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1. TITULO:

“PATRONES DE DESARROLLO DE FONTANELAS Y
SUTURAS EN NINOS NORMALES ENTRE 0 Y 18 MESES
CON LA APLICACION DE TOMOGRAFIA MULTICORTE Y
TECNICAS DE RECONSTRUCCION 3D EN EL HOSPITAL DE
NINOS BACA ORTIZ”



2. RESUMEN

Durante los meses Julio del 2013 a Julio del 2014 en el Departamento de
tomografia del Hospital de Nifios Baca Ortiz de Quito, se realiz6 un estudio
prospectivo, de cohorte transversal, con tomografia multicorte en reconstrucciones
3D y proyecciones en maximas intensidad (MIP) , motivada por la importancia de
poder diagnosticar a tiempo la fusion prematura de las fontanelas y suturas para
evitar dafos cerebrales, oculares y otros, teniendo como objetivos establecer los
principales patrones normales del desarrollo en la valoracion de las de fontanelas
y suturas en tomografia conociendo las proyecciones especificas y mas sensibles
del tomografo para evitar falsos positivos. Los principales resultados obtenidos
son: de los 370 casos realizados encontramos que la fontanela anterior (Bregma)
tuvo un didmetro transverso de 40mm en recién nacidos, hasta los 8mm a los 16
meses de edad y cerrdndose totalmente a los 18 meses y un didmetro
anteroposterior de 40 mm en recién nacidos hasta los 4mm a los 16 meses y
cerrandose totalmente a los 18 meses de edad, en la fontanela posterior (Lambda)
sus diametros varian entre 5,9mm a 2,5mm, desde el nacimiento hasta los 5
meses de edad respectivamente, para el Pterion sus didmetros varian entre
7,8mm y 4,2mm desde el nacimiento hasta los 3 meses y para el Asterion varian
entre 16,2 mm y 5,9mm desde el nacimiento hasta 6 meses respectivamente. Y
que las suturas se encontraron juntas con sus bordes irregulares interdigitadas
entre si pero no fusionadas en todos los casos como so observo en las
proyecciones de maxima intensidad teniendo una abertura entre 3mm y 1mm
desde el nacimiento hasta los 3 meses. Se concluyd que gracias al tomoégrafo
multicorte en 3D y proyecciones en MIP en manos expertas, es un medio ideal,
no muy costoso para el diagnostico de fusiones tempranas conociendo los

patrones de desarrollo normales de las fontanelas y suturas.

Palabras clave: Fontanela anterior ( bregma ), lambda, Tomografia 3D, suturas.



ABSTRACT

Since July 2013 to July 2014 in the Department of Tomography at Children’s
Hospital Baca Ortiz in Quito , a prospective study, with cross-sectional cohort,
multislice CT with 3D reconstruction and maximum intensity projections ( MIP )
was performed, motivated the importance of being able to diagnose early
premature fusion of the fontanelles and sutures to prevent brain, eye and other
injuries, having as main objective to establish normal patterns of development in
the valuation of fontanelles and sutures in tomography knowing the specific and
more sensitive projections scanner to avoid false positives. The main results are: of
the 370 cases performed found that the anterior fontanelle ( Bregma ) had a
transverse diameter since 40mm to 8mm newborns to 16 months old and fully
closing at 18 months and anteroposterior diameter since 40mm to 4mm newborns
to 16 months and closed completely at 18 months of age, in the posterior
fontanelle (Lambda ) diameters ranging from 5,9mm to 2,5mm since the birth until
five months, for the Pterion their diameters ranging from 7,8mm and 4,2mm, since
the birth until 3 months, and for Asterion ranging from 16,2 mm and 5,9 mm since
the birth until 6 months. And the sutures were found together with their jagged
edges interdigitated with each other but unfused in all cases so as observed in the
maximum intensity projections having an opening ranging from 3mm to 1mm from
birth to 3 months. It was concluded that thanks to multislice CT scanner in 3D and
MIP projections in expert hands, this is an ideal method, not too expensive for the
early diagnosis of mergers knowing the patterns of normal development of the

fontanelles and sutures.

Key Words: Anterior fontanelle (bregma) , lambda, 3D scan , sutures .
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3. INTRODUCCION

No cabe duda que la fusion prematura de una o varias suturas del craneo, produce
patrones bien reconocidos de deformidad, tanto craneana como facial en la cual,
ademas de la deformidad del nifio, algunas veces surgen complicaciones

funcionales graves relacionadas con la respiracion, la alimentacién y la vision

Se trata de un defecto congénito relativamente comun al nacimiento con una
incidencia estimada de 1/2.100-1/2.500 nifios, con predominio del sexo masculino.
Las sinostosis se caracterizan por un craneo morfolégicamente anormal. En las
fases iniciales del proceso el desarrollo cerebral no se altera ya que el craneo
puede crecer todavia en los diametros no perpendiculares a la sutura afectada.
Méas adelante, cuando la consolidacion es completa el crecimiento encefélico,

puede originar hipertensién endocraneana. (9

La dismorfia craneal es de aparicion precoz, precediendo en algun tiempo a las
manifestaciones neurologicas que pueden originar. Esta deformidad esta
relacionada con la sutura afectada y segun la conformacién que adopte recibira
diferentes denominaciones, puede resultar muy alto (oxicefalia o turricefalia),
alargado y aplanado lateralmente (dolicocefalia o escafocefalia), triangular
(trigonocefalia), aplastado oblicuamente (plagiocefalia) o excesivamente ancho y

aplanado en su diametro anteroposterior (braquicefalia o acrocefalia). (7- 15 18.19)

Si bien, estudios realizados por Gault y Col., han mostrado que el volumen total de
la cavidad craneana se encuentra dentro de limites normales en los pacientes con
sinostosis, en las formas sindromicas o con compromiso multiple de suturas puede
observarse un sindrome de hipertension endocraneana.

Las sinostosis tienen implicancias variables en cuanto a la lesion neuroldgica
secundaria a la deformidad. Estudios actuales han permitido demostrar la
presencia de alteraciones en la corteza cerebral subyacente a la sutura fusionada

mediante imagenes por resonancia magnética. Sin embargo, existen



discrepancias sobre si esto es la consecuencia de la fusion prematura de la sutura
0, simplemente, la causa de la fusion. Algunos autores realizaron pruebas
psicoldgicas a fin de conocer como era el desarrollo de los pacientes afectados
por una sinostosis simple de craneo y encontraron que el porcentaje de pacientes
con un indice de desarrollo psicomotor por debajo del normal era méas elevado en

pacientes con sinostosis que en la poblacion normal. (9

Los médicos necesitan poder diferenciar las craneosinostosis verdaderas que
requieren tratamiento quirdrgico de aquellas deformidades posicionales, como por
ejemplo, la deformidad occipital observada en recién nacidos. Asimismo, debera
saber diferenciar las verdaderas sinostosis congénitas de aquellas adquiridas,
como la que presentan los pacientes que poseen sistemas de derivacion para la
hidrocefalia. Para lograr ésto, es necesario saber cudles son los estudios
diagnosticos (radiografias, tomografia multicorte, reconstrucciones 3D vy
resonancia magnética), el momento y la indicacion precisa de cada uno, asi

como el conocimiento de las suturas craneanas normales. 9

En el Ecuador no se tiene estudios previos que nos sirvan de referente en cuanto
a la valoracion de los patrones normales de fontanelas y suturas mediante
tomografia multicorte con reconstrucciones 3D y MIP ( proyecciones de maxima
intensidad ), por lo que el presente estudio sera el primero en realizarse, para que
nos sirva de guia para médicos generales, pediatras, cirujanos, neurélogos,
neurocirujanos y sobre todo para nosotros los radidlogos, tratando de evitar
complicaciones posteriores con un diagnéstico temprano y adecuado de ser
posible en el periodo neonatal mediante estas técnicas de imagen y un tratamiento
quirargico inmediato y necesario, ya que sin este el defecto craneal y facial
aumentan con el tiempo al igual que las complicaciones.

