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PUNTOS CLAVE

	 �La craneosinostosis, o cierre prematuro de una o 

más suturas craneales, constituye una entidad 

poco frecuente. El pediatra de Atención Primaria 

desempeña una labor importante en su diagnósti-

co precoz. 

	 �El diagnóstico es fundamentalmente clínico, aun-

que puede apoyarse en la radiografía de cráneo. 

	 �Debemos diferenciar la plagiocefalia postural, en 

aumento las últimas décadas, de la secundaria a 

craneosinostosis. 

	 �Su reconocimiento y derivación precoz al especia-

lista en Neurocirugía es extremadamente impor-

tante. 

	 �Hay que realizar una adecuada exploración física 

en busca de alteraciones del desarrollo motor y 

cognitivo. 

	 �El tratamiento quirúrgico clásico está siendo reem-

plazado en los últimos años por cirugía endoscópi-

ca mínimamente invasiva.

INTRODUCCIÓN

La craneosinostosis consiste en el cierre precoz de una 

o más suturas craneales; en el periodo neonatal se mani-

fiesta como la alteración de la forma del cráneo, cuyo 

crecimiento se ve reducido en dirección perpendicular a 

la sutura afecta1. Hablamos de craneosinostosis aislada 

o múltiple según estén afectadas una o varias suturas 

craneales. La craneosinostosis puede ser primaria, secun-

daria o formar parte de un síndrome. 

Se desconoce la etiología de la craneosinostosis pri-

maria, aunque se ha postulado que participen factores 

como el descenso precoz de la cabeza fetal, la presen-
tación de nalgas prolongada, la posición fetal anormal, 
la existencia de múltiples fetos en la cavidad uterina, el 
oligohidramnios y el feto macrosómico. Se han identi-
ficado mutaciones genéticas hasta en un 20% de los 
casos2. 

Las craneosinostosis sindrómicas suelen ser múltiples, 
identificándose mutaciones genéticas con herencia au-
tosómica dominante o mutaciones de novo. Se dividen 
en cuatro grupos: craneosinostosis aisladas, craneosi-
nostosis con sindactilia, craneosinostosis con polidactilia 
y sindactilia, y craneosinostosis con otros hallazgos so-
máticos. 

La craneosinostosis secundaria constituye la forma 
más frecuente de sinostosis. Puede ser secundaria a en-
fermedades hematológicas (anemia de células falcifor-
mes), a trastornos endocrinos (hipertiroidismo, hipofos-
fatemia, hiperalcemia) o a microcefalia. En la microcefalia 
disminuyen las fuerzas de distensión sobre las suturas, lo 
que condicionará la osificación y el cierre prematuro de 
estas sin que aparezcan asimetrías o rebordes óseos. En 
estos casos, la presión intracraneal es normal y la fusión 
prematura de las suturas no compromete el desarrollo 
del cerebro, por lo que no se requiere ninguna interven-
ción terapéutica o quirúrgica. 

CASO CLÍNICO

Lactante de dos meses que es llevado a la consulta de 
Pediatría de Atención Primaria por presentar un cuadro 
catarral de dos días de evolución. 

Entre sus antecedentes personales figuran embarazo 
controlado, test de Apgar 9/10, edad gestacional 39 se-
manas, peso al nacer 3150 g, talla 52 cm, pruebas meta-
bólicas normales y screening de hipoacusia normal. 

El rincón del residente 
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En la exploración física destaca una cabeza larga y es-
trecha (cráneo dolicocefálico) con protusión frontal, fon-
tanela anterior abierta y posterior cerrada, y un perímetro 
cefálico de 42 cm (p97). En la palpación del cráneo se ob-
jetiva una sutura sagital inexistente, sin palpación de re-
borde óseo. El resto de la exploración física no demuestra 
alteraciones. Desarrollo psicomotor normal para su edad. 

Ante la sospecha de craneosinostosis se realiza una 
radiografía de cráneo (Figura 1), confirmándose la fusión 
de la sutura sagital. En este momento se le deriva al es-
pecialista en Neurocirugía Pediátrica. 

FISIOPATOLOGÍA

La osificación de la bóveda craneal se inicia en la re-
gión central de cada hueso y se extiende hacia las sutu-
ras craneales. Hay cuatro suturas mayores: coronal (se-
para los dos huesos frontales del hueso parietal), 
metópica (separa ambos huesos frontales), sagital (sepa-
ra los dos huesos parietales) y lambdoidea (separa los 
huesos parietales del occipital). Las suturas coronal, me-
tópica y sagital delimitan la fontanela anterior, mientras 
que la fontanela posterior se forma por la intersección de 
la sutura sagital y las lambdoideas (Figura 2)3.

La sinostosis precoz de cada una de estas suturas ori-
ginará las diferentes alteraciones en la conformación del 
cráneo (Figura 3)4.

	 �Cabeza estrecha y excesivamente larga: dolicocefa-
lia o escafocefalia. Constituye la forma más fre-
cuente de craneosinostosis primaria, consecuencia 
de sinostosis sagital. Predomina en varones. Puede 

Figura 1. Radiografía lateral de cráneo del paciente
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Figura 2. Suturas craneales3
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Figura 3. Diferentes alteraciones en la conformación del cráneo6
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asociar abombamiento frontal y occipital incre-
mentando la alteración de la forma craneal. Hay 
que diferenciar la dolicocefalia sinostótica de la 
posicional (lactantes hipotónicos o neonatos pre-
término que descansan apoyados sobre la zona 
lateral del cráneo la mayor parte del tiempo).

