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ABSTRACT

Craniosynostosis is the premature, abnormal, and non-physiological fusion
of one or more cranial sutures. Its etiology can be multifactorial and genetic
factors, bone abnormalities or environmental factors may be involved. Among
the different types of craniosynostosis we can find anterior plagiocephaly,
which generally corresponds to a non-syndromic craniosynostosis and which
can affect the patient in a physiological and aesthetic way. Hemi-coronal
sutures are affected in this condition. The treatment will depend on each
case, although many times it is usually the surgical choice in order to prevent
functional deterioration and improve the facial and cranial appearance.
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RESUMEN

La craneosinostosis es la fusion prematura, anormal y no fisiolégica de una
o mas suturas craneales. Su etiologfa puede ser multifactorial y pueden estar
involucrados factores genéticos, anormalidades propias del hueso o factores
ambientales. Dentro de los diferentes tipos de craneosinostosis podemos
encontrar a la plagiocefalia anterior, que corresponde generalmente a
una craneosinostosis no sindrémica y que cual puede afectar de manera
fisiolégica y estética al paciente. Las suturas hemi-coronales se ven afectadas
en dicha condicién. El tratamiento dependera de cada caso, aunque muchas
de las veces suele ser de eleccién quirdrgica con el fin de prevenir el deterioro
funcional y mejorar el aspecto facial y craneal.

Palabras clave: Craneosinostosis; Plagiocefalia Anterior; Manejo Quiruargico.

RESUMO

Craniossinostose ¢ a fusdo prematura, anormal e ndo fisiolégica de uma
ou mais suturas cranianas. Sua etiologia pode ser multifatorial e fatores
genéticos, anormalidades Osseas ou fatores ambientais podem estar
envolvidos. Entre os diferentes tipos de craniossinostose podemos encontrar
a plagiocefalia anterior, que geralmente corresponde a uma craniossinostose
nao sindromica e que pode afetar o paciente de forma fisiologica e estética.
Suturas hemicoronais sio afetadas nessa condicdo. O tratamento dependera
de cada caso, embora muitas vezes seja a escolha cirdrgica para prevenir
deterioracdo funcional e melhorar o aspecto facial e cranial.
Palavras-chaves: Craniossinostose, Plagiocefalia Anterior; Planejamento
Cirargico.
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INTRODUCCION

La craneosinostosis es una condicién en
la cual los huesos del craneo del recién nacido
se cierran prematuramente, es decir, la fusion
anormal y no fisiolégica de una o mas suturas del
craneo; como resultado, el craneo tiene un aspecto
anormal y pueden presentar problemas como
aumento de la presion intracraneal, alteraciones
oftalmoldgicas, respiratorias, problemas en el
desarrollo neurolégico, entre otros. La etiologia
de la craneosinostosis puede ser multifactorial, en
la cual puede estar involucrado factores genéticos,
anormalidades propias del hueso o factores
ambientales'”. Con una incidencia general de 1 de
cada 2,000 - 2,500 recién nacidos, afecta en mayor
porcentaje al sexo masculino que al femenino y
no existe ningun tipo de predileccién en cuanto
a alguna regiéon geografica, grupo étnico, o nivel
socioeconémico®,

La craneosinostosis se puede presentar de
manera aislada (craneosinostososis no sindromicas)
o asociada a varios sindromes (craneosinostosis
sindrémica), como pueden ser el sindrome de
Apert, Crouzon, Pfeiffer, entre otros. Es mucho
mas comun encontrar la craneosinostosis no
sindréomica, ya que se presentan en un 80% - 85%
de los casos*. Dentro de las diferentes tipos de
craneosinostosis no sindrémica encontramos la
plagiocefalia anterior, que es la sinostosis o cierre
prematuro unicoronal o de varias suturas del
mismo lado como son la sutura fronto-parietal,
esfeno-etmoidal, fronto-esfenoidal o fronto-
zigomatica; siendo mas comun en nifias que en
nifios (promedio 2:1)>,

La mayoria de ocasiones el tratamiento
para la plagiocefalia anterior es de tipo quirtrgico,
con la finalidad de evitar el deterioro funcional del
contenido craneano y mejorar la parte estética del
paciente, por ende, una mejora en su calidad de
vida®. La eleccion de la técnica quirtdrgica depende
del caso que se presente y de distintos factores a
ser tomados en cuenta por el equipo quirdrgico.
Entre las opciones quirurgicas esta el avance
frontoorbitario con remodelacién craneal (6sea),
que cumple con los objetivos a resolver en este tipo
de casos’.

