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Una revision de la literatura acerca de las caracteristicas
neuropsicoldgicas de nifios con craneosinostosis simple en
diferentes edades

A review of the literature on the neuropsychological
characteristics of children with single suture craniosynostosis
at different ages

Julieta Moreno V., Guillermina Yanez T.2, Belén Prieto C.?%,
Yaneth Rodriguez A.’ y Antonio Garcia M.*

Introduction: Single suture craniosynostosis is the premature closure of one or more cranial
sutures. It leads to abnormal skull growth and in some cases to structural and/or functional
brain abnormalities. If these anomalies cause a psychomotor development lag and/or cognitive
impairment is a controversial topic. This study aims to review the main findings related to
psychomotor development and cognitive functioning in children with craniosynostosis, from
birth to school age, dividing them into three stages: birth to 3 years, preschool and school.
Method: An electronic search was made in PubMed from 2000 to 2015, using the following
keywords: “craniosynostosis and neurodevelopment’, “craniosynostosis and neuropsychological’,
“craniosynostosis and cognition”. Results: In the early stage of life some children with
craniosynostosis can have motor, language and cognition deficits; these impairments are also
present in a variable percentage of preschool children, in some cases accompanied with behavior
disorders; deficits in attention, executive functions and learning disorders, are reported in school
years. Conclusion: Some neuropsychological alterations are found in a variable proportion of
patients with craniosynostosis in all stages of development whichare revealed depending on the
demands of each age. It is difficult to draw a cognitive profile for this population because of the
heterogeneity related to characteristics of the sample, time of assessment, functions assessed and
instrument used. It is important to make longitudinal neuropsychological assessments to know
how children with craniosynostosis are developing in late stages and to develop consensus about
cognitive functions and assessment instruments appropriate for each age.
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Introducciéon

Definicion y clasificacion de la
craneosinostosis

La craneosinostosis es el resultado de la fusiéon
prematura de las suturas craneales'®. Estas son
fibras densas que conectan tejido intramembrano-
so formado por huesos, cuya funcién es permitir
el paso a través del canal del parto, servir como
amortiguadores, permitir el crecimiento del ce-
rebro y prevenir la separacién de los huesos. Las
suturas craneales son: metopica, coronal, sagital
y lambdoidea. Como resultado de este cierre, el
crecimiento del crdneo se detiene en direccién
perpendicular de la sutura cerrada y hay una sobre
expansién compensatoria en las suturas abiertas®.

Cohen’, propuso tres dicotomias para clasi-
ficar a las craneosinostosis: simple o compuesta,
primaria o secundaria y aislada o sindromadtica. La
craneosinostosis simple es cuando s6lo una sutura
se fusiona y compuesta cuando lo hacen dos o
mads suturas. Respecto a la segunda dicotomia, la
craneosinostosis primaria es la mas comun y en
ésta no hay una causa identificable que la origine,
mientras que la secundaria es provocada por otro
trastorno. Finalmente, la craneosinostosis aislada
se diagnostica cuando el paciente no tiene otra
anormalidad, y es sindromatica cuando ocurre con
otros defectos morfoldgicos.

Van Veelen-Vincent et al.? agrupan las craneo-
sinostosis primarias no sindromadticas de acuerdo
al ndmero de suturas involucradas: tnica o mul-
tiples. El nombre que reciben es de acuerdo a la
forma resultante del crdneo segun la sutura afec-
tada: escafocefalia, cuando el craneo adopta una
forma alargada y la regién parietal esta estrecha
en sentido transversal y generalmente adopta esta
forma cuando la sutura sagital estd comprometida;
cuando el crdneo adopta una forma asimétrica, el
lado afectado presenta un aplanamiento de la fren-
te y un desplazamiento lateral de la raiz nasal, se le
denomina plagiocefalia y ésta puede ser derecha
o0 izquierda, dependiendo de qué sutura coronal
esté fusionada; una frente estrecha y en forma de
piso como la proa de un barco se denomina trigo-
nocefalia y generalmente se da cuando la sutura
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metopica se fusiona prematuramente; una asime-
tria facial se denomina plagiocefalia posterior que
involucra la fusién de la sutura lambdoidea. Las
craneosinostosis multiples son: braquicefalia que
es cuando se observa aplanamiento de la parte baja
de la frente mientras que la parte superior tiende
a abombarse, involucra la fusién de toda la sutura
coronal; la oxicefalia, cuando las suturas bicoronal
y sagital estin comprometidas; y turricefalia, que
involucra ambas suturas coronales y el craneo tiene
una forma de torre®.

