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RESUMEN

La craniosinostosis consiste en la fusién prematura de las suturas del craneo y, junto con otras anomalias, constituye un sindrome.
Son patologias de etiologia y patogenia heterogénea. Se conocen mas de 90 sindromes de craniosinostosis sin incluir las
craniosinostosis ocasionales, ni las secundarias. El diagndstico es clinico radiolégico y la prevalencia al nacimiento de todos los
tipos de craniosinostosis es de 343 por un millon. La sinostosis de la sutura sagital es la mas frecuente seguida por la coronal. La
fusién prematura de las suturas metopica y lambdoidea es menos frecuente y los casos de craniosinostosis aislada son esporadi
cos. En el caso de las sindromaticas, pueden ser mutaciones frescas o de transmisién autosémica dominante. La aparicion de
craniosinostosis en la descendencia se encuentra relacionada con edad paterna avanzada. En este trabajo se hara una revision
de la craniosinostosis mas frecuente que es la escafocefalia/dolicocefalia, insistiendo en las diferentes alternativas en el manejo
quirtrgico y se describira detalladamente la técnica quirdrgica que utilizamos. Se presenta esta revision por la importancia del
diagnéstico preciso de los mismos, ya que de ello dependen el tratamiento y manejo de los pacientes, asi como la realizaciéon de
un asesoramiento genético sobre las posibles complicaciones como: retraso mental, malformaciones cardiacas (dependiendo del
sindrome) y del riesgo de recurrencia en la familia.

Palabras clave: Craniosinostosis, escafocefalia, dolicocefalia, cranioestenosis, tratamiento quirdrgico.
ABSTRACT

Craniosynostosis is a disorder of the skull shape caused by a premature fusion of the sutures. Together with other anomalies, it
constitutes a syndrome. Craniosynostosis is a pathology of heterogenic etiology. There are more than 90 syndromes of
craniosynostosis known, excluding the occasional and secondary craniosynostosis. The diagnosis is made clinically and radiologically
and the prevalence of all types is 343 per million of newborns. The most frequent synostosis is the fusion of the sagital suture
followed by the fusion of the coronal. The premature fusion of the metopic and lambdoid sutures is less frequent. Cases of isolated
craniosynostosis are sporadic. Craniosynostosis in the offspring is related to father’s old age. In this paper, we will make a revision
of the literature in the diferent alternatives in the surgical management, and we will describe our surgical technique, with detail in
the surgical procedure, of the most common type of craniosynostosis, escaphocephaly/dolicocephaly. This revision is because
of the importance of a precise diagnosis, since patient handling and treatment depend on it. It is also important in order to
provide proper genetic counseling about the possible complications such as mental retardation, cardiac malformations and
others (depending on the syndrome) and to inform the risk of recurrence in the family.
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INTRODUCCION tos en Inglaterra.” El término cranioestenosis describe con

mayor precision el cierre prematuro de una sutura; sin

La craniosinostosis consiste en el cierre prematuro de las  embargo, el término craniosinostosis es el término utili-
suturas del craneo, de etiologia y patogenia heterogénea, zado con mayor frecuencia en la literatura mundial. La
y diagnéstico clinico radiolégico, con una prevalencia fusién de la sutura sagital es la mas frecuente, seguida de
al nacimiento de todos los tipos de 10-16 por cada cien la coronal, metépicay lambdoidea.?* La forma de la cabe-
mil nacimientos en EUA, 4 por cada cien mil nacimien-  za depende de la sutura que esté fusionada y del momento
durante el desarrollo del feto en que se produjo la union.
Las craneosinostosis se pueden presentar en forma aislada
*  Servicio de Neurocirugia, Hospital Juarez de México. 0 asociadas a otras anomalias constituyéndose asi en un
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sindrome. Se conocen mas de 90 sindromes de craniosi-
nostosis sin incluir los ocasionales y los de origen secun-
dario.* Los casos de craniosinostosis aislada son esporadi-
cos. Las sindromaticas tienen un patrén de herencia
autosémico dominante, la mayoria de penetrancia com-
pletay con una alta frecuencia de mutaciones frescas re-
lacionadas con la edad paterna avanzada.® En el caso de
la craniosinostosis familiar, puede estar afectada la mis-
ma o diferentes suturas en los distintos miembros de la
familia.