El diagnéstico clinico requiere confirmacién radiolégica y de imagen. Las
radiografias simples de craneo de frente y perfil aln son importantes en la

evaluacion inicial de estos pacientes, la mayoria de los casos permiten hacer el



diagnostico por la forma craneana, la ausencia de una sutura craneana o mas,
zonas de hiperostosis en el lugar correspondiente a las suturas o bien, la
presencia de impresiones digitales, pero debida a la baja sensibilidad vy
especificidad de este método diagndstico, actualmente ha sido reemplazada por
la Tomografia que en general es diagnostica, la Tomografia 3D se considera la
modalidad estandar mas precisa hoy en dia para el diagnostico de
craneosinostosis, pero esta puede sobrevalorar el grado de fusion y originar falsos
positivos, por ello siempre se debe completarse con reconstrucciones MIP
(méximum intensity projection) que dan mayor fiabilidad acerca de la textura
Osea real, esta técnica permite evaluar correctamente falsas impresiones digitales
de la radiografia convencional, en general la Tomografia multicorte permite el
diagnostico de cualquier sutura fusionada en mas del 90% de los casos y en
sinostosis metdpica en el 100%, ademas para establecer la asociacién de una
determinada asimetria craneana con lesiones cerebrales, conocer el estado del
parénquima cerebral relacionado con la malformaciéon craneana y la ausencia de
espacios aracnoideos. La técnica de reconstrucciones computarizadas en tres
dimensiones se utiliza también para planear la cirugia reconstructiva, al permitir
tomar mediciones precisas y reproducibles sobre las estructuras éseas a
remodelar. 5 19)

La resonancia magnética fundamentalmente es Ut en la busqueda de
alteraciones en la fosa posterior, union bulbo medular y region cervical

(malformacién de Chiari tipo |, e impresion basilar). (7: 15 18).

Por otro lado, el abordaje de este estudio requiere de la integracién de pediatras,
neurocirujanos, imagenoélogos y genetistas, ya que muchas de ellas se transmiten
por un defecto genético molecular y estas sinostosis sindromicas de causa
genética representan el 10-20 % de los casos. Se han descrito mas de 100
sindromes con craneosinostosis ya que son unas de las malformaciones
humanas méas comunes, por lo que el consejo genético es importante por las

diferencias en riesgo para afeccién neurolégica o sistémica. 15 18.19)



La prevalencia al nacimiento de todos los tipos de craneosinostosis aisladas y
sindromicas es de 343 por un millén. 9

La incidencia de craneosinostosis no sindromica es aproximadamente 0,6 por
1000 nacidos vivos. 1)

En general la bibliografia revisada coincide que los avances en la patogenia, el
diagndstico y tratamiento han mejorado el pronéstico de estos pacientes, por lo
que justifican el abordaje de conocer los patrones de desarroll6 de las fontanelas y

suturas en niflos normales en tomografia multicorte y reconstrucciones 3D.



4. REVISION DE LITERATURA

4.1. CAPITULO 1: SUTURAS Y FONTANELAS

4.1.1: Generalidades:

La existencia transitoria de suturas y fontanelas tiene un claro sentido: el
continente 6seo que actia como proteccion de un 6rgano tan vital y delicado como
el cerebro tiene que permitir el crecimiento del mismo y, concluido éste, ser lo mas
hermético posible para incrementar su funcidén protectora. Este proceso tiene una
cronologia relativamente fija.

La sutura es una delgada capa de tejido de tipo conjuntivo intermedio que se
origina entre los huesos, y en el craneo existen dos tipos: sindesmosis que ocurre
en la béveda y sincondrosis en la base.

Al nacimiento las suturas estdn separadas por tejido conjuntivo de tipo
mesenquimatoso y entre los seis meses y el afio se produce una identacion, los
bordes irregulares se interdigitan quedan yuxtapuestos pero no se fusionan.
Evolutivamente el tejido conjuntivo se va sustituyendo y hacia los 10 a 13 afios las
suturas son ocupadas funcionalmente por tejido fibroso por lo que se dice que se
han cerrado; pero la verdadera osificacion no ocurre hasta la cuarta o quinta
década de la vida. Cuando estas suturas se cierran u osifican en un periodo
anterior al que fisiologicamente les corresponde aparecen las sinostosis.

En total existen 37 suturas craneales, algunas de ellas son inconstantes (la
glabelar, metdpica, cerebelosa y la parietal de Gerdy), y las que son clinicamente
significativas se disponen de la siguiente forma:

Sutura Sagital: En linea media anteroposterior, entre los dos parietales.

Sutura Coronal: Entre el frontal y los parietales.

Sutura Metépica: Entre las dos mitades del hueso frontal.

Sutura Lambdoidea: Entre los parietales y el occipital. (1520



Los huesos wormianos o suturales son huesos aislados de tamafio y forma
variable que ocasionalmente se encuentran en las suturas y en las fontanelas.
Ellos son osificados desde centros independientes y son mas frecuentes en las
suturas lamboideas. El desarrollo de esos osiculos puede tener un componente
genético, pero ya que en los craneos hidrocefélicos se encuentran huesos
wormianos, aparece como si el estrés de la deformacion fuera un factor
contribuyente. (18:20)

El crecimiento de la calota es perpendicular a las lineas de suturas, puesto que la
direccion es de menor resistencia. Cuando disminuye el crecimiento cerebral las
suturas se cierran. Cuanto mas precoz es el cese del desarrollo cerebral mas

precoz es el cierre de suturas.

Donde se encuentran mas de dos huesos de osificacion intramembranosa, la
interseccion entre las suturas es ocupada por una gran membrana, las llamadas
fontanelas, que son seis, una en cada esquina de los huesos parietales; ellas dan
la flexibilidad necesaria en los huesos laminares durante el nacimiento y el periodo
de rapido crecimiento cerebral. Las mas grandes son la fontanela anterior en la
interseccion de los dos huesos frontales y los dos huesos parietales, y la fontanela
posterior en la interseccion de los parietales con el hueso occipital. Las otras son
pares de fontanelas antero-laterales o esfenoidales, y fontanelas postero-laterales
0 mastoideas que estan situadas en las esquinas laterales e inferiores de los
huesos parietales. Las fontanelas se reducen a dimension de suturas muy rapido
después del nacimiento, asi: fontanela posterior a los 2 a 3 meses, fontanela
antero-lateral a los 3 meses, fontanela postero-lateral al final del primer afio y
fontanela anterior durante el segundo afio. (1%

En el adulto la fontanela anterior corresponde al punto craneométrico Bregma, la
fontanela antero-lateral al punto Pterion, la fontanela postero-lateral al Asterion y la
fontanela posterior al punto lambda. @9

Las fontanelas son importantes para conocer mediante su palpacion el estado de

la presion intracraneal. Ellas permiten hacer una valoracion del crecimiento del



crdneo y su cierre prematuro constituye uno de los signos a tener presente en el

diagndstico de las sinostosis.

El cierre prematuro de una, varias o todas las suturas (1 en 2.500 nacidos vivos)
se denomina craneosinostosis (del griego sinostosis=cierre) y, su resultado,
craneoestenosis (del griego estenosis=estrechez) y se comportan siempre con
alteraciones en el volumen o en la morfologia del craneo y la cara y, solo en
algunas ocasiones, alteraciones clinicas y de la funcion cerebral (vOmitos,
cefaleas, déficits neuroldgicos tales como retraso mental, ceguera). (5 18.19, 20)

El médico puede sospecharlas cuando, en un pequefio lactante, en vez de palpar
las suturas como ligeras depresiones encuentra en su lugar elevaciones mas o
menos duras (crestas), asi como cuando no palpa, o palpa de tamafio muy

reducido, a las fontanelas.