Alteraciones estructurales y funcionales
asociadas a la craneosinostosis simple

Recientemente se discute si una anomalia cra-
neal puede condicionar una alteracién estructural
y/o funcional del sistema nervioso central. En
algunos pacientes con craneosinostosis simple,
en estudios radioldgicos, se han encontrado ano-
malias en el espacio subaracnoideo por debajo
de la sutura fusionada, asi como compresion del
sistema ventricular’ lo que podria sugerir que el
tejido cortical y/o subcortical, se comprime en el
proceso de crecimiento dentro de un crdneo con
capacidad limitada. Magge et al.'’, encontraron
en un estudio prequirdrgico con tomografia axial
computarizada que mas del 50% de un grupo de 80
pacientes con craneosinostosis presentaron algin
hallazgo anormal, el mds frecuente fue hidrocefalia
externa benigna (45%), que podria ocasionar un
hematoma subdural.

En un estudio donde se compard la resonancia
magnética de 21 pacientes con las de nifios sanos,
se observé que los pacientes con plagiocefalia coro-
nal derecha presentaron una morfologia cortical y
subcortical diferente de la de nifios sanos respecto
a las distancias entre estructuras corticales y sub-
corticales (p.e. reducciéon de la distancia entre los
polos frontales y amigdala, talamo y nucleo cauda-
do, y reduccién de la distancia entre los polos occi-
pitales y el surco superior frontal y el cuerno ante-
rior del ventriculo lateral)''. Se ha reportado que,
de una muestra de 121 pacientes con craneosinos-
tosis simple, un bajo porcentaje (15%) presentan
alteraciones intracraneales, siendo la mds frecuente
malformacién Chiari tipo I (mds de la mitad de los
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pacientes que presentaron alteraciones) sobre todo
en escafocefalia, cuatro casos con anormalidades en
las regiones selar y paraselar, asi como 2 casos de
agenesia parcial del cuerpo calloso'.

Ademds, de las alteraciones estructurales,
también se han encontrado algunas alteraciones
funcionales. Cohen y Persing" realizaron una re-
vision y refieren que la hipertensién intracraneal
es el efecto negativo mds comun en esta patologia.
Se cree que la hipertensién promueve la hipovas-
cularizacién en la regiéon préoxima de la sutura
fusionada y que, a su vez, genera hipoplasia del
tejido cerebral subyacente. Aunque la hipertension
craneal es mds comun en las craneosinostosis sin-
dromaticas, mientras que en las craneosinostosis
simples se manejan distintas frecuencias, por ejem-
plo, Tamburrini et al.'* sugieren que varia entre el
4y el 20%, por su parte Van Veelen-Vincent et al.?
mencionan que en pacientes con braquicefalia y
craneosinostosis complejas la incidencia de hiper-
tension intracraneal se encuentra entre 30 y 60%.
El nimero de suturas afectadas y la edad son facto-
res que influyen en el aumento de la hipertension
intracraneal ya que ésta aumenta conforme existen
mads suturas afectadas y la hipertension es el doble
de frecuente después de un afo; principalmente
en la escafocefalia y plagiocefalia, su frecuencia es
incluso del cuddruple después de un afio, por lo
que uno de los objetivos para la realizaciéon de la
intervencién quirdrgica temprana es prevenir este
efecto.

David et al."®, usando la tomografia por emisién
de positrones, en 10 nifios con craneosinostosis
sagital, coronal ometdpica, encontraron un cam-
bio en el metabolismo sobre todo en la regiéon
occipital que mejord después de la cirugia. Con el
uso de doppler transcraneal, realizando una com-
paracion pre y postquirtrgica en 10 pacientes con
craneosinostosis tanto sindrémicas como simples,
se reportd que después de la cirugia de correccién
aument? el flujo sanguineo'®. Por su parte, Beckett
et al.”” reportaron que 8 adolescentes postoperados
de escafocefalia presentaron alteraciones en las co-
nexiones de la corteza prefrontal, el 16bulo parietal
superior y los giros angular y supramarginal en una
comparacion de grupos.

