: 66 = 56 vs. EBP 142 = 66)."8 Choi y
colaboradores'® reportan ademds ganancia en
la fosa craneal anterior después de la expansion
de la béveda posterior de hasta 20%.
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Cuadro I. Indicaciones de expansion de la béveda posterior junto con sus vectores de distraccion.

Indicacion

Vector

Desproporcion cefalocraneal con forma aceptable
Turribraquicefalia

Créaneo asimétrico

Malformacion Chiari tipo

Posterior

Postero-inferior

Expansion asimétrica

Bilateral-posterior con descompresion del foramen magno

Las ventajas de realizar una EBP son:11112

Aumento de la capacidad endocraneana.
Disminucién considerable de la PIC.
Mejoria en el contorno del craneo.
Mejoria en la calidad y densidad 6sea del
craneo.

Sl e

La EBP se puede llevar a cabo principal-
mente mediante dos técnicas: con resortes
preformados y con distractores internos.

Distraccion osteogénica
de la fosa posterior (DOFP)

La DOFP es un tipo de EBP que se realiza por
medio de osteotomias y colocacién de distrac-
tores. Los protocolos de DOFP dependen de
cada centro quirdrgico. La osteotomia suele ser
parieto-occipital completa para lograr avanzar
el hueso distraido con dos o cuatro dispositivos.
El tiempo de activacion y consolidacién difiere
en cada centro; incluso se ha demostrado una
adecuada consolidacién en protocolos de ex-
pansién rapida y consolidacién breve (menos
de cuatro semanas).!"

Las ventajas del uso de distractores son:'

1. Mayor grado de expansioén.

2. Mejor control de la expansion.

3. Mejoramiento en la calidad del hueso ex-
pandido, disminuyendo en forma secunda-
ria las posibilidades de falla de la expansién.

4. Produce histogénesis (aumento de la can-
tidad y calidad de los tejidos blandos).

Las desventajas del uso de distractores son
la necesidad de otro procedimiento para reti-
rarlos, el riesgo de infeccién de los distractores,

el gasto asociado al uso de los mismos y requerir
mayor tiempo para obtener los resultados fina-
les, esto comparado con el uso de miniplacas
y tornillos.™

Protocolo de DOFP

Derderian y colaboradores? reportaron en
2012 el primer protocolo de DOFP; después
de la osteotomia se dan 72 horas como fase
de latencia y se comienza la activacion de los
distractores con T mm/dia durante 25 a 30 dfas.
La fase de consolidacién se mantiene hasta la
sexta y octava semana, decidiendo cuando
retirarlos basados en la evaluacién radiolégica
de los pacientes.

El primer grupo en reportar el uso de dis-
tractores para la fosa posterior fue el de White
y colaboradores.’? En su serie analizaron seis
casos sindromicos, todos ellos con aumento de la
presion intracraneal. Los resultados demostraron
buena ganancia en el volumen endocraneal,
disminucién de la PIC y mejoria en la forma del
craneo. Los autores reportan ocho complicacio-
nes, la mayoria asociadas a los distractores, como
desplazamiento de los distractores y lesiones
cutaneas asociadas a los mismos.

Johns y colaboradores'® reportaron una
serie de nueve casos: cinco mujeres y cuatro
hombres, con una edad promedio de 21.4
semanas al momento de la cirugia. En siete
casos la distraccion osteogénica fue el primer
procedimiento quirtrgico, los otros dos requi-
rieron suturectomia de urgencia en los prime-
ros tres meses. En sus resultados describen un
promedio de 148 minutos de cirugfa, con un
sangrado de 92.2 mL, teniendo que transfundir
a siete de los nueve casos. La fase de latencia
fue de cuatro difas, con una fase de activacién
de 1 mm/dia, con un promedio de 22.3 mm.

CiruGiA PLAsTICA 2017; 27 (2): 84-90

www.medigraphic.com/cirugiaplastica



La fase de consolidacion fue de 54 a 227 dfias,
decidiendo retirar los distractores a los pacientes
de acuerdo con los controles radiograficos. Los
autores reportan una ganancia en la circunfe-
rencia occipitofrontal de 4.9 cm (1.5 a 6 cm).

Bauder y colaboradores' utilizaron la
DOFP y evaluaron los cambios en la base del
craneo y el foramen magno. Analizaron 10 ca-
sos con diferentes diagnésticos y por medio de
estudios volumétricos identificaron un aumento
en la relacion del volumen de la fosa posterior
con respecto al volumen total craneal del 9.8%.
La dimensi6én del foramen magno también
aumenté de manera significativa.

