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Resumen

Fundamento: la craneosinostosis es una de las
patologias neuroquirdrgicas mas frecuentes en la
edad pediatrica. Los conocimientos sobre su manejo
son de vital importancia para intervenir con el
tratamiento de manera oportuna.

Objetivo: caracterizar los pacientes operados de
craneosinostosis no sindromica.

Métodos: se realizé un estudio descriptivo y de
corte transversal, en el periodo enero/2018-
diciembre/2022, con la totalidad de pacientes
intervenidos de craneosinostosis en el Hospital
Pediatrico José Luis Miranda, de Villa Clara (N=28).
Las variables analizadas fueron: sexo, color de la
piel, clasificacién de la malformacién segun sutura
afectada, sintomas y signos asociados a la
malformacion, edad al realizar la intervencién
quirtrgica, técnica quirdrgica y complicaciones.
Resultados: se observé predominio del sexo
masculino y de pacientes con color blanco de la piel.
La forma de presentacién mas frecuente fue la
escafocefalia, y se asocié a sintomas como el
retardo en el desarrollo psicomotor y estrabismo.
Las técnicas quirdrgicas realizadas fueron de
remodelado total de la béveda craneal, que en la
mayoria de los nifios se realizé antes de los 23
meses. La complicacion més frecuente fue la
infeccion de la herida quirlrgica.

Conclusiones: la craneosinostosis es una patologia
neuroquirdrgica frecuente en el sexo masculino. La
forma de presentacién mas frecuente es la
escafocefalia y se puede asociar a sintomas y signos
neuroldgicos. Las técnicas quirlrgicas realizadas
para remodelado de la béveda craneal se deben
realizar antes del primer afio de vida, con vistas a
disminuir el indice de complicaciones.
Palabras clave: Craneosinostosis, anomalias
craneofaciales, neurocirugia

Abstract

Background: craniosynostosis is one of the most
frequent neurosurgical pathologies in the pediatric
age. Knowledge about its management is of vital
importance to intervene with treatment in a timely
manner.

Objective: to characterize the patients operated on
for non-syndromic craniosynostosis.

Methods: a descriptive and cross-sectional study
was carried out, from January/2018 to
December/2022, with all the patients operated on
for craniosynostosis at the José Luis Miranda
Pediatric Hospital, in Villa Clara (N=28). The
analyzed variables were: sex, skin color,
classification of the malformation according to the
affected suture, symptoms and signs associated with
the malformation, age at surgery, surgical technique,
and complications.

Results: a predominance of the male sex and
patients with white skin color was observed. The
most frequent form of presentation was
scaphocephaly, and it was associated with
symptoms such as delayed psychomotor
development and strabismus. The surgical
techniques performed were total remodeling of the
cranial vault, which in most children was performed
before 23 months old. The most frequent
complication was infection of the surgical wound.
Conclusions: craniosynostosis is a frequent
neurosurgical pathology in the male sex. The most
frequent form of presentation is scaphocephaly and
it can be associated with neurological symptoms and
signs. Surgical techniques performed for remodeling
of the cranial vault must be performed before the
first year of life, in order to reduce the complications
rate.
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INTRODUCCION

Las craneosinostosis consisten en el cierre
prematuro parcial o total de una o mas suturas
del craneo. Esto puede resultar en el desarrollo
de anomalias craneofaciales, elevacion de la
presién intracraneal, afectaciones oftalmoldgicas,
desarrollo de epilepsia o afectaciones en el
neurodesarrollo.*? Se clasifican en simple o
compuesta (dependiendo de si afecta una o
varias suturas); y en primarias y secundarias. Las
primarias ocurren en el periodo prenatal por
alteracién del desarrollo; son de causa genética y
también se dividen en sindrémicas (pertenecen a
sindromes poliformativos, hereditarias) y no
sindréomicas (aisladas). La mayoria de las
craneosinostosis primarias son no sindrémicas
(aisladas en individuos normales), mientras que
el resto son sindrémicas (pertenecen a
sindromes poliformativos). El 70-85 % de las
craneosinostosis no sindromicas son simples
(afectan a una sutura) y el 20-25 %
multisuturales. Las secundarias estdn dadas por
un trastorno adquirido causado por una
enfermedad conocida, como microcefalia,
talasemia, anemia de células falciformes,
trastornos metabdlicos o teratégenos, entre otros.*#