Es de suma importancia que el manejo se
lo realice desde un enfoque integral, con un equipo
profesional multidisciplinario®.

Se presenta este articulo debido a Ia
importancia de buscar opciones en el tratamiento
a pacientes con craneosinostosis no sindréomica;
especificamente con plagiocefalia anterior, tal
como en este caso, colaborando siempre con el
ambito cientifico y humano.
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PRESENTACION DEL CASO

Paciente de sexo femenino de 3 meses
de edad, acude al servicio de Neurocirugia en
institucion de salud privada en Cuenca, Ecuador.
El motivo de consulta por el cual la paciente acude
es para valoracién y tratamiento de alteracion
craneo facial.

Se solicita evaluacion clinica y tomografica
con el fin de obtener diagnostico definitivo.
Al examen clinico se observa asimettia

facial, aplanamiento frontal de lado derecho,
abombamiento frontal en lado izquierdo, depresion
de globo ocular y descenso palpebral izquierdo
(Figura 1-A e 1-B)

Figura 1 - A: Tomograficamente se observa craneosi-
nostosis unilateral de sutura coronal derecha, mien-
tras que, el resto de suturas se observan sin ningun
tipo de patologia aparente Figura 1 — B: En base al
examen clinico y tomografico se concluye que la pa-
ciente presenta una plagiocefalia anterior derecha.

Se planifica manejo quirdrgico
interdisciplinario entre el area de cirugfa maxilofacial
y neurocirugia para corregir la plagiocefalia anterior.
El plan quirdrgico consta de una craneotomia
bifrontal con rotacidon, remodelacién de huesos
frontales y ademas remodelacion orbitaria.

TECNICA QUIRURGICA
Bajo anestesia general, se coloca al paciente
en posicion decubito dorsal, efectuando protocolo
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de asepsia y antisepsia y se inicia el proceso con
monitorizacion integral no invasiva, sondaje vesical,
proteccion de zonas de apoyo, entre otros.

Se realiza colgajo bicoronal en zigzag por
detras de fontanela anterior extendiéndose hacia
arco zigomatico bilateral con diseccion interfacial
en musculo temporal bifrontal para exponer en
forma extensa las suturas, defecto Oseo, arcos y
pared lateral de 6rbita derecha, con el fin de poder
comparar bilateralmente todas las estructuras a
corregir.

Con el uso de trepano eléctrico de alta
velocidad (Midas Rex), se realizan trépanos pre y
post coronales bilaterales proximos a linea media,
que se conectan entre si; precautelando despegar
dura madre y evitando seno venoso (seno sagital
superior). Posteriormente se procede a realizar
craneotomia amplia bi-frontoparietal con extension
temporal en lado derecho, se levanta colgajo 6seo y
se procede a moldeatlo (cortes de expansion).

Acto seguido, se complementa intervencion
por parte del servicio de cirugfa maxilofacial, en
el cual se realiza contorneo 6seo a nivel de rim
orbitario superior derecho e izquierdo y asi llegar
a una comparativa quirargica mediante mediciones
con calibradores Castroviejo. En base a los colgajos
previamente realizados, se realiza reposicion inversa
entre lado izquierdo y derecho y de tal manera, se
procede a iniciar fijaciéon frontal con miniplacas y
tornillos reabsorbibles (laptisor KLS Martin®),
asi como tornillos ultrasénicos reabsorbibles; con
el objetivo de evitar alteraciéon de crecimiento y
desarrollo 6seo.

Se remodela y verifica movimientos oculares
mediante pruebas de ducciéon forzada tanto para
musculo recto superior y musculo recto inferior,
observando que no exista atrapamientos de la zona.

B

Figura 2 - Posteriormente se verifica que no exista nin-
gun inconveniente y continua el proceso quirdrgico.
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A continuacién, se procede a reponer
colgajo 6seo en sentido inverso para corregir zonas
de protrusién y de aplanamiento craneal; se fija
mediante placas y tornillos reabsorbibles y seda 2-0;
se incluye fijacion a 6rbita y apofisis fronto-malar
derecha, verificando in situ adecuada correccion
(fronto-orbitaria) al comparar con lado opuesto.
En todo el proceso se exagera en maniobras
hemostaticas buscando compensar la escasa
pérdida sanguinea mediante el uso de pinza bipolar
para coagulacion y el uso local de Surgicel®), se
protege dura madre con Lyopstick®.