La causa mas frecuente de asistencia a consulta es la fontanela puntiforme o
ausente. Es importante conocer que si bien este es uno de los elementos positivos
no constituye la regla, ya que en un 2,7 % de los nifios normales la fontanela
puede cerrar antes de tiempo y cursar sin manifestaciones clinicas. Por otra parte,
puede suceder que la fontanela esté presente en algunos casos con CS donde
s6lo se ha fusionado una parte de la sutura da como resultado la cesacion del
crecimiento sutural. La interrupcién del crecimiento 6seo ocurre en angulo recto a
las suturas fusionadas, de manera que resulta en un crecimiento anormal

compensatorio en otras direcciones. 17:18)

La incidencia global de estas malformaciones es de un caso de cada 2000
nacimientos. Con mayor frecuencia afecta a los nifios que a las nifias. Algunas de
estas malformaciones son hereditarias y se asocian con otras malformaciones;
pero lo mas frecuente es que sean esporadicas y no hereditarias. La gravedad de
las malformaciones craneofaciales dependera: del nimero de suturas cerradas (a

mayor numero de suturas afectadas, mayor deformidad y mayor riesgo de

10



compresion cerebral) y de la presencia o no de anomalias cerebrales

concomitantes.

Los factores que influyen en el riesgo de presentacion de CS incluyen estilo de
vida y medio ambiente, padres con empleos en agricultura y en bosques, lugares
altos y en mujeres fumadoras. Dentro de otras posibles causas también se
mencionan factores endocrinos, desordenes hematoldgicos, crecimiento
inadecuado del cerebro y presencia de fusion mdultiple de suturas que sugieren
fuertemente sindrome craneofacial que con frecuencia requiere del diagnéstico
experto de genetistas y pediatras.

En los dltimos afios se han producido enormes avances tecnolégicos muy
importantes con una mejoria en la resolucién de las imagenes, que nos han
permitido un diagnéstico mas refinado y ain mejorado su precision. El diagndstico
positivo se basa en algunos elementos basicos como la presencia de un craneo
morfolégicamente anormal, la ausencia a la palpacion de determinada fontanela,
por su osificacion anticipada y el estudio radiolégico que evidencia suturas
cerradas.

El pediatra necesita poder diferenciar las sinostosis verdaderas que requieren
tratamiento quirdrgico de aquellas deformidades posicionales, asimismo, debera
saber diferenciar las verdaderas sinostosis congénitas de aquellas adquiridas.
Para lograr ésto, es necesario saber cudles son los estudios diagnosticos
especificos en imagen, y que gracias a técnicas actuales como tomografia
multicorte con la aplicacion del 3D la sensibilidad y especificidad para detectar
las caracteristicas normales de las fontanelas y suturas en la actualidad ha sido
muy alta, ademas con el fin de identificar anomalias cerebrales

asociadas.(15:18.19,20)
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4.2 CAPITULO 2: DESARROLLO DEL CRANEO

Desde hace mas de un siglo se sabe que el origen de la boveda craneana es
membranoso y la base del craneo se origina de cartilago que posteriormente se
osifica.

El cartilago de los vertebrados e invertebrados, deriva de la cresta neural
mesencefalica, la cual tiene una funcion critica en la determinacion de los dos
tipos diferentes de hueso craneano. En consecuencia, las suturas mas basales
como la escamosa y la lambdoidea son cartilaginosas mientras que la coronal con
la sagital son fibrosas y por eso las uniones cartilaginosas en la base son menos
distensibles que el tejido conectivo fibroso de las suturas de la béveda craneana.
Normalmente al nacimiento, todas las suturas estan separadas por varios
milimetros, el hueso se deposita progresivamente a lo largo de los margenes de
las suturas. El cierre normal de las suturas varia, pero por lo general, la sagital, las
coronales y lamboideas se cierran entre los 22 y 40 afios de edad; la escamosa,
occipitomastoidea y esfenotemporal pueden permanecer totalmente abiertas hasta
los setenta afios. La sutura metopica es la Unica que se cierra entre los dos
primeros afos de vida. (15 18, 19.20)

El crecimiento mas importante ocurre a lo largo de las suturas sagitales y
coronales, en forma perpendicular a la sutura. Por lo tanto, la cabeza crece en
diametro lateral a través de las suturas coronales y sagitales determinando el
crecimiento del craneo en longitud o diametro anteroposterior. Los términos
dolicocefalia y braquicefalia describen variantes normales en la proporcion de
longitud y ancho del craneo, respectivamente, pero implican suturas normales. En
las sinostosis sagital, el craneo es alargado y angosto y ya no se llama
dolicocefalia sino escafocefalia. Las sinostosis de ambas coronales se llaman
acrobraquicefalia, no braquicefalia. Aqui el craneo es muy corto y ancho porque el

didmetro AP esté restringido y se expande a expensas de la sutura sagital.
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4.3. CAPITULO 3: ESTRUCTURA Y FUNCION DE LAS SUTURAS

Las suturas son encontradas solamente en el craneo y tienen dos funciones
principales:

a. Como un sitio secundario de crecimiento éseo.

b. Para dar una unién firme a los huesos adyacentes mientras permite un ligero

movimiento como respuesta a la fuerza mecanica.

Las fibras y la organizacion celular de las suturas no es uniforme y varia
dependiendo del sitio, la edad y dentro de la misma sutura en el tiempo, pero
como una generalizacién cada una esta formada por una continuacion de fibras y
periostio celular alrededor de los margenes de los huesos adyacentes, unidos por
una capa intermedia de tejido fibroso y vasos sanguineos. La capa celular provee
las células necesarias para la osteogénesis en los margenes suturales; la capa
intermedia permite el crecimiento continuo del tejido conectivo sutural y permite
pequefios ajustes en los huesos. Esto también facilita probablemente una
angulacion progresiva entre los huesos a medida que estos alteran su forma
durante el crecimiento, reduciendo la necesidad de superficies extensas de
remodelado.

La morfologia sutural esta determinada por el sitio y la fuerza mecanica a la cual
las suturas estan sujetas. En el caso de la sutura coronal los huesos parietales
traslapan los huesos frontales mientras la sutura sagital es una sutura borde a
borde; en general las suturas de la linea media son borde a borde, mientras todas
las demas son de traslape. Durante el periodo de crecimiento, las suturas tienen
una configuracion predominantemente lineal, pero con la edad se vuelven

biseladas e interdigitadas.
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4.4 CAPITULO 4: CRECIMIENTO Y REMODELACION

La forma y tamario final de la boveda craneal son dependientes primariamente de
las presiones internas ejercidas sobre la tabla interna de los huesos
neurocraneales. El encéfalo en expansion ejerce fuerzas tensionales sobre las
suturas Oseas, con lo cual secundariamente se estimula el crecimiento 6seo
sutural de forma compensatoria. EI encéfalo actia en este contexto como una
matriz funcional determinando la extension y el grado de crecimiento de los
huesos neurocraneales

Entonces, el crecimiento de los huesos de la béveda serd una combinacion de: a)
crecimiento sutural; b) aposicion y reabsorcion de superficie (modelacion); y c)
desplazamiento centrifugo por la expansion del encéfalo. (15 18.19)

Las proporciones atribuibles a los varios tipos de mecanismos de crecimiento
varian. La acrecion de los huesos de la béveda es predominante sutural hasta
cerca de los cuatro afios de vida, después la aposicion superficial se vuelve un
mecanismo mas importante.