4  vwww.sonepsyn.cl
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También se han reportado alteraciones sen-
soriales en los pacientes con craneosinostosis. En
un estudio se document6 que el 84% de 38 pa-
cientes con craneosinostosis que fueron evaluados
presentaron alteraciones visuales que involucran
anormalidades en los movimientos oculares y en
campos visuales'®. Vasco et al."”” encontraron que el
16% de 29 nifios con craneosinostosis simple que
evaluaron, presentaron una funcién visual normal
(comportamiento oculomotor, agudeza visual,
campos visuales y cambios en la fijacién) antes de
la cirugia y 12 meses después de la correccién qui-
rurgica el porcentaje aumentd a 65%. Las mayores
anomalias en el comportamiento oculomotor se
presentaron en pacientes con plagiocefalia.

En lo que respecta al procesamiento auditivo,
Hashim et al.?, usando potenciales relacionados
con eventos encontraron que 15 niflos con craneo-
sinostosis sin cirugia presentaron menor amplitud
en el componente P150, en comparacién con un
grupo control de nifios sanos, lo que relacionaron
con una menor respuesta cortical a la estimula-
cién del lenguaje. Los autores mencionan que lo
anterior podria ser el precursor del retraso en la
adquisicién del lenguaje reportado en la literatura.

La posibilidad de que las anomalias cranea-
les puedan condicionar alteraciones cerebrales
estructurales y funcionales ha generado diversa
investigacion al respecto y planteado también la
probabilidad de que éstas pudieran estar condi-
cionando a su vez alteraciones cognoscitivas y en el
desarrollo psicomotor, una serie de investigaciones
se han enfocado en estudiar uno o mds de estos
procesos en diferentes etapas del desarrollo. Este
trabajo tiene como objetivo hacer una revisiéon de
los principales hallazgos reportados con relacién al
funcionamiento cognoscitivo y del desarrollo desde
el nacimiento hasta la edad escolar dividiéndolos
en tres etapas: del nacimiento a 3 afios, preescolar
y escolar

Método

Se realiz6 una busqueda electrénica en la base
de datos PubMed utilizando las siguientes palabras
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clave: “craniosynostosis and neurodevelopment”,
<« . . . pal «

craniosynostosis and neuropsychological” y “cra-
niosynostosis and cognition”. Se seleccionaron arti-
culos desde el afio 2000 hasta el 2015 para realizar
el andlisis de la literatura existente relacionada
con aspectos neuropsicoldgicos de pacientes con
craneosinostosis.

Resultados

Hallazgos neuropsicolégicos en pacientes
con craneosinostosis simple:

Del nacimiento a los 3 afios de edad

La mayor cantidad de trabajos en donde se eva-
lta a pacientes con craneosinostosis simple se enfo-
ca en ninos con edades del nacimiento a los 3 afnos.
Los resultados de estos estudios son inconsistentes.
Algunos autores refieren indices normales en el
desarrollo cognoscitivo?* y de forma mds espe-
cifica Toth et al.?? encontraron que la memoria de
trabajo y la inhibicién no se ven afectadas en nifios
que ya fueron sometidos a cirugia en comparacién
con nifios sanos.

Otras investigaciones reportan deficiencias en-
tre las que se encuentran: retraso psicomotor??3,
cognoscitivo?' y de lenguaje*»**?’. Es relevante
mencionar que la mayoria de los estudios que
mencionan deficiencias en nifos con craneosinos-
tosis carecen de grupo control (e.g”?), s6lo son
referidos a normas, por lo que seria importante
conocer si los déficits encontrados persisten cuan-
do se compara el desempeno con un grupo control
pareado.