La prevalencia estimada de estas anomalias
craneofaciales es de 1 en 2000-2500 nacidos
convirtiéndola en el segundo desorden
craneo-facial luego de las fisuras orofaciales.®

Se estima que en el mundo 84665 nifios nacen
con craneosinostosis cada afio; de estos, 72857
son casos de craneosinostosis no sindrémica.®

En Cuba, se estima que existen mas de 10 000
nifos afectados por deformidades craneales en
diferentes grados. Como en varias del pais, en la
provincia de Villa Clara estos nifios son
diagnosticados y tratados quirirgicamente.

No existen en la regién central del pais estudios
actualizados sobre los pacientes operados de
esta enfermedad, lo cual motivé la realizacién de
este trabajo, con el objetivo de caracterizar los
pacientes operados de craneosinostosis no
sindrémica en Villa Clara.

METODOS

Se realizd un estudio prospectivo, observacional
descriptivo y de corte transversal, con la
totalidad (N=28) de los pacientes intervenidos de
craneosinostosis en el periodo comprendido
entre enero de 2018 a diciembre de 2022, en el
Hospital Pedidatrico José Luis Miranda, de Villa
Clara.

Las variables analizadas fueron: sexo (femenino,
masculino), color de la piel (blanco, negro), tipo
de malformacién segun sutura afectada
(escafocefalia, braquicefalia, trigonocefalia,
plagiocefalia anterior), sintomas y signos
asociados a la malformacién (estrabismo,
epilepsia, retardo en el desarrollo psicomotor),
edad al recibir la intervencién quirtrgica (menor
oigual a 11 meses, 12-23 meses, mayor o igual a
24 meses), técnica quirlrgica aplicada
(craniectomia y morcelacién; craniectomia,
morcelacién y suturectomia), y complicaciones
durante su ingreso hospitalario (infeccién de
herida quirdrgica, hematoma subcuténeo,
laceracion dural).

La informacién se obtuvo de la historia clinica
individual de cada paciente. Esta fue llevada a un
modelo recolector de datos disefiado al efecto.
Los resultados se presentan en tablas mediante
nimeros absolutos y porcentaje. ElI
procesamiento estadistico se realiz6 en el
software SPSS versién 21,0.

La investigacién se realizé cumpliendo los
principios bioéticos establecidos en la
declaracion de Helsinki para el desarrollo de las
investigaciones en salud, asi como se garantizé
la confidencialidad de los resultados, solo
empleados con fines cientificos y profesionales.
El estudio, ademas, contd con la aprobacién por
Consejo Cientifico de la institucién.

RESULTADOS

Existié un predominio de pacientes del sexo
masculino, los cuales sumaron 19 (67,85 %). En
cuanto al color de la piel, el mayor nimero
correspondié a aquellos con color blanco de la
piel (82,14 %). (Tabla 1).
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Tabla 1- Distribucion de los pacientes
segin sexo v color de la piel.

Variable No. %

Sexo Masculino 19 67.85
Femenino 9 32.14

Color de la piel Blanca 23 82.14
Negra 5 17.85

El tipo de craneosinostosis mas frecuente, segin
la clasificacion morfoldgica, fue la escafocefalia,
con 13 pacientes que representaron el 46,42 %,

Tabla 2-

Distribucion de

seguida por la trigonocefalia y la plagiocefalia
anterior, con 8 y 6 casos respectivamente. (Tabla
2).

los

pacientes segun clasificacion de
la craneosinostosis.

Clasificacion

Escafocefalia
Braquicefalia
Trigonocefalia

Plagiocefalia anterior

No. %
13 46.42
1 A5
g 28.57
6 2142

Los signos y sintomas mas observados fueron el
estrabismo (17,85 %), sequido del retardo en el
desarrollo psicomotor (14,28 %). Los que se
presentaron con estrabismo como signo clinico
sufrian de craneosinostosis tipo trigonocefalia y
plagiocefalia anterior, con 3 y 2 pacientes

respectivamente; por otro lado, aquellos con
retardo en el desarrollo psicomotor sufrian de
craneosinostosis tipo escafocefalia vy
braquicefalia. El Unico caso con presentacion
clinica tipo epilepsia padecia de escafocefalia.
(Tabla 3).