Dado que la circunferencia de la cabeza estd relacionada con el volumen
intracraneal, éste es un buen indicador de crecimiento del encéfalo. Entre el
nacimiento y el estado adulto, el tamafio del encéfalo se incrementa cerca de unas
3y 1/2 veces, de aproximadamente 400 cc a 1300-140 cc. La expansion rapida y
temprana del encéfalo se convierte en un problema para el inmediato
establecimiento de los vasos cerebrales: éste lo estira, debilitando sus paredes,
predisponiéndolos para la formacion de aneurismas en periodos tardios de la vida.
El desarrollo precoz del encéfalo es reflejado en el agrandamiento rapido de la
circunferencia de la cabeza, la cual dobla desde un promedio de 18 cm en el
periodo medio gestacional (4-5 meses de VIU) a un promedio de 33 cm (aprox. 13
pulgadas) al nacimiento. Este rapido incremento de la cabeza continda durante el
primer afio de vida alcanzando un promedio de 46 cm y luego disminuye; la
circunferencia de la cabeza alcanza 49 cm a los dos afios y solamente 50 cm a los

tres anos. El incremento entre los tres afios y la edad adulta es solamente 6 cm.
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Al nacimiento, el neurocraneo membranoso ha logrado 25% de su crecimiento; a

los seis meses, 50%, y a los dos afios, 75%. 1

4.5 CAPITULO 5: MECANISMOS DE DESARROLLO Y FUSION DE LAS
SUTURAS

Todas las suturas tienen algin grado de fusion por uniones 6seas 0 sinostosis.

La sinostosis sutural comienza a diferentes edades en varias suturas del craneo,
se inicia en la superficie endocraneal y termina en la ectocraneal.

Al nacimiento los huesos frontales estdn separados por la sutura interfrontal o
metopica; la fusion sinostdsica de esta sutura usualmente comienza alrededor del
segundo afio y unifica el hueso frontal en un solo hueso alrededor de los siete
aflos de edad. La sutura metdpica persiste en el adulto en un 10-15% de los
crdneos. En tales casos, los senos frontales estan ausentes o hipoplasicos.

El cierre de las suturas en el resto de la boveda craneal comienza entre los 25 y
30 afios, aunque hay una amplia variacién, el orden usual es: sagital, coronal y
lamboidea. Las suturas faciales en contraste, pueden permanecer latentes hasta
muy tarde en la vida adulta. (véase Tabla 1). 9

Sutura craneal Comienzo de | Sutura facial Comienzo de
cierre (afos) cierre (afios)
Interfrontal 2 Intermaxilar 30a35
(palatina)
Interparietal (sagital) 22 Frontomaxilar 68a71
Frontoparietal (coronal) 24 Frontonasal 68
Occipitoparietal (lamboidea) | 26 Nasomaxilar 68
Fronto- 72
cigomatica
Temporoparietal 35-39 Cigomatico- 70a72
maxilar

Tabla 1. Epoca de cierre de algunas suturas craneofaciales en humanos. %
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Los mecanismos moleculares involucrados en la morfogénesis y fusion de las
suturas han sido descubiertos a través de la patogénesis de la craneosinostosis.
Las preguntas son: ¢Por qué durante la osteogénesis de la boveda la osificacion
cesa y las suturas se forman cuando los huesos opuestos se encuentran? ¢Hay
un mensaje osteoinhibitorio previniendo la osificacion de las suturas? La evidencia
de los datos sugiere papeles especificos para los factores de crecimiento asi como
para BMP (proteinas morfogenéticas 0seas) rutas de sefalizacion en el desarrollo
de las suturas craneales, pero no es claro la cascada morfogenética. La
sefalizacion desde la duramadre parece regular el mantenimiento de la sutura
prenatalmente, mientras sefiales en los frentes de osteogénesis parecen dominar
después del nacimiento. El hueso escamoso del hueso temporal es independiente
de la induccion del encéfalo y esta presente en anencefalia. (1920

El desarrollo precoz del encéfalo determina la predominancia temprana del
neurocraneo sobre la cara y el sistema masticatorio. Aunque el encéfalo y
consecuentemente la boveda Osea neurocraneal, se desarrolla muy rapida y
tempranamente, su crecimiento cesa mas rapido que los elementos faciales y
masticatorios. La predominancia del neurocraneo sobre la cara es mayor en el
feto, reduciendo a una proporcién de 8 a 1 al nacimiento, 6 a 1 al segundo afio, 4
a 1 alos cinco afios, y 2 a 2.5 a 1 en el adulto. Al nacimiento, el neurocraneo ha
alcanzado 25% de su total crecimiento; éste completa el 50% a los seis meses y
75% a los dos afos. A los diez afios el crecimiento neurocraneal es de 95%, pero
el esqueleto facial ha alcanzado solamente un 65% de su crecimiento total. En la
vida posnatal el neurocraneo incrementa 4-5 veces su volumen, mientras la
porcion facial lo incrementa de 8 a 10 veces. 11149

Opperman, Ogle y Longaker han demostrado recientemente anomalias del
desarrollo y alteraciones bioldgicas en las suturas que se fusionan precozmente.
Los factores que influyen sobre las sinostosis precoces se clasifican en:

1. Factores mecéanicos

2. Factores no mecénicos-matriz blastémica

3. Biologia molecular
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1. Factores mecanicos.- Constriccion intrauterina debido a oligohidramnios,
embarazos mdltiples, presion craneana contra la pelvis materna.

Estas constricciones alteran los centros de osificacion.

La sutura experimental en la matriz de ratones, para retardar el parto, produce
constriccion, los resultados son un 88 % con craneoestenosis en la camada.

Se ha descrito que la presion intradtero promueve la fusion de modo que la
plagiocefalia se considera como un continuum con la sinostosis, lo que no es
demostrado en experimentos de ovejas y conejos. El impacto de estas
deformaciones es la presencia de huesos wormianos en la lambdoidea, también

hay osiculos coronales. 14

2. Factores no mecanicos.- (Alteracion primaria del Mesénquima) como la falla
en la matriz blastémica, que normalmente separa las partes en osificacion,
permiten la craneoestenosis. Planteada inicialmente por Park y Powers, propone
gue la causa primaria es un crecimiento defectuoso del mesénquima en el cual se
forma el hueso. Los huesos formados en este tejido son mas pequefios que los
normales y hacen contacto uno con el otro muy pronto. Como se conoce, los
margenes de los huesos del craneo se mantienen separados por el crecimiento
intersticial de tejido mesenquimatoso. Al existir un defecto en el plasma germinal,
la capacidad de crecimiento normal del mesénquima esta disminuida o abolida, sin
desarrollarse el exudado que tiene la capacidad de resistir la osificacion. Esto
explica la sinostosis prematura, ya que tan pronto los huesos toman contacto se

fusionan. Las lagunas de mesénquima han sido demostradas experimentalmente.
(14)

3. La biologia molecular.- Ha detectado fallas en los receptores del factor de
crecimiento fibroblastico o factores en la transcripcidon que conduce a estenosis y
diferentes sindromes tipo Crouzon, Apert Pfeiffer, Jackson Weiss, tipo Boston,

Saethre-Chotzen y otros. (11.14)
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Actualmente estan identificados en el hombre cuatro factores de crecimiento
fibroblastico con sus respectivos receptores relacionados con esta patologia, los
genes correspondientes estan en los cromosomas 8p, 10q, 4p y 5p. Curiosamente
mutaciones del mismo receptor, por ejemplo el nimero dos, que es el mas
frecuentemente estudiado, resulta en distintos fenotipos (Crouzon, Appert o
Pfeiffer). Moss argumenta que las anormalidades de la base conducen a
sinostosis craneanas debido a los tractos durales de tension. Otros argumentan lo
inverso. La sinostosis craneana influye sobre las de la base. Una craniectomia
lineal exclusiva a la sutura sinostosada tiende a fallar, ya que las suturas basales
modificadas no se trataron. Lo anterior sugiere que las suturas basales y
craneales interactian de una manera compleja y que de no atenderse las dos

alteraciones, el fracaso es evidente, Ejemplo: Plagiocefalia coronal. (4

4.6 CAPITULO 6: FORMA DE LA CABEZA Y COMPROMISOS DE LAS
SUTURAS

Las sinostosis prematuras aisladas son raramente una anomalia familiar o
genéticamente determinada, producen distorsiones craneales caracteristicas como
resultado del crecimiento continuo del cerebro y efecto en las suturas normales. La
sinostosis de la sutura sagital limita el crecimiento lateral, aumentandolo en
direccién anteroposterior, resultando en un craneo en forma de bote, en la llamada
escalocefalia. La sinostosis bilateral de las suturas coronales limita en crecimiento
anteroposterior de la boveda, produciendo un crdneo puntiagudo (oxicefalia y
turricefalia) y corto (braquicefalia). La sinostosis prematura de un lado de las
suturas lamboidea y coronal causa oblicuidad del crdneo (plagiocefalia). La
trigonocefalia, describe una deformidad, donde el craneo tiene forma aguda en los
huesos frontales y esta asociado con la fusion prematura de la sutura metopica
con hipotelorismo. (Véase Tabla 2). 10