La paciente es hospitalizada en Unidad
de Intermedio por 24 horas, se mantuvo drenaje
subgaleal por 36 horas, dosis profilacticas de
antibiético endovenoso y analgesia adecuada.

Se realiza TAC de craneo 3D previo al alta,
la cual demuestra la adecuada resolucién quirurgica
del caso.

El seguimiento de la paciente ha sido de
aproximadamente 1 afio 7 meses tanto clinico como
radiolégico. Su situacion actual es muy favorable,
desde el punto de vista estético y funcional,
pudiéndose observar simetria en la region frontal y
en el tercio superior facial, altura de globos oculares
al mismo nivel, evidenciando una mejora en su parte
estética después del proceso quirurgico. (Figura 4
A - B) En cuanto a su evoluciéon neurolégica, no
presenta ninguna alteracion.

Figura 3 - A — B: Seguimiento clinico y radiografico al
ano y 7 meses del procedimiento quirdrgico.

DISCUSION

La craneosinostosis se puede clasificar
segun varios mecanismos. En base al namero
de suturas afectadas: craneosinostosis compleja,
en caso de que varias suturas se encuentren
afectadas o craneosinostosis simple, al presentar
una sutura fusionada. Se pueden clasificar en
craneosinostosis primaria, al no estar asociada a
ninguna enfermedad o craneosinostosis secundaria,
al estar asociada a algun defecto sistémico, como
trastorno hematologico (talasemia, anemia de
células falciformes, policitemia vera) o disfuncion
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metabdlica (raquitismo, hipertiroidismo). Segun su
origen se clasifican en: craneosinostosis sindromica,
cuando esta asociada a un sindrome, como el
sindrome de Apert, Crouzon, Pfeiffer, entre otros;
mientras que, al no estar asociada a ningtiin sindrome
es una craneosinostosis no sindrémica, que es un
tipo de craneosinostosis abordada en este reporte
de caso, la cual es mas comun, con presencia en
un 80% - 85% de los casos, en comparacion a la
craneosinostosis sindrémica®*.

La plagiocefalia anterior, proveniente del
griego Plagio = Oblicuo y kephale = cabeza, que
hace referencia a cabeza oblicua. Se define como la
fusién o cierre prematuro de sistema hemi-coronal
unilateral, en el cual se encuentra principalmente
involucrada la sutura frontoparietal, y que puede
afectar a mas suturas como la esfenoetmoidal,
frontoesfenoidal e incluso frontozigomatica®. Es
un tipo de craneosinostosis no sindréomica y se
caracteriza por: asimetria facial en la region frontal,
septum nasal desviado, margenes supraorbitarios
mas altos que forman un signo caracteristico
radiografico conocido como Harlequin, desviacion
de la mandibula, cambios en la oclusion, entre
otros. Se presenta con mayor frecuencia en
nifias que en ninos (promedio 2:1) y tiene una
incidencia de 1 cada 10,000 recién nacidos® Se
diferencia de la plagiocefalia posterior debido a
que ésta ultima, afecta a la sutura lambdoidea; se
diferencia de la braquicefalia, ya que la braquicefalia
presenta sinostosis bicoronal, y se diferencia de la
plagiocefalia posicional a partir de su origen, debido
a que en ésta ultima la afectacion es provocada por
la presién continua y traumatica en una misma area
antes o después del nacimiento. En ciertas ocasiones
se puede observar distintas alteraciones como
crecimiento craneofacial anormal, incremento
de presion intracraneal, problemas neurolégicos,
oftalmolégicos, entre otros™.

Una vez diagnosticado, el manejo debe
ser interdisciplinario, donde actuen varios
especialistas de la salud, con el fin de poder
brindar el mejor tratamiento®.

Existen diferentes enfoques de tratamiento,
que depende de diversos factores y circunstancias’.

Por lo general, se opta por un tratamiento
conservador en el caso de plagiocefalia deformacional
o al presentar una sinostosis bastante leve. El
tratamiento conservador consta de cambios en la
postura al dormir, fisioterapia para torticolis, posicion
en decubito o boca abajo y uso de casco terapeutico;
este tltimo actia como dispositivo de remodelamiento,
es disefiado para cada usuatio, su uso 6ptimo es entre
los 5 0 6 meses de edad y no es muy efectivo después
desde los 12 0 18 meses de edad’.
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Se elige tratamiento  quirdrgico,
al presentarse una plagiocefalia anterior no
sindrémica, tal como se ha realizado en este caso,
con el objetivo de prevenir el incremento de
presion intracraneal, mejorar el aspecto y tamafio
tanto facial como craneal e igualmente prevenir
problemas psico-sociales futuros’.

