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PUNTOS CLAVE

® la craneosinostosis, o cierre prematuro de una o
mas suturas craneales, constituye una entidad
poco frecuente. El pediatra de Atencién Primaria
desempefa una labor importante en su diagnosti-
CO precoz.

e El diagndstico es fundamentalmente clinico, aun-
que puede apoyarse en la radiografia de craneo.

e Debemos diferenciar la plagiocefalia postural, en
aumento las ultimas décadas, de la secundaria a
craneosinostosis.

® Sureconocimiento y derivacién precoz al especia-
lista en Neurocirugia es extremadamente impor-
tante.

® Hay que realizar una adecuada exploracién fisica
en busca de alteraciones del desarrollo motor y
cognitivo.

e Eltratamiento quirdrgico clasico esta siendo reem-
plazado en los tltimos afios por cirugia endoscopi-
ca minimamente invasiva.

INTRODUCCION

La craneosinostosis consiste en el cierre precoz de una
o mas suturas craneales; en el periodo neonatal se mani-
fiesta como la alteracion de la forma del craneo, cuyo
crecimiento se ve reducido en direccion perpendicular a
la sutura afecta®. Hablamos de craneosinostosis aislada
o multiple segun estén afectadas una o varias suturas
craneales. La craneosinostosis puede ser primaria, secun-
daria o formar parte de un sindrome.

Se desconoce la etiologia de la craneosinostosis pri-
maria, aunque se ha postulado que participen factores
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como el descenso precoz de la cabeza fetal, la presen-
tacion de nalgas prolongada, la posicién fetal anormal,
la existencia de multiples fetos en la cavidad uterina, el
oligohidramnios y el feto macrosémico. Se han identi-
ficado mutaciones genéticas hasta en un 20% de los
casos?.

Las craneosinostosis sindromicas suelen ser multiples,
identificandose mutaciones genéticas con herencia au-
tosdmica 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-
maticos.

La craneosinostosis secundaria constituye la forma
mas frecuente de sinostosis. Puede ser secundaria a en-
fermedades hematoldgicas (anemia de células falcifor-
mes), a trastornos endocrinos (hipertiroidismo, hipofos-
fatemia, hiperalcemia) o a microcefalia. En la microcefalia
disminuyen las fuerzas de distension sobre las suturas, lo
que condicionara la osificacion y el cierre prematuro de
estas sin que aparezcan asimetrias o rebordes 6seos. En
estos casos, la presion intracraneal es normal y la fusion
prematura de las suturas no compromete el desarrollo
del cerebro, por lo que no se requiere ninguna interven-
cion terapéutica o quirurgica.

CASO CLINICO

Lactante de dos meses que es llevado a la consulta de
Pediatria de Atencidon Primaria por presentar un cuadro
catarral de dos dias de evolucion.

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-
bolicas normales y screening de hipoacusia normal.
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En la exploracion fisica destaca una cabeza larga y es-
trecha (craneo dolicocefalico) con protusion frontal, fon- Metdpica
tanela anterior abierta y posterior cerrada, y un perimetro
cefalico de 42 cm (p97). En la palpacién del craneo se ob-
jetiva una sutura sagital inexistente, sin palpacion de re-
borde dseo. El resto de la exploracion fisica no demuestra
alteraciones. Desarrollo psicomotor normal para su edad.

Ante la sospecha de craneosinostosis se realiza una
radiografia de craneo (Figura 1), confirmandose la fusion
de la sutura sagital. En este momento se le deriva al es-
pecialista en Neurocirugia Pediatrica.

Coronal A = Frontal

FISIOPATOLOGIA

La osificacion de la boveda craneal se inicia en la re-
gion 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),
metdpica (separa ambos huesos frontales), sagital (sepa-
ra los dos huesos parietales) y lambdoidea (separa los
huesos parietales del occipital). Las suturas coronal, me-
topica y sagital delimitan la fontanela anterior, mientras
que la fontanela posterior se forma por la interseccion de
la sutura sagital y las lambdoideas (Figura 2)3.

La sinostosis precoz de cada una de estas suturas ori-
ginara las diferentes alteraciones en la conformacion del
craneo (Figura 3)%

Lamboidea Occipital

FA: fontanela anterior; FP: fontanela posterior.

Figura 2. Suturas craneales®

® (abezaestrechay excesivamente larga: dolicocefa-
lia o escafocefalia. Constituye la forma mas fre-
cuente de craneosinostosis primaria, consecuencia
de sinostosis sagital. Predomina en varones. Puede

Trigonocefalia Dolicocefalia

Braquicefalia Palgiocefalia
posterior
Palgiocefalia
anterior Palgiocefalia
postural
Figura 1. Radiografia lateral de craneo del paciente Figura 3. Diferentes alteraciones en la conformacion del craneo®
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asociar abombamiento frontal y occipital incre-
mentando la alteraciéon de la forma craneal. Hay
que diferenciar la dolicocefalia sinostotica de la
posicional (lactantes hipoténicos o neonatos pre-
término que descansan apoyados sobre la zona
lateral del craneo la mayor parte del tiempo).