Con base en su etiologia, las craniosinostosis se cla-
sifican en dos grupos: cranioestenosis primaria, cuando
se desconoce la etiologia; y cranioestenosis secundaria,
cuando ésta forma parte de las manifestaciones de alguna
alteracion subyacente de origen metabélico, hematol6-
gico, farmacolégico o algunas alteraciones estructurales
como: microcefalia, hidrocefalia con sistema hiperfuncio-
nal, encefalocele y holoprosencefalia. Esta clasificacion es
para las craniosinostosis que no se relacionan con algin
sindrome, también llamadas no sindromaticas.®

Las bases patolégicas para las craniosinostosis no sin-
dromaticas involucran factores mecanicos y alteraciones
en la produccion de algunos factores de inhibicion, asi
como algunas proteinas que se han relacionado con este
trastorno. Uno de los factores mecanicos propuestos es la
restriccion intrauterina, ya sea por mal posicion fetal o
por oligodramnios. Los factores que se han relacionado
con la presencia de fusion prematura son: el factor de
crecimiento fibroblastico y el factor de transcripcion Ho-
mebox. Las proteinas relacionadas son la proteina dsea
morfogénica y la Sonic Hedgehog. En estudios recientes
se ha propuesto que la duramadre envia seiales de inhi-
bicion para mantener abiertas las suturas, a través de un
factor inhibitorio no identificado.®*

El diagnéstico es clinico, con la presencia de malfor-
macion del craneo caracteristica de la sutura o suturas
afectadas, engrosamiento palpable de las mismas. El diag-
noéstico se complementa con estudios de imagen: radio-
grafias simples de craneo, donde se observa la patencia o
no de alguna sutura, y en casos donde exista duda o que
se asocien mas de una sutura afectada es recomendado
realizar un estudio tomografico con reconstruccién de
tercera dimension de la estructura 6sea craneal.™ El trata-
miento es quirtrgico con dos objetivos: prevenir altera-
ciones cognitivas/retraso mental y el aspecto estético del
paciente.

La escafocefalia (AKA dolicocefalia) es un cierre tem-
prano de la fusion de la sutura sagital. La sutura va de
adelante hacia atras, limitada por los huesos parietales,
frontal y occipital. Esta fusién causa un craneo largo y
estrecho. El craneo es largo desde la parte anterior a la
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posterior y estrecho de oreja a oreja, por lo cual se le
denomina dolicocefalia.

MATERIAL Y METODOS

Los casos revisados corresponden a un paciente maneja-
do en el Servicio de Neurocirugia del Hospital Judrez de
México y el Servicio de Neurocirugia Pediétrica del Hos-
pital “La Raza” del Instituto Mexicano de Seguro Social,
con revision completa de los datos de los pacientes obte-
nidos del expediente clinico. La revision bibliografica se
realizé en diferentes bases de datos por medio de Inter-
net: Medline, Pubmed, Ovid, entre otras fuentes. Foto-
grafias transquirdrgicas tomadas con camara digital Lu-
mix Panasonic modelo DMC-FX9. Realizando bdsqueda
con palabras clave: craniosinostosis, escafocefalia, doli-
cocefalia, cranioestenosis, tratamiento quirdrgico.

RESULTADOS
Paciente

Con fines de describir la técnica reportamos un caso
de un paciente femenino de siete meses de edad con el
diagnostico de escafocefalia.

Criterios quirdrgicos

Se considera candidato de correcciéon quirdrgica a todo
paciente con craniosinostosis en edad entre tres y hasta
12 meses como rango ideal, y de 12 hasta los 18 meses
como un rango donde se debe de evaluar riesgo y bene-
ficio de la cirugfa. En nuestra experiencia los mejores re-
sultados son entre los tres y seis meses de edad. El objeti-
vo de la cirugia es mejorar el aspecto estético de las
malformacién craneal y facial, asi como prevenir déficit
cognitivos asociados a esta patologia.

Descripcion de la técnica quirargica

Paciente de sexo femenino, de siete meses de edad,
que consulta por malformacion craneal, craneo con
alargamiento antero-posterior y diametro biparietal dis-
minuido (Figura 1). La nina es el producto del segundo
embarazo de una pareja joven, no consanguinea. No
hay antecedentes familiares, no hay antecedentes pa-
tologicos del embarazo actual, ni de ingestiéon de medi-
camentos. Neurologicamente integro.

Se posiciond al paciente en posicion prono modificada
con ligera extensién de la cabeza, con almohadilla por
debajo de la region toracica como soporte (Figura 2), lo
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Figura 1. Craneo con alargamiento antero posterior.

.

Figura 2. Posicién prono modificada con ligera extension de la Figura 5. Vista de la zona diseccionada
cabeza.

Figura 3. Vista de incision biparietal estandar. Figura 6. Cortes de relajacién a nivel parietotemporal.
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cual facilité una exposicién de manera anterior hasta breg-
ma y de manera posterior hasta lambda, practicamente todo
el vertex.

Se realiz6 una incision biparietal estandar, justo a una
distancia media entre bregma y lambda, justo por arriba
de la pina; se infiltré con epinefrina 1:400,000, con di-
seccioén por planos respetando el periostio, con el obje-
tivo de minimizar el sangrado transquirtrgico (Figura 3).