Especificamente en evaluaciones realizadas
prequirdrgicamente, en lo que respecta al lenguaje,
Warschausky et al.” encontraron que el 43% de la
muestra evaluada tenfan una calificacién de una
desviacién estandar por debajo de la poblacién
normativa, una cifra similar a la que reportan
Kapp-Simons et al.?® (45%). Por su parte, Da Costa
et al.”* mencionan que los indices mental y motor
de nifos con craneosinostosis son mds bajos que
lo esperado por el grupo normativo, aunque las
puntuaciones aun caen dentro de los rangos nor-
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males; en sentido opuesto, Kapp-Simons et al.?®
encontraron que el 16% y el 38% de su muestra
obtuvo puntuaciones por debajo de una desviacién
estaindar en el indice mental y psicomotor. Speltz
et al’! en una comparacién con un grupo control
encontraron diferencias estadisticamente significa-
tivas en los indices que evaltian las Escalas Bayley.
También se ha mencionado que esta poblacién
tiene 2,2 veces mas riesgo de presentar retraso psi-
comotor®. Los detalles de las investigaciones que
tienen evaluaciones prequirdrgicas se resumen en
la Tabla 1. Cuando se realizan evaluaciones pre y
postquirtrgicas, algunos estudios*»*? reportan
mejoria en las evaluaciones posteriores a la cirugia
sobre todo en la motricidad, otros estudios a pesar
de la realizacién de la cirugia siguen reportando
déficits en comparacién con nifios sanos*”* (Ta-

bla 2).

Etapa preescolar

La mayoria de estudios que evaltan el funcio-
namiento cognoscitivo de niflos con craneosi-
nostosis en etapa preescolar mencionan indices o
puntajes globales. Igual que en la etapa anterior,
también se encuentran resultados contradictorios
(Tabla 3). Shipster et al.*? observaron funciona-
miento cognoscitivo normal, mientras que otros
reportan alteraciones en el lenguaje’~¢, en la cog-
niciéon®**, en la motricidad* y en la conducta®. El
hallazgo mads frecuente es el déficit en el lenguaje,
los distintos estudios mencionan porcentajes va-
riables de pacientes con estas alteraciones, desde el
30%** hasta el 50%°>**. También se menciona que
los pacientes con craneosinostosis simple tienen
de 1,5 a 2 veces mayor probabilidad de presentar
alteraciones cognitivas, de lenguaje y motoras que
en la poblacién normal®.

La mayoria de los estudios que mencionan
el funcionamiento cognoscitivo en esta edad no
tienen grupo control’>** y algunos las muestras
son pequenas para establecer una relacién causal
entre las alteraciones encontradas y la craneosi-
nostosis***, ademads el estudio de Mendonca® no
establece el instrumento que utiliz6 para evaluar
el lenguaje.
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Tabla 1. Estudios realizados sobre el funcionamiento cognoscitivo prequirtrgico durante los primeros
3 anos de vida en pacientes con craneosinostosis simple

Autores n de pacientes/diagnéstico/ Edad en evaluacion Instrumentos Resultados prequirirgicos
controles prequirurgica

Panchal 21/CS 10,9 meses BSID-I Sin DES en el indice mental.
etal.”! 11 escafocefalia Déficit motor

5 trigonocefalia

2 braquicefalia

3 plagiocefalia

42 con plagiocefalia sin sinostosis

Kapp-Simon 100/ 7,3 meses BSID-I, PLS  DES en los indices mental,
etal.?® 49 escafocefalia psicomotor y la prueba de

24 trigonocefalia lenguaje en comparacion con

10 plagiocefalia derecha las normas de la prueba

8 plagiocefalia izquierda
9 plagiocefalia posterior
Warschausky 22/trigonocefalia 10,6 meses Indice mental Indice de desarrollo mental
etal.” de BSID-II  normal. 43% coeficiente
de lenguaje debajo de una
desviacion estandar

Speltz 125/CS 2-24 meses BSID-I1y PLS Indice mental y motor
et al.’! significativamente mds bajos
Da Costa 56/ 4-16 meses BSID-1I Puntuaciones mds bajas de lo
etal.? 26 escafocefalia esperado en poblacién general

20 trigonocefalia
10 unicoronal

en indices cognitivo y motor

CS: Craneosinostosis simple; BSID-I: Escalas Bayley del Desarrollo Infantil-I BSID-II: Escalas Bayley del Desarrollo Infantil
IT; DES: Diferencias estadisticamente significativas; PLS: Preschool Language Scale.

Etapa escolar

Cuando los estudios se centran en la edad es-
colar, se ha reportado que la mayoria de los nifios
postoperados de craneosinostosis simple tienen un
Coeficiente Intelectual dentro de los parametros
normales”’, sin embargo, pueden presentar défi-
cits en diferentes dreas, entre las que se encuentran:
atencion, planeacion, velocidad de procesamiento,
lenguaje”, habilidades visoespaciales’~*, inhibi-
ciéon®, asi como dificultades en el aprendizaje, en
porcentajes variables (14% a 50%)**%*! (Tabla 4).