Cabeza triangular con la frente en forma de quilla:

trigonocefalia secundaria a la sinostosis de la sutu-

ra metopica. Siincluye la sutura frontonasal apare-
ce hipotelorismo. Puede asociar holoprosencefalia,
agenesia del cuerpo calloso, meningocele, fisura
palatina, coloboma y retraso mental, asi como hi-
pertension intracraneal. Se ha visto que un tercio
de los nifios con trigonocefalia desarrollan trastor-
nos cognitivos y de conducta. Puede observarse en:

— El sindrome de Opitz-C: estrechez bifrontal, nariz
ancha y corta, microcérnea, micrognatia y poli-
dactilia. Evoluciona a la muerte en el primer afio
de vida.

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

— Sindrome por hidantoina 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.

— Delecion del brazo corto del cromosoma 9: hipo-
plasia medio-facial, narinas antevertidas, altera-
ciones auriculares, pliegues de flexion digital
extras, cardiopatia y trastorno cognitivo grave.

Cabeza ancha: braquicefalia. Sinostosis bicoronal o
bilambdoidea, normalmente sindromica. Si el cre-
cimiento es mas marcado hacia arriba se denomi-
na turricefalia. En el lactante, la principal causa no
es sinostotica, sino por la posicion en decubito su-
pino prolongada. Esta deformacion, con plagioce-
falia o sin ella, ha aumentado tras la recomenda-
ciondedormirendecubito supinocomo prevencion
del sindrome de muerte subita 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 mas 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-
yoria de los casos, por moldeamiento posicional. La
recomendacion de la Asociacion Americana de Pe-
diatria de dormir en decubito supino para la pre-
vencion de la muerte subita ha ocasionado un in-
crementode esta patologia en las ultimas décadas®.
Este moldeamiento podria comenzar intrautero,
exacerbandose postnatalmente cuando el nifio
descansa sobre el occipital aplanado. Puede existir
alopecia por presion en el lado afecto. En la plagio-
cefalia con sinostosis, el abombamiento frontal y
parietal contralateral son mas acusados, y la oreja
ipsilateral al lado aplanado puede desplazarse en
direccién posterioinferior.

e Cabeza en trébol: oxicefalia. Cierre prematuro de
todas las suturas a excepcion de la sagital. Asocia
graves alteraciones faciales y presenta general-
mente hipertension intracraneal y retraso mental.

ABORDAJE EN ATENCION PRIMARIA

El examen clinico es la clave para el diagnostico®. La
observacion de la forma, la palpacion de un reborde 6seo
alolargode la sutura, asi como la aplicaciéon de una pre-
sion 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 diagndstico de craneosinostosis.

Enla exploracion fisica puede ser util conocer el indice
cefalico (IC), cociente entre el ancho de la cabeza (distan-
cia entre las eminencias parietales) y el largo en la di-
mension anteroposterior (IC=ancho /largo x 100). Un IC
<76% indica craneo largo y estrecho, mientras que un
IC >81% sefala un craneo anchoy acortado anteroposte-
riormente.

En la radiografia de craneo podemos observar una li-
nea de esclerosis y engrosamiento del hueso adyacente a
la sinostosis. La tomografia computarizada es el procedi-
miento de eleccién para determinar la extension de la
sinostosis, asi como para descartar alteraciones estruc-
turales en el parénquima cerebral’.
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TRATAMIENTO

La cirugia esta indicada en casos sintomaticos (cefa-
lea, vdmitos o cambios en la vision) secundarios a un au-
mento de la presion intracraneal, o para la correccion de
la deformidad. Sia los dos meses de vida la forma craneal
no ha mejorado, es improbable que se resuelva con la
edad. No estd indicada la correccion quirurgica en los ca-
sos de plagiocefalia postural. En estos casos, la gran ma-
yoria de los niflos mejora con maniobra de reposiciona-
miento y terapia fisica, aunque en casos graves pueden
usarse cascos de moldeado. La derivacion precoz es muy
importante en aquellos nifos que pueden beneficiarse
de una cirugia endoscopica, la cual proporciona una ex-
celente alternativa quirurgica, al ser minimamente inva-
siva, con una media de estancia hospitalaria de un diay
minima pérdida sanguinea®. Ademas, diversos estudios
sefalan que los resultados son mejores cuando se realiza
la cirugia en lactantes menores de seis meses.

Tras la correccion quirdrgica, debemos realizar un se-
guimiento estrecho para detectar resinostosis, asi como
signos y sintomas de hipertension intracraneal en los ni-
fios con factores de riesgo®°.
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