Cuando se observa sinostosis precoz o asimétrica de suturas craneales se aplica

la Ley de Virchow en 1851: Segun la cual, al soldarse precozmente una sutura
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craneal, se altera el crecimiento 6seo. Este crecimiento, que normalmente tiene
lugar en sentido perpendicular a dicha sutura, pasa a realizarse en forma
compensatoria en otros sentidos ocasionando una alteracion en el volumen o en la
morfologia del craneo y la cara. Un 10% a un 20% puede desarrollar hipertension
endocraneana y presentar alteraciones clinicas y de funcién cerebral (vomitos,

cefaleas, déficit neurolégicos tales como retraso mental, ceguera, etc. 19

Forma de la cabeza Sutura fusionada o ausente
Dolicocefalia (escafocefalia) Sagital

Braquicefalia Coronal bilateral
Plagiocefalia anterior Coronal unilateral
Plagiocefalia posterior Lamboidea unilateral
Trigonocefalia Metbpica

Tabla 2. Forma de la cabeza y compromiso de las sutura

4.7 CAPITULO 7: FISIOPATOGENIA

Embriol6gicamente, los huesos de la calota craneana y sus suturas (articulaciones
fibrosas) son de origen mesodérmico. Inicialmente, el tubo neural se encuentra
rodeado por una capa de mesodermo, denominada meninge primitiva,;
posteriormente ésta se dividirA en dos capas: una interna, la endomeninge, que
daréa origen a la aracnoides, y una mas externa, la ectomeninge, que finalmente se
convertira en la duramadre y los huesos de la calota craneana. (11 14.19)

Otro concepto muy importante que debemos tener en cuenta para entender el
significado de craneosinostosis, es que embriolégicamente el craneo puede
dividirse en un esqueleto facial o viscerocraneo y la caja craneana o neurocraneo.
A su vez, el neurocraneo se divide en el condrocraneo que da origen a la base del
craneo y el neurocraneo membranoso que da origen a la calota.

Se han propuesto distintas hipo6tesis para explicar la produccién de la sinostosis

del craneo.
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Una de éstas postula que la anormalidad primaria ocurre en la base del craneo y
que la fusion prematura es, por ende, una situacion secundaria; otros
investigadores opinan lo contrario, 0 sea, que la alteracion en la base craneana
seria secundaria. Sin embargo, los que apoyan la primera hipotesis opinan que las
alteraciones en la base craneana, fundamentalmente, en los sitios donde la
duramadre se refleja, producirian alteraciones en las fuerzas y tensiones en el
resto de la duramadre y que a nivel de las suturas esto llevaria a la formacion de
hueso y fusion 6sea. 1114

Un hecho es cierto, en el feto y el recién nacido la duramadre se encuentra
firmemente adherida a la base craneana y a las suturas, para permitir que fuerzas
extrinsecas, como el pasaje del recién nacido a través del canal de parto, se
realice sin la produccion de despegamientos que lleven a la produccion de
colecciones hematicas extradurales.

Burke y col., realizaron un interesante trabajo para explicar la causa de esta fusion
prematura y en un modelo experimental en conejos demostraron la existencia de
osteoblastos en los bordes de las suturas, periostio, endostio e incluso en la
superficie dural, coexistiendo con osteoclastos. La homeostasia de estos dos
grupos celulares es necesaria para la formacién y remodelacion constante de la
calota en crecimiento. 419

Un concepto nuevo es que la apostosis (muerte celular programada) tiene una
funcién critica en la patogenia de las craneosinostosis sindromicas, la apoptosis
es regulada por los genes Bax y Bcl-2 que reducen la osteogénesis en el sitio
donde ocurre el depdsito 6seo impidiendo la sinostosis prematura. La mutacién en
FGFR2, FGFR3, TWIST ocasiona una inhibicibn en la apoptosis de los
osteoblastos ocasionando una fusion prematura de las suturas en varias
craneosinostosis sindromicas, con excepcion del Sindrome de Apert en donde
existe un aumento en la apoptosis de los osteoblastos. (1419

Burke demostré la hipotesis de las microespiculas 6seas que es la teoria mas
reciente acerca de la patogénesis de la craneosinostosis. En condiciones

normales las microespiculas O0seas crecen continuamente a lo largo de las
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suturas y se fracturan por la expansion de la calota craneal durante su
crecimiento. En caso de alteraciones Oseas o falta de crecimiento cerebral, las
microespiculas no se fracturan y las suturas se fusionan provocando las

sinostosis. (14.19)

Un hecho basta para respaldar los resultados de Burke: en el recién nacido con
hidrocefalia la fuerza ejercida desde el interior craneano es tal, que separa
definitivamente los huesos de la calota impidiendo su fusion (diastasis de suturas).
Una vez tratada la hidrocefalia, por un juego de presiones en el cual se encuentran
implicadas la presion del sistema valvular y la presion hidrostatica, la presion
negativa domina el panorama y no existe una fuerza capaz de mantener
separados los huesos de la calota, produciéndose en primera instancia el
cabalgamiento de los huesos del craneo, inicialmente mas grandes de lo normal y
luego una sinostosis precoz de todas la suturas. Finalmente, debemos tener en
cuenta que las mediciones realizadas indican un 50% de incremento en el peso
del cerebro a los dos meses de edad, 100% a los seis meses y 200% a los 10
meses, con un crecimiento casi completo del cerebro cerca de los 2 afnos; esto
habla de la rapidez con la que deberemos actuar en el caso de una

craneosinostosis. (1419

4.8 CAPITULO 8: CLASIFICACION DE LAS SINOSTOSIS DEL CRANEO

Inicialmente clasificadas descriptivamente segun la forma del craneo, en la
actualidad e han propuesto varias clasificaciones y en la medida que se van
describiendo nuevos sindromes se han ido modificando las antiguas divisiones (67
sindromes diferentes de acrocefalia descritos a la fecha). La mas utilizada por ser
considerada util y practica corresponde a la de los autores David y Poswillo que

las divide en dos grandes grupos:
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I. PRIMARIAS:

A. NO SINDROMATICAS O SIMPLES
1. Escafocefalia

. Trigonocefalia

. Plagiocefalia

. Oxicefalia

. Braquicefalia

. SINDROMATICAS O COMPLEJAS
. Crouzon

. Apert

. Carpenter

. Chotzen

. Pfeiffer

. Otros sindromes

O 00 A WON PFP W A DB~ ODN

II. SECUNDARIAS:

Trastornos metabdlicos: hipotiroidismo, talasemia, hipocalcemia,hipofosfatemia.
A. Meningitis u otros procesos osteoclasticos

B. Hidrocefalias 9

4.8.1. Craneosinostosis Primarias.

4.8.1.1 No Sindromaéticas o Simples.

Escafocefalia

1892 Lane describe la sinostectomia sagital como intento de prevenir el desarrollo
de la imbecilidad.

El término dolicocefalia se refiere a la variedad antropolégica normal de craneo

alargado como muchas tribus africanas y son normales.
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El término escafocefalia si implica patologia. La escafocefalia dentro de la
clasificacion general es una de las méas frecuentes en todas las consultas
especializadas. Suele confundir a quien los atiende, ya que la mayoria de estos
casos poseen una evolucion psicomotora normal lo que hace que la mayoria de
los colegas desean esperar, antes de realizar la consulta con el especialista.