La DOFP no tiene gran impacto en la co-
rreccién de fenotipos con caras planas, ya que
enfoca el tratamiento a la porcién posterior
del craneo. No obstante, Sakamoto y colabo-
radores' llevaron a cabo una modificacién a
la técnica convencional en la cual se realizan
dos osteotomias, con lo que se busca no sélo
la expansion de la fosa posterior, sino el au-
mento a nivel frontal. En su serie de seis casos
mostraron un excelente resultado con poca
morbilidad, aunque debido a la localizacién de
su osteotomfa sobre el seno sagital, el riesgo de
sangrado del seno venoso estd aumentado y se
debe tener extrema precaucion.

Uso de resortes (Springs) para la expansion
de la béveda posterior

Lajustificacién del uso de resortes esté en realizar
una cirugfa con menor morbimortalidad que una
osteotomia para obtener los mismos resultados.?
El uso de resorte fue comunicado por primera
vez por Lauritzen en un modelo experimental
en craneos de conejos, reportando la ventaja del
uso de resortes; posteriormente mostrd su uso en
pacientes con sinostosis metépica.'®1”

Jong y colaboradores'® hicieron un estudio
retrospectivo en el que compararon un grupo
con expansion de la béveda posterior con resor-
tes contra un grupo tratado mediante osteoto-
mias y fijacion con placas absorbibles, sin existir
diferencias significativas en las caracteristicas de
los pacientes. Los autores reportan mayor ga-
nancia anteroposterior en el grupo de resortes
con las mismas tasas de complicaciones.

Arnaud y colaboradores' modificaron el
uso de resortes para pacientes con sinostosis
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bicoronal; evaluaron 19 pacientes en los que
no realizaron osteotomias, sino que insertaron
los resortes dentro de la sutura lamboidea para
lograr una adecuada expansién en todos los ca-
sos sin alterar la anatomia de la regién anterior,
la cual esta virgen para los procedimientos ulte-
riores. En sus resultados reportan un adecuado
crecimiento craneal con una forma estética, asi
como mejoria de la calidad de hueso, reportado
por estudios de imagen.

DISCUSION

La DOFP se puede realizar en edades muy
tempranas y se asocia con una menor estan-
cia hospitalaria y sangrado transoperatorio,
comparado con la expansién de la béveda
posterior realizado con miniplacas y tornillos
en etapas mds tardias.?? Ademads, la DOFP ha
demostrado que retrasa el momento de pro-
cedimientos quirdrgicos como monobloque y
avance fronto-orbitario.?!

La combinacién con otros procedimientos
lo han reportado distintos autores con resulta-
dos adecuados. Rodriguez y colaboradores??
reportaron en 2011 tres casos de craneosi-
nostosis sindrémicas; trataron dos pacientes
con sindrome de Apert y uno con sindrome
de Crouzon, de seis a ocho meses a los que
les colocaron resortes para expansién de la
béveda posterior y avance fronto-orbitario en
forma simultdnea. Los autores no reportan las
ganancias en mm o en volumen endocraneano,
pero muestran una mejoria considerable en los
pacientes evaluados clinicamente.

Goldstein y colaboradores?® reportaron
un caso de una paciente con sindrome de
Saethre-Chotzen que tenfa un compromiso
importante del tercio medio facial; decidieron
realizar expansion de bdveda posterior con
resortes y el tercio medio se trat6 con un dis-
positivo de traccién. El procedimiento no tuvo
complicaciones trans- ni postoperatorias y la
ganancia total fue de un 47% del volumen de
la béveda craneal. Una consideracion impor-
tante de ese reporte es que la tecnologia que
utilizaron para la colocacién del pin centro
facial para la distraccion requiere de tecno-
logia avanzada (navegacion transoperatoria
con tomograffa computada) y no se cuenta
con esto en todos los hospitales.

