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Resumen

Palabras clave:
e Escafocefalia
® Craneosinostosis
* Plagiocefalia

Nota clinica

Craneosinostosis sagital. A propdsito de un caso

M. L. Vega Gutiérrez?, I. Alia Arroyo®

3pediatra. CS Pilarica, Area Este, Valladolid. Espaiia.

* BMIR-Pediatria. Hospital Clinico Universitario de Valladolid. Espafia.

La craneosinostosis es el cierre precoz de una o mas suturas craneales. Comprende un amplio espectro
de malformaciones craneales, desde el cierre aislado de una sola sutura, al cierre de varias suturas, o
asociado a otras malformaciones, constituyendo las craneosinostosis sindrémicas.

El pediatra debe distinguir las deformidades posicionales o plagiocefalias posturales, mas frecuentes, de
las craneosinostosis, que requieren tratamiento quirtirgico y cuyo diagndstico precoz mejora el pronds-
tico. Se presenta el caso de un lactante con escafocefalia debida a craneosinostosis aislada.

Sagittal craniosynostosis. A case report

Abstract

Key words:

e Scafocephaly

* Craniosynostosis
* Plagiocephaly

INTRODUCCION

La craneosinostosis es la fusién prematura de una
0 mas suturas craneales. Cuando ocurre, el craneo
deja de crecer en sentido perpendicular a la zona
sinostada, y compensatoriamente lo hace donde
las suturas no estan fusionadas. Se clasifican en
simple o compleja, en funcién del nimero de sutu-
ras afectadas; primaria, la forma mas comun, o
secundaria a otras patologias como talasemia, hi-
pertiroidismo y otras alteraciones metabdlicas; y
en sindrémica y no sindrémica, en funcién de si se
observa de forma aislada o acompanada de altera-
ciones cardiacas, genitourinarias o musculoesque-

Craniosynostosis is the premature fusion of one or more of the cranial sutures. It includes a wide spec-
trum of cranial malformations, from closing of an isolated suture to the closing of several sutures, or
associated to other malformations, constituting syndromic craniosynostosis.

The pediatrician must distinguish the positional deformities or postural plagiocephaly, more frequent,
from the craniosynostosis, that needs surgical treatment and whose early diagnosis improves the prog-
nosis. We present the case of an infant with scafocephaly due to isolated craniosynostosis.

léticas, constituyendo sindromes como los de
Apert, Crouzon o Carpenter?.

La forma del craneo es tipica de cada tipo de cra-
neosinostosis (escafocefalia: aumento de diame-
tro anteroposterior, por cierre precoz de la sutura
sagital; trigonocefalia: cierre precoz de la sutura
me-topica, que produce deformidad frontal, con
prominencia en la linea media; braquicefalia: cie-
rre precoz de la sutura coronal con aumento del
diametro bitemporal; plagiocefalia: cierre unilate-
ral de la sutura lambdoidea, con deformacion del
craneo en forma de paralelogramo o trapezoidal).
La plagiocefalia occipital craneosinostética hay
que diferenciarla de la plagiocefalia posicional o
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deformacional posterior, que puede ser uni- o bila-
teral (en este caso existe aplanamiento del occipu-
cio o paquicefalia)®. Esta puede ser causada por
factores mecanicos intradtero (embarazos multi-
ples), por moldeamiento intraparto (ventosas) oen
la infancia temprana, por torticolis, en nifos hipo-
tonicos o que pasan la mayor parte del tiempo en
decubito supino®.

Se han observado casos de craneosinostosis en to-
das las razas. Se estima una prevalencia de 1/2000-
3000 nacimientos. La mas frecuente es la sagital
(190/1 000 000 nacimientos), con predominio en
el sexo masculino (3,5:1)%. Esta forma craneal se
observa también en los prematuros.

El diagnostico se basa en la historia clinica: defor-
midad presente en el recién nacido que empeora
progresivamente®. En ocasiones se puede palpar
un relieve 6seo a lo largo de la sutura fusionada. La
radiografia (Rx) de craneo permite visualizar la su-
tura cerrada, aunque es dificil de interpretar, sien-
do la tomografia computarizada (TC) craneal con
reconstruccion tridimensional la técnica de elec-
cion diagnosticat®.