56 www.sonepsyn.cl

Discusiéon

De acuerdo con la literatura, en los primeros
tres afios de vida, las principales afectaciones que
presentan los pacientes con craneosinostosis simple
se encuentran en las dreas psicomotora y cognosci-
tiva (e.g.”), después de los tres anos son frecuentes
las alteraciones en el lenguaje y finalmente en la
etapa escolar se reportan alteraciones en el funcio-
namiento ejecutivo, en el lenguaje y problemas de
aprendizaje (e.g.”").
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Tabla 2. Estudios realizados sobre el funcionamiento cognoscitivo durante los primeros 3 afnos de vida en pacientes
con craneosinostosis simple que realizan evaluaciones pre y postquirudrgicas

Autores

Cohen
etal.?

Bellew
et al.*

Starr
et al.’

Da Costa
et al.?”

Kunz
et al.”

n de pacientes/
diagnéstico/
controles

22/prequirtrgicos
10 sagital

7 coronal

5 metdpica

15 postquirurgico

28/escafocefalia

168/CS

86 escafocefalia

35 trigonocefalia

20 plagiocefalia
derecha

16 plagiocefalia
izquierda

11 plagiocefalia
posterior

64/prequirtirgicos
26 escafocefalia
21 trigonocefalia
10 unicoronal

7 multisutural

44/postquirtirgicos
26 escafocefalia

15 trigonocefalia

7 unicoronal

6 multisutural

25/trigonocefalia

Edad en Edad en Instrumentos Resultados Resultados
evaluacién evaluacién prequirdrgicos postquirurgicos
prequirdrgica postquirtirgica
2 meses antes 1 afio después BSID-II DES en los Indice motor
delacirugia  delacirugia indices mental mejora
y motor
6,9 meses  15,2;46,5;49,9  Griffiths Mental = Deficienciasen Locomocién
y 60,1 meses Development locomocién en mejora
Scales comparacion
con el grupo
control
Sin especificar 18 meses BSID-II'y PLS Desempeno Desempefio
similar o similar o
ligeramente ligeramente peor
peor que los  que los controles
controles
4-16 meses 6-32 meses BSID-II Puntuaciones  Puntuaciones
mds bajas  mads bajas que las
que las esperadas por la
esperadas por poblacién en los
la poblacién  indices mental y
en los indices motor
mental y motor
9,2 meses 6y 12 meses Cuestionario 40% con A los 6 meses
después de estandarizado retraso ligero el 23% y alos
la cirugia que inclufa y moderado, 12 meses el

30% atn tenfan
severo en dreas déficits aparentes

motricidad gruesa,  12% retraso
coordinacién
manual, lenguajey motorasy de

funcién cognitiva lenguaje

CS: Craneosinostosis simple; BSID-I: Escalas Bayley del Desarrollo Infantil-I BSID-II: Escalas Bayley del Desarrollo Infantil
I; DES: Diferencias estadisticamente significativas; PLS: Preschool Language Scale.
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Tabla 3. Estudios que mencionan el funcionamiento cognoscitivo en edad preescolar de pacientes
con craneosinostosis simple

Autores n de casos/ Edades de evaluacién
diagnéstico

Shipster 76/escafocefalia 9 meses-15 afios
et al.* Media: 4 afios 7 meses
Becker 214/ Pacientes con y sin
et al.” 70 escafocefalia cirugfa

37 trigonocefalia (4 meses a 20,1 afios)

59 unicoronal

19 multisutural

9 plagiocefalia
posterior
Mendonca  20/trigonocefalia Evaluacion del
etal.” lenguaje
alos 3y 5 afos

Starr 209/ 3 anos
et al.’ 94 escafocefalia

50 trigonocefalia

52 unicoronal

10 plagiocefalia

posterior

Korpilahti ~ 61/32 CS 3 anos
etal.* 20 escafocefalia

12 otros tipos

29 plagiocefalia
posterior
posicional

Instrumentos

2-3 anos y medio: BSID-II, PLS
tercera edicién y Phonological
Assessment of Children’s Speech.
3 afos y medio a 7 afios: Escala
Wechsler, PLS tercera edicién,
British Picture Vocabulary
Scale, Reenfrew Word Finding
Vocabulary Scale y Edinburg
articulation test

