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RESUMEN

La craniosinostosis consiste en la fusion 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 radiologico y la prevalencia al nacimiento de todos los
tipos de craniosinostosis es de 10 16 por cada 100,000 nacimientos en EUA. La sinostosis de la sutura coronal se encuentra
dentro de las mas frecuentes, debido a que en este tipo de malformacion craneal no sélo se afecta la sutura coronal, sino otras
suturas del craneo y del macizo facial, por lo tanto, el tratamiento quirirgico debe estar dirigido a corregir todas los sinostosis
presentes, con el objetivo de ofrecerle al paciente un mejor resultado estético a corto y largo plazos. En este trabajo se hara
una revisién en la plagiocefalia anterior y se describira la técnica quirdrgica que utilizamos de manera detallada. Se presenta
esta revision por la importancia del diagnoéstico preciso de los mismos, ya que de ello dependen el tratamiento y manejo de
los pacientes, asi como la realizacién de un asesoramiento genético sobre las posibles complicaciones como: retraso mental,
malformaciones cardiacas (dependiendo del sindrome) y del riesgo de recurrencia en la familia.
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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 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 10 16 for every 100,000 new born in the EUA. 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 anterior plagiocephaly with principal focus in the surgical technique, with detail in the surgical
procedure. 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

La craniosinostosis consiste en el cierre prematuro de
las suturas del craneo, de etiologia y patogenia heterogé-
nea, y diagnastico clinico radiolégico, con una prevalen-
cia al nacimiento de todos los tipos de 10-16 por cada
100,000 nacimientos en EUA, cuatro por cada 100,000
nacimientos en Inglaterra.' El término cranioestenosis des-
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cribe con mayor precisién el cierre prematuro de una sutu-
ra; sin embargo, el término craniosinostosis es el término
utilizado con mayor frecuencia en la literatura mundial. La
fusién de la sutura sagital es la mas frecuente, seguida de
la coronal, metépica y lambdoidea.?? La forma de la cabe-
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
0 asociadas a otras anomalias constituyéndose asi en un
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-
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cos. Las sindromaticas tienen un patrén de herencia auto-
somico dominante, la mayoria de penetrancia completa y
con una alta frecuencia de mutaciones frescas relaciona-
das con la edad paterna avanzada.® En el caso de la cra-
niosinostosis familiar, puede estar afectada la misma o
diferentes suturas en los distintos miembros de la familia.

Con base en su etiologia, las craniosinostosis se clasifi-
can en dos grupos de craniosinostosis: primaria, cuando se
desconoce etiologia y secundaria cuando forma parte de
las manifestaciones de alguna alteracién subyacente de ori-
gen metabélico, hematologico, farmacolégico o algunas
alteraciones estructurales como: microcefalia, hidrocefalia
con sistema hiperfuncional, encefalocele y holoprosence-
falia. Esta clasificacion es para las craniosinostosis que no se
relacionan con algun sindrome, también llamadas no sin-
drométicas.®

Las bases patoldgicas 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 malposicion fetal o por
oligohidramnios. Los factores que se han relacionado con
la presencia de fusion prematura son: el factor de creci-
miento fibroblastico y el factor de transcripcién Home-
box. Las proteinas relacionadas son la proteina 6sea mor-
fogénicay la Sonic Hedgehog. En estudios recientes se ha
propuesto que la duramadre envia seiales de inhibicién
para mantener abiertas las suturas, a través de un factor
inhibitorio no identificado.®?

El diagnéstico es clinico, con la presencia de malforma-
cion del craneo caracteristica de la sutura o suturas afecta-
das, engrosamiento palpable de las mismas. El diagndstico
se complementa con estudios de imagen: radiografias sim-
ples de craneo, donde se observan las caracteristicas de las
suturas craneales (si estan o no fusionadas), y en casos don-
de exista duda o que se asocien mas de una sutura afectada
es recomendado realizar un estudio tomogréafico con re-
construccion de tercera dimension de la estructura ésea
craneal.' El tratamiento es quirdrgico con dos objetivos:
prevenir alteraciones cognitivas/retraso mental y el aspecto
estético del paciente.