La definicibn es la siguiente: cierre precoz y exclusivo de la sutura sagital que
separa a los huesos parietales, lleva al crecimiento del craneo paralelo a la sutura
cerrada y a la imposibilidad de crecimiento transversal. El resultado es una cabeza
alargada en sentido anteroposterior que recuerda a un barco volcado (escafo:
término griego que significa barco). Anteriormente se creia que no se
acompafaba de morbilidad, sin embargo estudios recientes han demostrado que
estos nifios pueden desarrollar hipertension intracraneana y trastornos de
aprendizaje. Corresponde por si sola practicamente al 57% de las formas de CS
Osea, con predominio del sexo masculino, su prevalencia es de 1 caso por 1000
nacidos vivos. (3. 14.18)

De acuerdo con la experiencia, se piensa que para aquellos pacientes con
diagnéstico antes de los 6 meses de vida, la exéresis de la sutura comprometida
es la cirugia de eleccion, mientras que para pacientes mayores hacen falta
procedimientos como craniectomias biparietales, con liberacion de ambos
extremos de la sutura sagital. Es indudable que cada caso debe ser discutido y
debera tenerse en cuenta que en algunas oportunidades pueden existir diferencias
en el diametro transversal segun éste se mida en la parte anterior o posterior del
craneo (con gran protrusion del frontal, por ejemplo); esto se debe a que la sutura

sagital se ha fusionado primero en el sector anterior o posterior.

Trigonocefalia

Consiste en el cierre precoz de la sutura metdpica. Es una craneoestenosis
relativamente infrecuente. No obstante, la deformidad frontal (craneo en quilla) con
la prominencia en la linea media correspondiente a la sutura sinostdsica permite

identificarla facilmente. En 159 lactantes se estudid su cierre fisioloégico con
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tomografia 3D encontrando que ocurre entre los 3 y 9 meses. La prevalencia de la
sinostosis metdpica se ha calculado en 1 de 15000 nifios. La relacion varon/nifia
es de 3.3:1. El grado de deformidad puede ser variable, desde un defecto
puramente cosmeético causado por la prominencia de la linea media hasta defectos
acentuados con retrusion de los rebordes superior y externo de la 6rbita,
hipotelorismo y eje de la orbita orientado de inferolateral a supero-medial y con
rotacion postero-lateral de la érbita. Los motivos de la indicacion de tratamiento
quirargico son fosa anterior disminuida de tamafio y Orbitas con disposicion
espacial anémala, lo que llevard secundariamente a trastornos en la vision
(estrabismo). De acuerdo con lo anterior, la cirugia consistira en la remodelacion
de la calota frontal con eliminacién de la prominencia de la sutura metépica y
avance del reborde supero-externo de ambas 6rbitas con colocacién de un injerto

0seo a nivel de la base de craneo a fin de eliminar el hipotelorismo.

Plagiocefalia.

Se refiere a la fusidon unilateral de las suturas coronal o lambdoidea con
predominio del didmetro diagonal (plagio+ oblicuo). Hay dos tipos de plagiocefalia,
primaria o sinostdsica y secundaria o deformativa por moldeamiento postural, la
segunda es la mas comun. La plagiocefalica sinostésica puede ser frontal u
occipital, en la frontal falta una sutura coronal, es la mas comun y siempre causa
asimetria facial. En la occipital una sutura lambdoidea siempre esta ausente. La
plagiocefalia occipital es la menos frecuente, pero lo mas controversial,
corresponde al 3,3 % de todas las craneosinostosis, sin embargo hay una
tendencia a sobre diagnosticarla, lo cual conduce a tratamiento innecesario.

La plagiocefalia postural se puede desarrollar in Utero en el dltimo trimestre del
embarazo por la comprension del craneo fetal entre la pelvis y la columna
materna, en oligohidramnios, en malformaciones uterinas, en embarazos multiples
o durante un parto complicado. La causa posnatal mas comun es la posicién
supina, sobre todo durante el suefio por la posicion del occipital apoyado contra la

cama. En la plagiocefalia posterior sinostosica o0 postural el occipital ipsilateral y
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la region frontal contra lateral se comprimen lo cual puede tener un defecto
dafiino en la corteza cerebral subyacente manifestada como retraso

psicomotor.(9)

Plagiocefalia occipital

Se caracteriza por aplanamiento occipital unilateral y prominencia del hueso
frontal del mismo lado, con desplazamiento anterior del oido. Este ultimo dato es
definitivo en los aplanamientos occipitales posicionales y algo relativo en la
sinostosis real de la sutura lambdoidea. Habitualmente, lo primero que llama la
atencién es la deformidad frontal, por lo que en algunos casos se plantea el
diagnéstico diferencial con la plagiocefalia anterior, pero es en el andlisis de la
totalidad de la calota donde se encuentra el aplanamiento occipital.

Mulliken y Col., encontraron un predominio masculino de 3:1, esto se deberia a
que la cabeza de los varones es mas grande y crece mas rapidamente que la de
la mujer ya que los fetos masculinos son menos flexibles que los femeninos, y
por lo tanto, se encuentran mas expuestos a las anomalias por deformacién. En
algunos pacientes, las radiografias simples de craneo muestran algunos hallazgos
que involucran a la sutura lambdoidea (cierre total o asimetria parcial con respecto
a la del lado normal); en otras ocasiones lo Unico llamativo es la presencia de
impresiones digitiformes en el hueso occipital. (14 18.19.20)

La mayor parte de las veces en su etiologia intervienen fuerzas externas
(deformidad posicional), comentadas anteriormente. Quizds sea la que mas
frecuentemente vemos en la consulta externa y en la cual no encontramos
evidencia cierta de cierre de la sutura lambdoidea en las radiografias de craneo.
Algunos pacientes presentan, ademas, torticolis congénito, con acortamiento del
esternocleidomastoideo; esto sugiere una posicion anomala dentro del utero.

La mayoria de estos pacientes obtienen una mejoria solo con el cambio de
posicibn en el decubito; el tratamiento quirargico se reserva para aquellos
pacientes en quienes a pesar de esta medida persiste 0 progresa un importante

defecto cosmético o bien para aquellos en los cuales se comprueba, a través de
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las radiografias, un cierre parcial o total de la sutura lambdoidea o que la
tomografia computada cerebral muestra ausencia de espacios aracnoideos en la
zona deformada. Sin embargo, debera tenerse en cuenta el estudio de Panchal y
Col., cuyo analisis retrospectivo de pacientes con esta deformidad encontré un
incremento en el nUmero con retrasos madurativos leves con hipotonia muscular
asociados a esta deformidad. @4

En este punto existen controversias sobre si el tono muscular observado se debe
a la posicion en la cama o bien a cierto compromiso cerebral, por lo cual incluso se
recomendo utilizar juegos que impliquen la posicion en decubito prono a fin de
fortalecer el tono muscular.

Los tratamientos posibles para esta deformacion varian desde el cambio de
posicion y la utilizacion de cascos modeladores, hasta la exéresis quirdrgica de la

sutura comprometida, con remodelacién de la calota circundante.

Plagiocefalia anterior

Consiste en el cierre unilateral de una de las suturas coronales. Bruneteau y
Mulliken dividieron esta malformacion en tres subtipos: deformacional,
compensadora y sinostotica. La primera se debe a un trauma de parto o bien a
fuerzas intrauterinas. La variante compensadora se debe al cierre de la sutura
lambdoidea, que secundariamente produce una deformidad del craneo anterior.
Finalmente, el subtipo sinostético corresponde al cierre de una de las suturas
coronales. Se presenta clinicamente como una deformidad bifrontal, puesto que
mientras en el lado de la sinostosis el desarrollo del hueso frontal sea impedido,
en el lado opuesto se observa una prominencia por la redireccidén de los vectores
de crecimiento hacia ese lado. Desde el punto de vista de las alteraciones en la
base craneana, la sinostosis produce un levantamiento a nivel del ala del
esfenoides, lo que junto al frontal poco desarrollado, lleva a alteraciones en la
capacidad de la caja craneana. (10.14)

Por un lado hay falta de desarrollo de la fosa anterior y por otro, protrusion en la

fosa temporal, ambos en el lado de la sutura fusionada.
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Finalmente estas alteraciones, tanto las de la calota, como las de la base del
craneo, generan una asimetria facial por deformidad en la 6rbita ipsilateral, que se
presenta mas pequefia con desviacion del tabique y la raiz de la nariz hacia el
lado de la sutura con sinostosis.