Revisién de documentacién

de un examen de lenguaje
estandarizado durante la cita
de revisién. Child Behavioral
Checklist. BSID-I, BSID-

I1, Vineland y Cattelle. El
desempeno escolar se evalu si
se reportaba un problema de
aprendizaje o asistencia a clases
de educacién especial

No especificado

BSID-II y PLS tercera edicion

Cuestionario para padres de
evaluacion del lenguaje. The
Reynell Developmental Language
Scales II1. Renfrew Naming Task,
MacArthur Communicative
Development Inventories y
Observacion de los nifios en
una situacién de juego semi-
estructurada

Resultados

37% con déficit en el
habla o lenguaje. Del
37%, el 71% cumplié
los criterios de un
trastorno especifico
del lenguaje. El 46%
con déficit en la
lectura

El 23% con
anormalidades

en el habla. 44%

con alteraciones
psicoldgicas. 35% con
puntuaciones altas

en el Child Behavior
Check List

30% con deficiencias
en el lenguaje

Nifios con CS

con puntuaciones
mds bajas en

todas las medidas,
estadisticamente
significativas en
comparacién con el
grupo control

El 30% con retraso
minimo y el 21% con
retraso severo del
lenguaje

CS: Craneosinostosis simple; BSID-I: Escalas Bayley del Desarrollo Infantil-I BSID-II: Escalas Bayley del Desarrollo Infantil
II; DES: Diferencias estadisticamente significativas. PLS: Preschool Language Scale.

En los primeros dos afios de vida, existen
diversos cambios en la motricidad de los nifios,
Iverson** sefiala que el nifio interactia de distinta
forma con el ambiente, y tiene un impacto en el
desarrollo de habilidades y experiencias que juegan
un rol importante en la comunicacién y el len-
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guaje. Esta autora menciona que la adquisicion de
habilidades motoras permite que el nifo presente
habilidades que son relevantes para la adquisicién
del lenguaje, antes de que sean utilizadas para ese
proposito. Por lo anterior, el retraso psicomotor
reportado durante los primeros tres afios de vida,
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Tabla 4. Estudios que mencionan el funcionamiento cognoscitivo en edad escolar de pacientes

n de caso/ Edades de
diagnéstico evaluacion
16/escafocefalia ~ 6-16 anos
(media
10,3 afnos)
214/ Incluidos
70 escafocefalia  pacientes

37 trigonocefalia operadosy
59 unicoronal  no operados

19 multisutural (4 meses a
9 plagiocefalia 20,1 afos)
posterior
65/ 9,2-16,10
35 escafocefalia ~Edad media
30 plagiocefalia  de cirugia
7,2 meses
182/ 6,9-9,5 anos
76 escafocefalia  (media 7-5)
48 trigonocefalia
46 unicoronal
12 plagiocefalia
posterior
175 6,9-9,5
(media
7,5 afios)
91/ 10 anos

47 escafocefalia

15 plagiocefalia

13 trigonocefalia
9 multisutural
7 braquicefalia

con craneosinostosis simple

Instrumento

WISC-III, Wide Range Achievement
Test- Revised, Connor’s Continuous
Performance Test, Wisconsin Card

Sorting Test, Developmental Test of

Visual-Motor Integrationy Vineland
Adaptative Behavior Scales

Revision de documentacién de un
examen de lenguaje estandarizado
durante la cita de revisién. Child
Behavioral Checklist. BSID-I,
BSID-II, Vineland y Cattelle.