Segiin una revision sistematica realizada
por Alford y cols’. Existen distintos enfoques
quirargicos que pueden ser aplicados dependiendo
el caso; tales como, cirugfa abierta o cirugfa cerrada
(endoscopica). Al elegir el tipo de cirugia se debe
tener en cuenta factores influyentes como el grado
de alteracién de las suturas, la edad, asi como, la
condicion del paciente®. Si bien existe cierto debate
en cuanto al momento para realizar la cirugfa, el
periodo 6ptimo es hasta los 12 meses de edad, ya
que este periodo representa la fase mas activa del
desarrollo del cerebro y la cabeza, por lo tanto,
es adecuado para una correcciéon quirargica de la
forma de la cabeza y la reosificacion de los defectos
Oseos?’.

Entre las diferentes opciones de cirugfa
abierta en Plagiocefalia, se puede optar por el
avance frontoorbitario con remodelacion 6dsea,
que es considerada por varios cirujanos como
la técnica “gold standard” para el tratamiento
de esta entidad®. Esta técnica puede tener
ciertas modificaciones dependiendo del caso,
como el avance frontoorbitario bilateral, avance
frontootbitario unilateral con sobrecontorneo
6seo del reborde supraorbitario, entre otras’. Segun
la revision sistematica de Alford y cols.” el avance
frontootbitatio con remodelaciéon 6sea tiene el
objetivo de provocar la liberaciéon de las suturas
afectadas, lo que permitira el correcto crecimiento
de la boveda craneal y a su vez la (reconstruccion)
remodelacion 6sea de las estructuras afectadas; que
es lo que se ha realizado en nuestro caso y avala la
eleccion de esta técnica quirdrgica.

Otra técnica muy aplicada es la distraccion
osteogénica, la cual brinda resultados satisfactorios
estéticos y funcionales’.

Por lo general, las complicaciones
quirdrgicas son pocas en este tipo de casos; a pesar
de aquello, se ha reportado en ocasiones: pérdida
excesiva de sangre, fuga de liquido cefaloraquideo,
infeccion de heridad local, hematoma subcutineo
y epidural, hipertermia posoperatotia, entre otros’.

En cualquier caso, después de la cirugfa
reparativa es necesario realizar seguimientos
periédicos a través de su infancia hasta la
maduracion esqueletal”.

Ademas de la cirugfa abierta se puede optar
por un manejo endoscopico minimamente invasivo.

un
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Tal como mencionan Yogal y cols.” en su meta-
andlisis, esta técnica fue introducida en la década
de 1990 por Jimenez y Barone y se caracteriza
por: menor pérdida de sangre, recuperacion
posoperatoria mas rapida y un acto quirdrgico
mas corto, en comparacion a la cirugfa abierta.
A pesar de aquello, este tipo de cirugfa se puede
realizar de preferencia hasta los 6 meses de edad,
debido a que los huesos craneales son flexibles y
pueden ser facilmente manipulados durante este
periodo, mientras que, la cirugfa abierta se puede
realizar en un periodo de tiempo mas amplio, ya
que cumple con un mayor numero de funciones,
independientemente de la edad. Ademas, la
intervenciéon endoscopica no permite realizar un
remodelamiento 6seo completo, a diferencia del
avance frontoorbitario (cirugfa abierta), que si
permite esta alternativa y que de ser necesaria su
aplicacion, brinda resultados satisfactorios. Cabe
destacar que después de la endoscopia, el paciente
tiene que utilizar un casco terapeutico para cumplir
con su tratamiento. El uso del casco puede conllevar
ciertas desventajas, como una presiéon excesiva en
el lado a corregir, dermatitis alérgica en el area de
contacto, o puede causar inadecuada correccion,
alopesia, entre otras™.

CONSIDERACIONES FINALES

A partit del caso expuesto, se puede
confirmar que la plagiocefalia anterior es una
condicion que debe ser tratada por un equipo
multidisciplinario, en etapas precoces luego de
ser realizado el diagnéstico, en miras de obtener
resultados satisfactorios. Basado en la bibliografia
y segun las necesidades de este caso, se opta por
realizar un avance frontoorbitario con remodelacion
Osea, siendo esta opcion la mas beneficiosa y que a
su vez brinda resultados satisfactorios, tanto para la
paciente como para el cirujano.
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