El tratamiento consiste en la remodelacion del frontal, que incluya la sutura
comprometida y avance desde el reborde supero-externo orbitario ipsilateral hacia

la sutura.

En el diagnéstico de la plagiocefalia postural: (Aplanamiento occipital, suturas
lambdoideas permeables)

La actitud a seguir ante un nifio con aplanamiento posterior se basa en el siguiente
protocolo; (10.14)

—1.- Menores de 5 meses: tratamiento REHABILITADOR, cambios periddicos de
posicion. No son necesarios estudios radiolégicos

—2.- 5 meses — 1 afio: si no mejora y tras asegurar de seguir un tratamiento
posicional correcto, plantear estudio radiolégico: TCMD con reconstrucciones
volumétricas.

Solo se indicara tratamiento con ortesis craneal en casos de plagiocefalia postural
grave si se acomparia de clara deformidad o asimetria facial

Si falla se planteara tratamiento QUIRURGICO con el objetivo de evitar

deformidades estéticas importantes.

Oxicefalia

Cierre precoz de todas las suturas del craneo. De diagndstico tardio, con clinica
florida hacia los 3 afios de vida. Dos formas de presentacion:

1) clasica o asimétrica caracteristica del continente africano.

2) la forma simétrica de crecimiento “armonico” que predomina en nuestro medio
entre los 2 y 3 afos.

No tiene facioestenosis, ausencia del angulo nasal. Los antecedentes son de un

cierre prematuro de fontanelas, en los cuales existe un craneo armonicamente
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pequefio y cuyo diagnéstico diferencial se plantea con la microcefalia
resolviéndose el problema al constatar impresiones digitiformes en las radiografias

de craneo y fundamentalmente conflicto de espacio en la TAC. 14

Braquicefalia

Cierre precoz y bilateral del complejo suturario coronal, constituido a su vez por
dos componentes; el primero fronto-temporal cuyo compromiso originara un
craneo corto y ancho, el segundo etmoido- esfenoidal del cual resulta al
comprometerse la hipoplasia del tercio medio facial.

Si el cierre prematuro se limita a sb6lo una sutura coronal el resultado es la
PLAGIOCEFALIA. Cuando el compromiso es bilateral y de ambos componentes
ocasiona exoftalmos, hipertelorismo y retrusién del tercio medio facial. En el
segundo, la deformidad es asimétrica con aplanamiento del lado afectado e hipo-
plasia de la orbita correspondiente, mas en algunos casos dismorfia facial

evidente. 4

Mixtas o Complejas

Resultan del cierre precoz de dos o0 mas suturas y su combinacion. La
TURRICEFALIA se produce por el cierre completo de la sutura coronal con un
crecimiento del craneo hacia arriba recordando la forma final de una torre. La
ACROCEFALIA Consiste en el cierre de ambas suturas coronales, lo que
determina una caracteristica forma redondeada de la cabeza, menos frecuente
que la sinostosis sagital, su frecuencia se calcula entre 18 y 29 % y hay un ligero
predominio en mujeres. La evaluacién clinica muestra hiperostosis en ambas
suturas coronales, con repercusion sobre ambas alas del esfenoides y, por ende,
retrusion del arco orbitario, lo que lleva a un exorbitismo cuyo crecimiento es
esférico. Ambas originan con frecuencia no despreciable hipertension
endocraneana y sus consecuencias como lo son: retraso mental con una

frecuencia del 26 % mientras que en la sinostosis sagital es del 9%, ademas se
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producen trastornos visuales producto del exorbitismo y por compresion del nervio

6ptico. (1014

4.8.1.2 Sindromaticas o Complejas.

Las Craneosinostosis sindromicas de causa genética representan el 10-20 % de
los casos. Se han descrito mas de 100 sindromes con craneosinostosis, que son
unas de las malformaciones humanas mas comunes, cuya incidencia global se ha
calculado en 1 por 2000 a 2500 nacidos vivos. La prevalencia al nacimiento de
todos los tipos de craneosinostosis, aisladas y sindromicas es de 343 por un
millén. La incidencia de craneosinostosis no sindromica es aproximadamente 0.6

por 1000 nacidos vivos. (20

Sindrome de Crouzon.

Es una sinostosis craneofacial, con una incidencia de 1/25.000, corresponde al
4,5 % de todas las craneosinostosis. Tiene un patron de herencia autosémico
dominante, aunque en algunos casos se producen en forma esporadica, sin
historia familiar. Los hallazgos caracteristicos son: exorbitismo, hipoplasia maxilar
superior, nariz en gancho, sinostosis multiple de las suturas de la calota, (las
comprometidas con mayor frecuencia son las coronales en forma bilateral).
Cuando esta sinostosis ocurre intradtero, el crdneo adopta una configuracion
braquicefélica. En cambio, si la sinostosis se produce o avanza en la infancia la
configuracion es oxicefalica. EI maxilar inferior puede deformarse durante el
crecimiento. (18 19.20)

El examen oftalmoldgico puede revelar atrofia de papila, motivo por el cual entre
los estudios deberan incluirse radiografias de agujeros Opticos y, en caso de
encontrarse disminuidos de tamafio, durante el acto quirdrgico deberéa realizarse
una intervencion descompresiva de los agujeros Opticos con el fin de preservar la

vision. Es la craneoestenosis sindromica asociada con mayor frecuencia con
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herniacion de las amigdalas cerebelosas por debajo del agujero occipital
(malformacién de Chiari ). Sin embargo, se ignora cuantos de estos pacientes
presentaran sintomatologia relativa a la malformacién. Actualmente, se ha
postulado que esta herniacion podria ser un efecto secundario de la estenosis de
la base craneana y no una verdadera malformacion, por lo cual algunas de ellas

podrian mejorar luego de la cirugia craneofacial.

Sindrome de Apert.

La prevalencia es de 1/100.000 a 1/ 160.000. Hallazgos de las autopsias y analisis
de las tomografias computadas de cerebro de individuos con esta patologia
muestran un defecto en la maduracién del cartilago de la base craneana que lleva
a una hipoplasia medio-facial._Las suturas coronales frecuentemente estan
involucradas; las suturas lambdoideas no suelen estar comprometidas, lo que
permite diferenciarlo del sindrome de Crouzon. Por otro lado, la cabeza suele ser
alta y estar acortada en el sentido anteroposterior. Otros hallazgos clinicos
incluyen sindactilia de pies y manos, malformaciones en la articulacién del codo y
malformaciones cerebrales como agenesia del cuerpo calloso y malformaciones
en el septum pellucidum, por lo que se produce retraso mental. Por otro lado, los
pacientes con este sindrome deben estudiarse por la posibilidad de

malformaciones cardiol6gicas. (14 18.19.20)

Sindrome de Pfeifer.

Caracterizado por sinostosis bilateral de las suturas coronales, hipertelorismo,
dedos de los pies cortos y amplios, y sindactilia parcial en las manos,
fundamentalmente entre el segundo y el tercer digito. De caracteristica herencia
autosomica dominante con completa penetrancia y expresion variable. Cohen

describié tres subtipos clinicos de sindrome de Pfeifer. (1418, 19.20)

Tipo 1 o clasico, con inteligencia normal o casi normal, los pacientes sobreviven

hasta la adultez.
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Tipo 2 asociado a una configuracion craneana de craneo en trébol, los pacientes
mueren tempranamente durante la infancia.