La funcién escolar se evalud si

se reportaba un problema de
aprendizaje o la presencia en un
salon de educacién especial

Edinburg Inventory. Purdue
Pegboard Test. WISC-R. Batteria
per la Valutazionedella Dislessia
e Disortografia Evolutiva.
Developmental Test of Visual
Motor and Perceptual Integration.
Figura de Rey. Bells Cancellation
Test. Torre de Londres. La
funcién escolar fue evaluada
por la presencia de trastornos
de aprendizaje o retraso en el
desarrollo

WISC-1V, Wide Range
Achievement Test, cuartaedicion,
Word Reading Efficiency,
Comprenhensive Test of
Phonological Processing

Test of Everyday Attention in
Children, Test de inhibicién de
Developmental Neuropsychological
Assessment, indice de memoria de
trabajo del WISC-1V; subescala de
atencién de Achenbach System of
Empirically Based Assessment 'y

el Behavioral Rating Inventory of
Executive Function

WISC-IV o la escala Wechsler
abreviada

Resultados

CI dentro de la norma. E1 50% de la
poblacién tuvo algin problema de apren-
dizaje

47% de la muestra de més de 5 anos
presenté déficits cognitivos y
de comportamiento

CI promedio: 43%.

Escafocefalia: deficiencias visoespaciales,
visoconstructivas y recuperacién de mate-
rial visual (7%), déficit en atencién selectiva
y sostenida (17%), alteraciones en la escri-
tura (14%), lectura lenta (6%), déficit en la
comprension lectora (17%).

Plagiocefalia: déficit en fluidez verbal (30%),
comprension del lenguaje (17%), en deno-
minacién (7%), memoria de trabajo, coordi-
nacién ojo mano, viso percepcion y atencion
(10%), déficit en velocidad y comprension
lectora (13%) y en la escritura (7%)

Puntuaciones mds bajas que los controles
en CI total y habilidades aritméticas.

40% de la muestra tuvo problemas de
aprendizaje

Las medidas de inhibicién y atencién
dividida presentaron DES en comparacion
con un grupo de nifios sin craneosinostosis

CI dentro de la norma
CI verbal mayor que el de ejecucién

BSID-I: Escalas Bayley del Desarrollo Infantil-I BSID-II: Escalas Bayley del Desarrollo Infantil II; DES: Diferencias
estadisticamente significativas. CI: Coeficiente intelectual.
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podria ser una causa del retraso en la adquisicién
del lenguaje que se observa en los ninos con cra-
neosinostosis simple en edades posteriores.

Se sabe que las dificultades de aprendizaje,
sobre todo la dislexia, tiene como base proble-
mas de lenguaje y que éstos pueden ser evidentes
desde los primeros anos de vida manifestindose
como retraso en su adquisicién, dificultad para
procesar el sonido de las palabras**** y un vocabu-
lario deficiente®. Algunos reportes en nios con
craneosinostosis simple mencionan problemas en
la adquisicidn del lenguaje, problemas de articu-
lacién y de abstraccidn y posiblemente sean estas
deficiencias las que podrian estar condicionando
las dificultades en el aprendizaje reportadas en
etapa escolar.

En lo que respecta al desarrollo psicomotor,
existen investigaciones que refieren que un pobre
control postural en los primeros meses de edad
se correlaciona con dificultad en la resolucién de
problemas y en la atencién a los 2 anos* y que el
desarrollo psicomotor grueso en la infancia predi-
ce el desempenio cognitivo en la edad escolar, en
especial en tareas que involucran la memoria de
trabajo y la velocidad de procesamiento*. Aunado
alo anterior, el retraso en el desarrollo psicomotor
y en el lenguaje entre 9 y 18 meses se asocia con dé-
ficit de atencién®. Estos hallazgos parecen indicar
que las deficiencias en el desarrollo psicomotor que
presentan los nifios con craneosinostosis simple
durante los primeros anos de edad, podrian cau-
sar alteraciones a largo plazo en distintos procesos
€Ognoscitivos.

Conclusiones

Los reportes de las diferentes evaluaciones
neuropsicoldgicas realizadas a nifios con craneo-
sinostosis simple se caracterizan por presentar
hallazgos contradictorios, lo cual muy probable-
mente se debe a la heterogeneidad en la metodo-
logia empleada (diferentes instrumentos, tiempos
de evaluacidn, caracteristicas de las muestras). Lo
anterior ha provocado dificultad para generar un
perfil neuropsicolégico consistente de esta pobla-
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cién. La carencia de grupos controles y muestras
pequeiias, en la mayoria de los estudios no per-
miten realizar conclusiones que se puedan gene-
ralizar a todos los pacientes con la patologia. Toda
esta variabilidad obstaculiza llegar a conclusiones
Unicas, no obstante, pueden encontrarse algunas
regularidades:

Durante los primeros afios de vida es frecuente
encontrar retraso en la adquisiciéon del lenguaje
(43-45% de las muestras), retraso cognitivo y
psicomotor, con tendencia a la mejoria en las eva-
luaciones postquirirgicas: en la etapa preescolar el
retraso en el lenguaje y en la etapa escolar trastor-
nos de aprendizaje.