Tabla 3- Distribucion de los pacientes segin sintomas y signos clasificacion de la

craneosinostosis.

Sid e T, Escafocefalian Braquicefalian Trigonocefalian Plagiocefalia Total
mromas ySignosLAastiead® No. % No. % No. % No. % No. %
Estrabismo 0 0 0 0 3 60,00 2 40.00 5 100
Epilepsia. 1 100.0 0 0 0 ] 0 0 1 100
Retardo en desarrollo psicomotor 3 75.00 1 25.00 0 0 0 0 4 100
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La mayoria de los infantes (11) recibié la cirugia
en edades comprendidas entre los 12 y 23 meses
(39,28 %), seguidos de cerca por el grupo etario
de menores de 11 meses (35,71 %). Se

emplearon dos técnicas quirlrgicas, con
predominio de la craniectomia, morcelacién y
suturectomia, realizada en 15 pacientes (53,57
%). (Tabla 4).

Tabla 4- Distribucion de los pacientes segun edad al operarse y

tecnica quimirgica realizada.

Variables No. %%

Edad al operarse Menor o igual a 11 meses 10 35.71
12-23 meses 11 32528
Mayvor o igual a 24 meses T 25,00

Técnica quirirgica  Craniectomia v morcelacion 46,42
Craniectomia, morcelacion v suturectomia 15 53.57

En cuanto a las complicaciones, estas afectaron a
9 pacientes (32,14 %), de los cuales, en 7 casos
correspondieron a infecciones de la herida
quirdrgica, 1 presenté hematoma subcutaneo, y

1 laceracién dural durante el proceder quirdrgico.
De estos 9 pacientes, 5 fueron operados pasados
los 24 meses de edad. En los menores de 11
meses no hubo complicaciones. (Tabla 5).

Tabla 5- Distribucion de los pacientes segiin edad al momento del proceder quirurgico y

complicaciones.
Complicaciones/Edad del }IETIHI o igual a 12 a 23 meses Mixyax = igl Tc:tal
§ meses 24 meses (n=9)
Pasauic No. % No. % No. % No. %
Infeccion de herida quinirgica 0 0 2 28.57 3 71.42 T 100
Hematoma subcutineo 0 0 1 100 0 0 1 100
Laceracion dural 0 0 1 100 0 0 1 100

DISCUSION

La mayoria de los autores concuerdan en sus
estudios en que la craneosinostosis es una
patologia mas frecuente en el sexo masculino.*7®
Otros estudios declaran que la mayor frecuencia
de un sexo u otro se encuentra en relacién
directa con la clasificaciéon morfoldgica de la
deformidad, declarando que la escafocefalia y la
trigonocefalia son mas frecuentes en pacientes
del sexo masculino, mientras la plagiocefalia es
mas vista en féminas.®

En cuanto al color de la piel, se ha documentado

mayor incidencia en pacientes de piel blanca, lo
gue concuerda con los resultados de este estudio,
aunque esta no es una variable muy estudiada
en las series publicadas, por no encontrarse
hasta el momento relacién directa con la
enfermedad.”

Los resultados obtenidos se corresponden con la
mayoria de hallazgos precedentes en lo referente
a la escafocefalia como el tipo mas frecuente de
craneosinostosis, seguida por la trigonocefalia y
la plagiocefalia, en ese orden de frecuencia;
estas dos ultimas con valores muy cercanos en
su incidencia en casi todos los estudios.®?*
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Dentro del grupo de manifestaciones clinicas
mas frecuentes reportadas en relacién con los
diferentes tipos de craneosinostosis, se
encuentran la hipertensién endocraneana, los
trastornos oculares y el retraso en el desarrollo
psicomotor. Estas se encuentran generalmente
relacionadas con tipos especificos de deformidad.
El presente estudio concuerda con otros
publicados donde el estrabismo, como
manifestacién ocular mas frecuente, se presenta
sobre todo en aquellos casos que sufren de
trigonocefalia o plagiocefalia anterior, dado esto
por las afectaciones en la morfologia orbitaria.®**?