CiruGiA PLAsTICA 2017; 27 (2): 84-90

www.medigraphic.com/cirugiaplastica



88

Carrillo-Cérdova JR y col. Expansion de la boveda posterior en el tratamiento de las craneosinostosis sindrémicas

Ventajas y desventajas del uso
de distractores y resortes

Los distractores permiten una expansién con-
trolada y se puede estimar de manera precisa la
cantidad de milimetros, la simetria del proceso
y la decision de cudndo detener la distraccion
para comenzar con la fase de consolidacion. Las
desventajas del uso de distractores son el riesgo
de infeccién del pin y de las lesiones cutaneas
asociadas. Los resortes, por su parte, no tienen
complicaciones de infeccién y lesion del pin,
pero presentan migracién del dispositivo o ex-
posicion y los pacientes deben evitar la posicién
supina para que no interfiera con la expansion
mediada por resortes, o que promuevan la
exposicion de los mismos. '8

Los inconvenientes del uso de resortes son
principalmente la dificultad para llevar a cabo
una expansion de manera controlada, ya que
los resortes pueden generar distintos grados
de expansién en los pacientes, ademas de la
posibilidad de erosién de la piel y extrusion de
los dispositivos. Ambos dispositivos requieren
un segundo tiempo quirdrgico para su retiro; es
por ello que algunos grupos llevan a cabo este
procedimiento junto con el avance frontal.%29

En la actualidad, la tomografia axial compu-
tada con cortes finos y reconstruccién coronal,
sagital y tridimensional es la forma mas correcta
para llevar el andlisis.?® Se requieren estudios

pre- y postoperatorios para poder llevar a cabo
las mediciones necesarias. Las medidas utilizadas
son la circunferencia fronto-occipital y el volumen
intracraneal estimado por volumetria tridimen-
sional. La dimensién del foramen magno v la
superficie de la base del craneo empiezan a ser
reportadas en la literatura mundial. En caso de
no contar con este tipo de estudios es preferible
referir a los pacientes a centros capacitados, ya
que la cefalometria puede subestimar algunas me-
diciones.?* Durante el seguimiento a largo plazo
de estos pacientes es controvertido el uso de TAC
debido a la dosis de radiacién y las implicaciones
que esto puede tener en los pacientes.?3

Complicaciones

Aunque la colocacién de resortes o distractores
para la expansion de la béveda posterior son
procedimientos con menor morbimortalidad
que los avances frontales, este tipo de procedi-
mientos quirdrgicos no estdn exentos de com-
plicaciones. Greives y colaboradores?® realizaron
un andlisis de 11 series de casos publicados con
un total de 86 pacientes y una tasa de complica-
ciones del 30%. La complicacién mas frecuente
(10%) fue la fistula de liquido cefalorraquideo,
seguida de procesos infecciosos y dehiscencia de
herida. No hay reporte de muertes o complica-
ciones con secuelas considerables en pacientes
sometidos a expansion de la béveda posterior.2

Cuadro II. Cuadro comparativo de complicaciones segin autores.

Autor Afio  Nuam. de Pacientes  Edad (media) meses ~ Complicaciones  Tipo de complicacion

White et al. 2009 6 15 8 (83%) Dos fugas de liquido cefalorraquideo, dos traumas
a distractor, tres aflojamientos de distractor, una
dehiscencia quirirgica

Serloetal. 2011 10 28.8 0%

Nowinskietal. 2011 1 5 0%

Steinbacher etal. 2011 8 21 1 (12.5%)  Fractura del brazo del distractor

Wiberg et al. 2012 10 18.1 7 (50%) Tres desgarros de dura, una exposicion distractor,
una fuga de liquido cefalorraquideo

Yilikontiolaetal. 2012 16 2.5 meses a 7 afios 0%

Taylor et al. 2012 9 35 2 (22%) Sangrados del seno dural (intraoperatorio)

Goldsteinetal. 2013 22 27.6 5 (22.7%)  Dos fugas de liquido cefalorraquideo, dos infeccio-
nes del sitio quirdrgico, una falla del distractor

Chu et al. 2013 1 3 1 (100%) Pansinostosis (retardada)
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Las complicaciones del uso de resortes son
menores a las de otros procedimientos y las mas
frecuentes son la migracién de los resortes y la
dificultad al momento de su retiro. Para evitar
esto, los resortes se deben preformar antes de la
cirugfa y retirar justo al momento de alcanzar su
elongacion total. Las complicaciones reportadas
en las series de EFP publicadas en los dltimos
cinco afos se muestran en el cuadro II.

CONCLUSIONES

La expansion de la boveda posterior es un
procedimiento novedoso con gran aceptacion
en los centros de cirugfa craneofacial que tiene
resultados consistentes en distintas series re-
portadas a nivel mundial. Las ventajas de este
procedimiento son la reproducibilidad, la baja
morbimortalidad y el poco tiempo quirdrgico.
Se recomienda la incorporacion de la EBP a los
protocolos de atencién de pacientes con cra-
neosinostosis complejas y/o sindrémicas en los
centros especializados de cirugfa craneofacial y
evaluar los resultados a largo plazo de la incor-
poracion de estas maniobras en estudios futuros.
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