Todo lo anterior en porcentajes variables, re-
portando alteraciones entre un 14% hasta un 50%
de las muestras estudiadas, se podria decir que no
se reportan, en su mayoria, alteraciones severas,
pero las deficiencias encontradas son consistentes
en la literatura revisada.

Aunque se mencionan porcentajes variables de
alteraciones estructurales y funcionales, asi como
deficiencias neuropsicoldgicas, no hay estudios
en donde se analice la correlacién entre estas dos
variables, por lo que hacen falta investigaciones
que permitan conocer de una forma mas especifica
la causa de las alteraciones neuropsicoldgicas y de
desarrollo encontradas en esta poblacion.

A pesar de que no todos los pacientes presentan
deficiencias en los procesos cognoscitivos, es reco-
mendable realizar un seguimiento del desarrollo
neuropsicoldgico de estos ninos, desde la edad
de diagndstico hasta la edad escolar. Ademas, es
necesario que en las evaluaciones se utilicen ins-
trumentos sensibles que ayuden a la identificacién
de las deficiencias y que analicen todos los procesos
neuropsicoldgicos y en caso de que se identifiquen
alteraciones, generar estrategias especificas de
intervencién para contrarrestar las posibles defi-
ciencias a largo plazo.

Las caracteristicas heterogéneas de esta pobla-
cién obstaculizan poder subsanar todas las cues-
tiones metodoldgicas referidas, no obstante, seria
deseable en futuras investigaciones:

+ Intentar correlacionar los hallazgos anatémicos

y funcionales con los aspectos cognoscitivos.
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Hacer estudios de seguimiento a largo plazo.

Poder hacer una propuesta de consenso de
una bateria estandarizada para cada una de las
edades estudiadas, partiendo de cubrir como

Resumen

JULIETA MORENO V. et al.

minimo aquellas funciones para las que se ha
encontrado mds consistencia en la literatura.
Hacer en todos los casos estudios pre y postqui-
rurgicos.

Introduccién: La craneosinostosis simple es el cierre prematuro de una o mds suturas craneales
que provoca crecimiento anormal del crdneo y en algunos casos anormalidades cerebrales
estructurales y/o funcionales. Es un tema controversial si estas anormalidades causan el retraso
psicomotor y/o cognitivo reportado en estos pacientes. Esta revision tiene como objetivo abordar
los hallazgos encontrados en el desarrollo psicomotor y cognitivo en nifios con craneosinostosis,
desde el nacimiento hasta la edad escolar, dividiéndolos en tres etapas: nacimiento a 3 afios,
etapa preescolar y escolar. Método: Se realizé una biisqueda en PubMed del 2000 al 2015,

utilizando estas palabras claves: “craniosynostosis and neurodevelopment’,

» <« e

craniosynostosis

and neuropsychological’, “Craniosynostosis and cognition”. Resultados: En las etapas tempranas
de la infancia, los nifios con craneosinostosis pueden tener deficiencias motoras, de lenguaje y
cognitivas; estos déficits estdn presentes en un porcentaje variable en la etapa preescolar y pueden
acompariarse de alteraciones conductuales; deficiencias atencionales, ejecutivas y de aprendizaje,
se reportan en la edad escolar. Conclusion: Se reportan alteraciones neuropsicologicas en un
porcentaje variable en estos pacientes en todas las etapas del desarrollo, que se van manifestando
conforme las demandas del ambiente. Es dificil establecer un perfil neuropsicolégico debido a la
heterogeneidad de las caracteristicas de las muestras en los estudios, el tiempo de la evaluacion,
las funciones estudiadas y los instrumentos utilizados. Es importante realizar un seguimiento
longitudinal para conocer el desarrollo de estos nifios, asi como el hacer un consenso sobre las
funciones cognitivas a evaluar e instrumentos a utilizar para cada edad.

Palabras clave: craneosinostosis simple, deficiencias cognitivas, neuropsicologia.
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