Otras manifestaciones presentes con cierta
frecuencia en los pacientes al momento del
diagndstico, resultaron el retardo en el desarrollo
psicomotor y la epilepsia. Muchos autores las
asocian a la hipertensién endocraneana
mantenida a la cual estan sometidos estos
pacientes, asi como a la compresion de los
I6bulos frontales de forma continua; anomalias
del espacio subaracnoideo y compresién del
sistema vestibular. Se plantea, ademas, una
hipovascularizacién de la regién préxima a la
sutura afectada, lo que provoca una hipoplasia
del tejido cerebral subyacente.*®'? Por otro lado,
la epilepsia parece ser mas comun cuando las
multiples suturas estan involucradas. Los tipos
de epilepsia reportados varian ampliamente y
parecen ser el resultado de la misma
encefalopatia difusa como retraso mental.*™® En
este estudio no hubo casos con hipertensién
endocraneana, a pesar de ser un signo reportado
usualmente; esto puede estar relacionado con
gue los signos y sintomas de hipertensién
endocraneana son asociados en su mayoria a
€casos con craneosinostosis sindrémica o
afectacién multiple de suturas, y en esta serie
todos los casos no se asocian a sindromes
genéticos y manifestaron afectaciéon de sutura
Unica.

La mayoria de los pacientes fueron operados
antes de los 24 meses de vida, punto de
congruencia con la mayoria de las series, donde
la edad media de la cirugia a pacientes con
craneosinostosis oscila entre 4-19 meses,
siempre buscando mejoria de los sintomas vy
evitando las secuelas de la enfermedad y las
complicaciones propias de las intervenciones
tardias.*?

En cuanto a lo procederes quirlrgicos realizados
en estas patologias, en los momentos actuales
las técnicas van desde craniectomias lineales,
retiro de la sutura afectada solamente,

remodelado total de la béveda craneal con
morcelacién, que incluye o no la suturectomia,
hasta las craneoplastias mediante el uso de
distractores. El procedimiento mas adecuado aln
es objeto de dicusién en la comunidad médica.**¥
En el medio donde se desarrollé el estudio,
fueron aplicadas dos técnicas principales, ambas
incluyeron el remodelado total de la bdéveda
craneal, pero no a todos los pacientes se realiz
la suturectomia. La técnica de reconstruccién
quirlrgica debe adaptarse al tipo de sinostosis y
la edad del paciente. La remodelacién en un nifio
menor de 1 afo se logra mas facilmente sin una
alteracion dsea significativa, que en un nifio
mayor, debido a las caracteristicas del hueso.

Entre las complicaciones mas frecuentes
reportadas en series con mayor nimero de casos,
se encuentran las infecciones de herida
quirdrgica, abscesos subgaleales, desgarros
durales, deformidad residual y hemorragia
transquirdrgica.®® En tal sentido, en este estudio
se encontré un predominio de las infecciones de
la herida quirdrgica, relacionadas mayormente
con la realizacién del proceder quirdrgico en
edades tardias, lo que concuerda con la literatura,
que reporta como edades éptimas para la cirugia
y la evolucién sin complicaciones aquellas por
debajo del afio de vida.™

Bruce y colaboradores™® observaron que los
procedimientos realizados después de los 12
meses de edad tienen un mayor riesgo de
complicaciones (OR 1,61, IC 95%: 1,27-2,06) en
comparacién con los realizados antes de los 12
meses. Cuando se efectlan después de los 36
meses, el riesgo aumenta ain mas (OR=2,53; IC
95 %; 1,67-3,82). Esta tendencia también fue
consistente cuando se desglosé por edad en los
meses previos al afio de vida, lo que evidencié
que la edad en el momento del procedimiento de
0 a 6 meses conllevaba una tasa de
complicaciones del 6,6 %, y que esta aumentaba
al 10,3 % entre los 7 y los 11 meses de edad.

La craneosinostosis constituye una patologia
neuroquirurgica frecuente en el sexo masculino.
Su forma de presentacién mdas usual es la
escafocefalia, y se puede asociar a sintomas y
signos neuroldgicos. Las técnicas quirdrgicas
realizadas para remodelado de la bdveda craneal
se deben realizar antes del afio de vida, con
vistas a disminuir el indice de complicaciones.
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