El término plagiocefalia proviene del griego plagios, que
significa oblicuo; Virchow lo utilizo para senalar una va-
riedad de craneosinostosis en la que el craneo asimétrico
tomaba aspecto oblicuo, pero a través de los aios éste ha
sido objeto de continuas discusiones y se han propuesto
varias clasificaciones. Actualmente se aceptan tres formas:
plagiocefalia frontal compensatoria, que ocurre cuando se
produce una fusion prematura de la sutura lambdoidea con-
tralateral, plagiocefalia frontal deformacional secundaria a
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fuerzas compresivas externas que acttan en el utero, al na-
cimiento o en el periodo posnatal, que es el resultado de la
sinostosis en una hemisutura coronal y a la que nos referi-
mos en este trabajo.®"

MATERIAL Y METODOS

El caso revisado corresponde a un paciente manejado en
el Servicio de Neurocirugia del Hospital Juarez de México,
con revision completa de los datos del paciente obtenidos
del expediente clinico. La revision bibliografica se realizo
en diferentes bases de datos por medio de Internet; Medli-
ne, Pubmed, Ovid, entre otras fuentes. Fotografias trans-
quirdrgicas tomadas con camara digital Lumix Panasonic
modelo DMC-FX9. Realizando blsqueda con palabras cla-
ve: craniosinostosis, plagiocefalia anterior, sutura coronal,
craneoestenosis, tratamiento quirdrgico.

RESULTADOS
Paciente

Con fines de describir la técnica reportamos un caso de
un paciente masculino de un ano y dos meses de edad, el
cual presentaba fusién prematura de la sutura coronal del
lado izquierdo.

Criterios quirtrgicos

Se considera candidato de correccion 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 beneficio de la
cirugia. En nuestra experiencia los mejores resultados son
entre los tres y seis meses de edad. El objetivo de la cirugia
es mejorar el aspecto estético de la malformacién craneal y
facial, asi como prevenir déficit cognitivos asociados a esta
patologia.

Caso clinico y técnica quirdrgica

Paciente de sexo masculino, de 14 meses de edad, que
consulté por malformacion craneal, craneo con aplana-
miento frontal izquierdo, con compensacién frontal con-
tralateral, aplanamiento de cigoma ipsilateral, y la pre-
sencia de ojo en “Harlequin” o en “Mefist6feles” (Figura
1). El nifio es el producto del primer embarazo de una
pareja joven, no consanguinea. No hay antecedentes fa-
miliares, no hay antecedentes patoldgicos del embarazo,
ni de ingestién de medicamentos. Neurologicamente in-
tegro.
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Figura 1. Aspecto del paciente con malformacién craneal: apla
namiento frontal izquierdo, con compensacién frontal contra
lateral, aplanamiento de cigoma ipsilateral y presencia de ojo
en “Harlequin”.

e

Figura 2. Posicion en decubito dorsal con ligera flexién de la
cabeza.

Técnica quirdrgica

Se posiciona a paciente en posicion decubito dorsal con
ligera flexion de la cabeza (Figura 2), lo cual facilita una
exposicién de manera anterior hasta el reborde supraorbi-
tario y de manera dorsal hasta 2 cm por detras de la sutura
coronal.
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Figura 3. Incisién bicoronal estandar a 1 2 cm por detras de la
sutura coronal.

Figura 4. Descubrimiento del reborde supraorbitario ipsilate
ral a la sutura fusionada, con exposicién de la sutura frontoci
gomatica.

Se realiza una incision bicoronal estandar, justo a 1-2
cm por detras de la sutura coronal, justo por arriba del
trago, se infiltra con epinefrina 1:400,000, con diseccion
por planos respetando el periostio, con el objetivo de mi-
nimizar el sangrado transquirurgico (Figura 3). Se diseca de
manera anterior hasta descubrir el reborde supraorbitario
ipsilateral a la sutura fusionada, con exposicién de la sutu-
ra frontocigomatica y con desplazamiento del musculo tem-
poral de 2 cm aproximadamente (Figura 4).
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Se realiza el marcaje de la craniectomia, tomando como
limite anterior 1 cm por arriba del reborde orbitario y de limi-
te posterior a 1-2 cm por detras de la sutura coronal, de mane-
ra bilateral, resecando ambas suturas coronales, de manera
lateral se reseca de 1-2 cm por debajo de la insercion del
musculo temporal del lado afectado, y de lado contralate-
ral por arriba de la insercion del muasculo temporal. Se
colocan 10 trépanos, tres de manera lateral y dos a 1 cm de
la Iinea media, de manera bilateral, retirando en una sola
pieza el colgajo cutaneo (Figuras 5-7).