	 �Cabeza triangular con la frente en forma de quilla: 
trigonocefalia secundaria a la sinostosis de la sutu-
ra metópica. Si incluye la sutura frontonasal apare-
ce hipotelorismo. Puede asociar holoprosencefalia, 
agenesia del cuerpo calloso, meningocele, fisura 
palatina, coloboma y retraso mental, así como hi-
pertensión intracraneal. Se ha visto que un tercio 
de los niños con trigonocefalia desarrollan trastor-
nos cognitivos y de conducta. Puede observarse en:

	 –	 �El síndrome de Opitz-C: estrechez bifrontal, nariz 
ancha y corta, microcórnea, micrognatia y poli-
dactilia. Evoluciona a la muerte en el primer año 
de vida. 

	 –	 �El síndrome de Baller-Gerold: aplasia de radio, 
retraso del crecimiento, ausencia de huesos pe-
queños de la mano, ano imperforado y retraso 
cognitivo en un 50% de los casos. 

	 –	 �Síndrome por hidantoína fetal: crecimiento re-
tardado, fontanela anterior amplia, hiperteloris-
mo, labio leporino y fisura palatina, cuello corto, 
hipoplasia ungueal y de falanges distales y tras-
torno cognitivo variable.

	 –	 �Deleción del brazo corto del cromosoma 9: hipo-
plasia medio-facial, narinas antevertidas, altera-
ciones auriculares, pliegues de flexión digital 
extras, cardiopatía y trastorno cognitivo grave. 

	 �Cabeza ancha: braquicefalia. Sinostosis bicoronal o 
bilambdoidea, normalmente sindrómica. Si el cre-
cimiento es más marcado hacia arriba se denomi-
na turricefalia. En el lactante, la principal causa no 
es sinostótica, sino por la posición en decúbito su-
pino prolongada. Esta deformación, con plagioce-
falia o sin ella, ha aumentado tras la recomenda-
ción de dormir en decúbito supino como prevención 
del síndrome de muerte súbita del lactante. 

	 �Cabeza asimétrica: plagiocefalia (cabeza oblicua). 
Puede ser anterior o posterior. 

	 �La plagiocefalia anterior se presenta tras el cierre 
prematuro de una sutura coronal. Es más frecuen-

te en mujeres y en el lado derecho, y comprende el 
20% de las sinostosis primarias. 

	 �La plagiocefalia posterior puede ser consecuencia 
de sinostosis de la sutura lambdoidea o, en la ma-
yoría de los casos, por moldeamiento posicional. La 
recomendación de la Asociación Americana de Pe-
diatría de dormir en decúbito supino para la pre-
vención de la muerte súbita ha ocasionado un in-
cremento de esta patología en las últimas décadas5. 
Este moldeamiento podría comenzar intraútero, 
exacerbándose postnatalmente cuando el niño 
descansa sobre el occipital aplanado. Puede existir 
alopecia por presión en el lado afecto. En la plagio-
cefalia con sinostosis, el abombamiento frontal y 
parietal contralateral son más acusados, y la oreja 
ipsilateral al lado aplanado puede desplazarse en 
dirección posterioinferior. 

	 �Cabeza en trébol: oxicefalia. Cierre prematuro de 
todas las suturas a excepción de la sagital. Asocia 
graves alteraciones faciales y presenta general-
mente hipertensión intracraneal y retraso mental. 

ABORDAJE EN ATENCIÓN PRIMARIA

El examen clínico es la clave para el diagnóstico6. La 
observación de la forma, la palpación de un reborde óseo 
a lo largo de la sutura, así como la aplicación de una pre-
sión firme alternante con los pulgares sobre ambos lados 
de la sutura con el objetivo de causar un relativo despla-
zamiento de los huesos vinculados por esta, permite lle-
gar al diagnóstico de craneosinostosis. 

En la exploración física puede ser útil conocer el índice 
cefálico (IC), cociente entre el ancho de la cabeza (distan-
cia entre las eminencias parietales) y el largo en la di-
mensión anteroposterior (IC = ancho / largo x 100). Un IC 
<76% indica cráneo largo y estrecho, mientras que un  
IC >81% señala un cráneo ancho y acortado anteroposte-
riormente. 

En la radiografía de cráneo podemos observar una lí-
nea de esclerosis y engrosamiento del hueso adyacente a 
la sinostosis. La tomografía computarizada es el procedi-
miento de elección para determinar la extensión de la 
sinostosis, así como para descartar alteraciones estruc-
turales en el parénquima cerebral7. 
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TRATAMIENTO

La cirugía está indicada en casos sintomáticos (cefa-
lea, vómitos o cambios en la visión) secundarios a un au-
mento de la presión intracraneal, o para la corrección de 
la deformidad. Si a los dos meses de vida la forma craneal 
no ha mejorado, es improbable que se resuelva con la 
edad. No está indicada la corrección quirúrgica en los ca-
sos de plagiocefalia postural. En estos casos, la gran ma-
yoría de los niños mejora con maniobra de reposiciona-
miento y terapia física, aunque en casos graves pueden 
usarse cascos de moldeado. La derivación precoz es muy 
importante en aquellos niños que pueden beneficiarse 
de una cirugía endoscópica, la cual proporciona una ex-
celente alternativa quirúrgica, al ser mínimamente inva-
siva, con una media de estancia hospitalaria de un día y 
mínima pérdida sanguínea8. Además, diversos estudios 
señalan que los resultados son mejores cuando se realiza 
la cirugía en lactantes menores de seis meses. 

Tras la corrección quirúrgica, debemos realizar un se-
guimiento estrecho para detectar resinostosis, así como 
signos y síntomas de hipertensión intracraneal en los ni-
ños con factores de riesgo8,9. 
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