Se realiz6 el marcaje de la craniectomia, tomando como
[imite anterior a bregma y de limite posterior a lambda,
resecando ambas, de manera lateral se resec6 de 3-4 cm
de la linea media; se inicié con un trepano a 1-2 cm de
linea media cerca de lambda y anteriormente cerca
de bregma, con cuidado especial en la diseccién sobre el
seno sagital. Se retiré en una sola unidad el colgajo 6seo
(Figuras 4y 5).

Finalmente realizamos cortes de relajacién a nivel pe-
rietotemporal, esto para favorecer la remodelacion del dia-
metro biparietal, el cual se encontré disminuido en las
fusiones de la sutura sagital (Figura 6). Se aplicaron agentes
hemostaticos y se cerré galea con vicryl 3-0 y piel con
nylon 4-0 o grapas metalicas; se colocé drenaje subgaleal
de 1/8, teniendo cuidado de que no se posicionara sobre el
seno sagital, por el riesgo de lesion del mismo al retirar
drenaje.

DISCUSION

Uno de los primeros reportes de craniosinostosis fue en-
contrado en los textos de Hipocrates, Galeno y Celsus, los
cuales describian anormalidades en el desarrollo del cra-
neo, sin describir ninglin tipo de manejo. Existiendo publi-
caciones aisladas desde entonces, hasta en 1839, Somme-
ring; 1846, Hyrtl; 1851, Virchow; 1860, Baer; 1862,
Welcher; donde describen nuevamente esta patologia y la
denominan, de acuerdo con la forma, haciendo los prime-
ros reportes de la escafocefalia, dolicocefalia, clinocefalia
y trigonocefalia como variedades de craniosinostosis. Pero
es hasta en 1890 cuando Odilon Lannelongue reporto el
primer caso de reparacion quirtrgica de una dolicocefalia,
seguido un par de ainos después por Lane, 1892, quien repor-
to casos de reparacion exitosa.'"3

Desde entonces se han reportado muchas variedades de
técnicas en el manejo quirdrgico de estos pacientes, que
van desde sélo reseccidén de la sutura afectada, hasta calva-
riectomias totales, y como adicién reciente es la suturecto-
mia por via endoscépica, éstas con resultados variables
(Cuadro 1).2118

La edad que consideramos la mas adecuada para la
reparacion de las craniosinostosis es desde los tres hasta
los 12 meses, con un rango de hasta los 18 meses, de ma-
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Cuadro 1. Cronologia de procedimientos.

1968 Shillite Suturectomia
1978 Jane Procedimiento Pi
1982 Epstein  Calvariectomia total
1986 Olds Craniectomia extendida
1988 Kaiser Craniectomia linear,
extendida y total
1991 Marsh Reconstruccién subtotal
con calvariectomia
1995 Kanev Procedimiento Pi modificado
con cortes laterales
1996 Boop Suturectomia con reconstruccién calvaria
1997 Maugans Suturectomfia con reconstruccion total

nera ideal entre los seis y nueve meses de edad. Hay que
tomar en cuenta algunos factores e individualizar cada pa-
ciente, como la presencia o no de un craneo hipertensi-
VO.19’20

La primera cirugia correctiva de la escafocefalia la pu-
blico Lannelongue en 1890, donde report6 liberacién de
la sutura sagital, con malos resultados. Dos anos después
Lane publicé otro caso de dolicocefalia, en el cual reali-
z6 una suturectomia, asi también Faber y Towne publica-
ron técnicas donde realizaban craniectomias mas extensas;
sin embargo, durante esta época el enfoque quirtrgico era
principalmente evitar el deterioro cognitivo del paciente.
En 1960 Tessier y Rougerie empezaron a enfatizar el aspec-
to cosmético de estos pacientes. Desde entonces se han
reportado diferentes técnicas, sin existir un estandar para el
manejo quirurgico de estos pacientes, asi como ausencia
de resultados posquirurgicos a largo plazo de estas técni-
CaS.19’2O’21

En este escrito se describe la técnica utilizada en nues-
tras instituciones, la cual involucra una craniectomia que
abarca bregma y lambda, asi como 3-4 cm laterales a la
Iinea media, agregandose cortes de relajacion a los hue-
sos perietales y temporales, existen técnicas similares
reportadas en la literatura, McLone reporté una técnica
similar.

Consideracion especial se debe tomar en cuenta en caso
de una fusion localizada, ya sea en la region anterior o
posterior de la sutura sagital (batrocefalia), en las cuales se
debe enfocar hacia la porcién mas afectada, ya sea anterior
o posterior. En caso de la batrocefalia anterior realizamos
el mismo procedimiento descrito anteriormente para repa-
rar la fusion de la sutura sagital, agregandole cortes de rela-
jacion sobre la regién de comprensacién, en este caso el
frontal, incluso en algunos casos requiere un moldeamien-
to a través de una craniotomfa. 02223

Los resultados de estos pacientes son buenos, con una
mortalidad minimay con resultado estético excelente.'#204
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