Se procede con la remodelacion del ala menor del esfe-
noides de manera ipsilateral, para posteriormente realizar

Figura 5. Marcaje de la craniectomia.

Figura 6. Reseccion de ambas suturas coronales.
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tres cortes en la porcion lateral de la 6rbita: unoa 1 cm de
la apdfisis orbitaria externa, otro en la sutura frontocigo-
matica y el Gltimo a 2 cm anteroposterior del techo orbita-
rio, con el fin de realizar el avance orbitario de lado afecta-
do (Figura 8). Se realiza colocacién de injerto 6seo para
realizar avance orbitario (Figura 9), y se fija con una mini-
placa absorbible (Figura 10). Una opcién en caso de no con-
tar con miniplacas es fijar avance con suturas absorbibles.

iy

Figura 7. Aspecto del créneo tras reseccién del colgajo cutaneo.

Figura 8. Remodelacién del ala menor del esfenoides de mane
ra ipsilateral.
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Figura 10. Suturas absorbibles.

Para finalizar, se coloca injerto 6seo de 1 x 2 cm sobre
el reborde supraorbitario afectado, con el fin de mejorar el
aspecto estético, y otro injerto de 3 x 4 cm en la region
frontal contralateral (Figura 11).

Se aplican agentes hemostaticos y se cierra galea con
Vicryl 3-0y piel con nylon 4-0 o grapas metélicas; se colo-
ca drenaje subgaleal de 1/8, teniendo cuidado de que no se
posicione sobre el seno sagital, por el riesgo de lesién del
mismo al retirar drenaje.
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Figura 11. Injertos 6seos colocados sobre reborde supraorbi
tario afectado y region frontal contralateral.

DISCUSION

La plagiocefalia consiste en el cierre unilateral de una
de las suturas coronales. Bruneteau y Mulliken dividieron
esta malformacion en tres subtipos: deformacional, com-
pensadora y sinostética. La primera se debe a un trauma de
parto o bien a fuerzas intrauterinas. La variante compensa-
dora se debe al cierre de la sutura lambdoidea, que secun-
dariamente produce una deformidad del crdneo anterior.
Finalmente, el subtipo sinostético corresponde al cierre
de una de las suturas coronales. Se presenta clinicamente
como una deformidad bifrontal, puesto que mientras en
el lado de la sinostosis el desarrollo del hueso frontal se
encuentra impedido, en el lado opuesto se observa una
prominencia por la redireccion de los vectores de creci-
miento hacia ese lado. Desde el punto de vista de las alte-
raciones en la base craneana, la sinostosis produce un le-
vantamiento a nivel del ala del esfenoides, lo que junto al
frontal poco desarrollado, lleva a alteraciones en la capaci-
dad de la caja craneana. Por un lado, hay falta de desarro-
llo de la fosa anterior y, por otro, protrusién en la fosa
temporal, ambos en el lado de la sutura fusionada. Final-
mente estas alteraciones, tanto las de la calota, como las
de la base del craneo, generan una asimetria facial por de-
formidad en la érbita ipsilateral, que se presenta més pe-
quena con desviacion del tabique y la raiz de la nariz hacia
el lado de la sutura con sinostosis. El tratamiento consiste
en la remodelacién del frontal, que incluya la sutura com-
prometida y avance desde el reborde superoexterno orbita-
rio ipsilateral hacia la sutura.'>'®
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En nuestro hospital nosotros realizamos una craniecto-
mia frontal, asi como avance orbitario del lado de la si-
nostosis, con esto se corrige la mayor parte de las suturas
afectadas, sabemos que no sélo se afecta la sutura coronal,
generalmente se afectan otras suturas de craneo y hueso
maxilofacial. Fijamos el avance orbitario con placas absor-
bibles o con suturas como el Vicryl, pero en este caso au-
menta el tiempo quirtrgico. En la literatura se reportan
técnicas similares, nosotros agregamos dos variantes: se le
coloca un colgajo 6seo de 2 x 0.5 cm de diametro sobre el
arco orbitario en el cual se le realizo el avance, y otro
colgajo 6seo sobre la region frontal contralateral de 5 x 5
cm. En nuestra experiencia la colocacion de estos dos col-
gajos mejora de manera significativa en resultado estético
de los pacientes.
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