CASO CLINICO

Lactante de 34 dias que acude a revisiéon. Primer
hijo, fruto de embarazo controlado. Varicela mater-
na en la semana 26 de gestacion. Parto en la sema-
na 35 + 6, vaginal, instrumentado con ventosa. Ap-
gar 9/10. Somatometria adecuada al nacimiento
(perimetro cefalico: 33 cm, percentil 50-75 [P, ).
No refieren antecedentes familiares de interés. En
la exploracidn fisica se objetiva escafocefalia (Fig.
1) y se palpa una cresta dsea a nivel de la sutura
sagital. Este hallazgo se interpreta como un posi-
ble acabalgamiento de suturas. La exploracion
neuroldgica era adecuada a su edad. A los dos me-
ses presenta deformidad craneal mas manifiesta,
con persistencia de la prominencia 6sea sagital. Se
palpa fontanela anterior a punta de dedo. Mantie-
ne desarrollo neurolégico adecuado y crecimiento
del perimetro cefalico (perimetro cefalico: 40 cm,
P.c). Ante la sospecha de craneosinostosis se reali-
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Figura 1. Escafocefalia, aumento del diametro
anteroposterior de la cabeza. Vision desde vértex

za una Rx simple de craneo, informada como pro-
bable cierre precoz de sutura sagital y se deriva a
Cirugfa Pediatrica. Con el diagndstico probable de
craneosinostosis sagital y lambdoidea, solicitaron
una TC craneal tridimensional (Fig. 2) que confir-
mo el cierre parcial de la sutura sagital. Se derivo a
la Unidad de Neurocirugia de referencia a los seis
meses de edad.

DISCUSION

El aumento en la prevalencia de la plagiocefalia
postural en los Gltimos afios (8-12% en lactantes
menores de seis meses)’ ha llevado a desarrollar
protocolos de actuacion interdisciplinares ante las
deformidades craneales®’, que implican en prime-
ra instancia al pediatra de Atencién Primaria (AP).

En nuestro medio contamos con Servicio de Ciru-
gia Pediatrica desde mayo de 2009. Aunque no
existe como tal un protocolo consensuado propio,
los pediatras de AP derivan al hospital a los lactan-
tes con plagiocefalia postural moderada-grave que
no mejoran con medidas posturales a partir de los
3-4 meses de edad, para valorar el uso de ortesis
craneal y/o diagndstico diferencial con craneosi-
nostosis. En este caso, o si se sospecha de entrada
cierre precoz de suturas, los cirujanos indican la



Figura 2. Tomografia computarizada tridimensional
en la que se muestra fusion parcial de la sutura
sagital y permeabilidad de la sutura lambdoidea

realizacion de TC tridimensional que confirma el
diagnostico y canalizan la derivacion al Servicio de
Neurocirugia Infantil de referencia (Hospital 12 de
Octubre, Madrid).

En el caso de la escafocefalia, la indicacion de ciru-
gia es estética, ya que la incidencia de hipertension
intracraneal asociada a esta anomalia es minima.
La edad ideal para la intervencion quirdrgica es en-
tre los tres y los ocho meses de edad, aunque es
aceptable hasta los 11 meses®. La técnica a em-
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plear sera menos compleja a menor edad de inter-
vencién. En menores de cuatro meses se realiza
suturectomia abierta o bien procedimiento en Pi,
en la que se retiran dos fragmentos de huesoa am-
bos lados de la sutura sagital. A esta edad, si la de-
formidad no es muy grave, puede realizarse la su-
turectomia asistida por endoscopia, menos invasi-
va que los procedimientos convencionales, ya que
disminuye el tiempo de cirugia, la necesidad de
transfusiones sanguineas y el tiempo de estancia
hospitalaria”. A partir de esa edad, la remodelacion
de la boveda craneal puede necesitar el uso de im-
plantes.

Nuestro paciente fue derivado al hospital a los dos
meses de edad y ha sido valorado por el Servicio de
Neurocirugia a los seis meses. En el momento ac-
tual esta pendiente de intervencion, con un tiem-
po medio de espera de 2-3 meses.

La deteccion y derivacion precoz de los casos sos-
pechosos de craneosinostosis por parte del pedia-
tra de AP contribuye a que el tratamiento quirurgi-
co se realice a una edad adecuada y disminuya la
ansiedad que genera el diagndstico en los padres.
La agilizacion de los tramites burocraticos es otro
factor a tener en cuenta en la atencion a estos pa-
cientes.
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