Tipo 3 de ocular acentuada, aunque sin la configuracion craneana del tipo 2.

Craneo en trébol (Kleeblattchadel).

Este término fue introducido en 1960 por Holtermuller y Wiedermann. Se
denomina asi por la forma caracteristica del craneo debido a la fusiébn prematura
de algunas suturas, las cuales producen prominencia de ambas fosas medias
(escama del temporal, la cual contrasta con una fosa anterior pequefia y de
configuracion turricéfala). La hidrocefalia en estos pacientes es casi una
constante, puede existir proptosis ocular grave y los trastornos de la base del
craneo dan lugar a atresia de coanas, que en los recién nacidos con esta
malformacion dificulta la respiracion. Los estudios de imagenes muestran una
reduccion significativa del tamafio de la fosa posterior, por lo que ademas puede

observarse una malformacién de Chiari tipo |. 1314

Sindrome de Carpenter.

Llamado acrocefalopolisindactilia. Tiene cierta semejanza con el Apert. Ademas de
la Acrocefalia existe braquisindactilia de los dedos de la mano, polidactilia pre axial
y sindactilia de los dedos de los pies. Se asocia en ocasiones con hipogenitalismo,

obesidad, retraso mental. Se plantea transmision autosémica recesiva. (14 18 19.20)

Sindrome de Chotzen.

Se considera la craneosinostosis sindromica de mayor prevalencia, es
autosémica dominante, su gen causante es el TWIST que se descubri6é en 1997,
se han identificado méas de 50 mutaciones diferentes en este gen. Existe una gran
variabilidad en la expresion de este sindrome inter e intra familiar, puede haber
CS coronal, lambdoidea ylo metopica, conocida también como
Acrocefalosindactilia asociada con hipertelorismo, retraso mental, ptosis palpebral

e hipoplasia maxilar. En general las manifestaciones son leves vy las
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craneosinostosis no es constante por lo general la inteligencia es normal. (4 18
19,20)

4.8.2. Craneosinostosis Secundarias.

Una pequeiia porcion de las craneoestenosis es producida por enfermedades
sistémicas o relacionadas con el sistema nervioso central, como por ejemplo de
causa hematoldgica: policitemia vera, talasemia; enfermedades metabdlicas como
desnutricidn-raquitismo, hipertiroidismo. Otras, en cambio son la consecuencia de
anomalias que ocurren a nivel del cerebro, como por ejemplo, el cierre de las
suturas secundariamente al tratamiento de la hidrocefalia, malformaciones
cerebrales complejas como la lisencefalia, o bien, la microcefalia secundaria a un

episodio hipoxico-isquémico grave del recién nacido. (14 18 19.20)

Craneosinostosis Secundarias a malformaciones cerebrales complejas

Patologias como holoprosencefalia, lisencefalia o esquizoencefalia, en las cuales
hay graves trastornos en la migracion cerebral, resultan en una falta de desarrollo
del cerebro, y por ende del impulso que éste puede dar para la expansion y
crecimiento de la calota, con el consiguiente cierre prematuro de todas las suturas.
En este caso, la sintomatologia producida se relaciona con la malformacion

cerebral y no con el cierre precoz de las suturas. 4 18.19.20)

Craneosinostosis secundaria a la colocacion de derivaciones para el
tratamiento de la hidrocefalia

Como se mencioné en el parrafo anterior, al eliminar la fuerza que ejerce el
cerebro en desarrollo, los huesos de la calota tienden a fusionarse
prematuramente y es posible encontrar que en algunos de estos pacientes, que
inicialmente tienen perimetros cefalicos por encima de lo normal, el crecimiento
cefélico parece detenerse después de cierto tiempo y la curva de crecimiento

cefélico se orienta a percentilos cada vez mas bajos. (14 18, 19.20)
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Habitualmente, estos pacientes no requieren tratamiento quirldrgico de esta
craneosinostosis.

Sin embargo, con el tiempo, un pequefio grupo desarrolla sintomas similares a los
de disfuncion valvular (cefaleas, vomitos, somnolencia) en forma de episodios
esporadicos pero que con el paso del tiempo tienden a incrementar su frecuencia.
Generalmente los estudios de imagenes (TC de cerebro y RMI) no demuestran
aumento del tamarfio ventricular. (1418, 19.20)

Distintas hipotesis se han planteado para explicar el origen de esta sintomatologia.
La mas aceptada seria la que habla de episodios de obstruccién intermitente del
catéter ventricular en ventriculos que, por gliosis periventricular, han perdido su
distensibilidad, y que por otro lado, al tener un continente (caja craneana) mas
pequefio que lo normal produce este tipo de sintomas. Es por esto, que el
tratamiento que parece mas efectivo, en nuestra experiencia, es la craniectomia

descompresiva bi-fronto-temporal, que permite el aumento del tamafio craneano.
(14, 18, 19,20)

Craneosinostosis secundaria a episodios hipoxico-isquémicos cerebrales
Una de las principales consecuencias y quizas la mas importante que enfrentan
los recién nacidos prematuros es la lesion cerebral secundaria a episodios
hipoxico-isquémicos.

Entre las semanas 24 y 32 el cerebro en formacioén se maneja con un sistema de
circulaciéon centripeta-centrifuga, con estructuras vasculares histolégicamente mas
parecidas a las venas y de ubicacion periventricular, al igual que los precursores
neuronales, de ahi que el nacimiento pretérmino, sumado a la inmadurez
pulmonar, provoque inicialmente una dificultad respiratoria grave, cuya
repercusion hemodinamica sera una hipertension venosa, con la consecuente
ruptura de estas estructuras venosas periventriculares y el dafio por hipoxia

isguemia y acidosis de los precursores neuronales. (13.14)
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El hecho es que este dafio repercutirh permanentemente en el desarrollo futuro
del cerebro, necesario para impulsar la expansion de la calota craneana. El

resultado objetivable sera el cierre temprano de las suturas craneanas.

4.9 CAPITULO 9: DIAGNOSTICO

4.9.1 Diagnostico Clinico

Es crucial hacer el diagnéstico temprano, de ser posible en el periodo neonatal.
Sin tratamiento el defecto craneal y facial aumentan con el tiempo al igual que las
complicaciones. El diagndstico clinico requiere confirmacion radioldgica y de
imagen. 2 3.4.515)

Comunmente las craneosinostosis estan presentes en el nacimiento pero no todas
son diagnosticadas si son moderadas, por lo que es usual diagnosticarlas en los
primeros meses de la vida, por lo que es importante que la historia clinica incluya
complicaciones del embarazo, duracion de la gestacion y peso al nacimiento.
También es importante el antecedente de la posicion del nifio durante el suefio en
la diferenciacion de la craneosinostosis de la plagiocefalia sin sinostosis. Por lo
anterior es crucial hacer el diagnéstico temprano, de ser posible en el periodo
neonatal. Debido a lo anterior, la ultrasonografia fetal ha hecho posible la medicina
prenatal un campo especializado que incluye el diagnéstico in atero, la
epidemiologia y la terapia fetal. Aproximadamente entre 4-5% de los recién
nacidos tienen algun tipo de anomalia estructural como malformacion,
deformacion o disrupcién. La incidencia de anomalias es alta en el examen de los
embriones abortados o mediante la evaluacion de los fetos, los cuales son
eliminados por seleccion natural.

Las craneosinostosis se caracterizan por un craneo morfolégicamente anormal,
pero no presentan sintomas ni signos neurolégicos sino hasta meses y afios

después de ser diagnosticados. En las fases iniciales del proceso el desarrollo

34



cerebral no se altera ya que el crdneo puede crecer todavia en los didmetros no
perpendiculares a la sutura afectada. Mas adelante, cuando la consolidacion es
completa el crecimiento encefalico, puede originar hipertensiéon endocraneana.

Por lo anterior, la dismorfia craneal es de aparicion precoz, precediendo a las
manifestaciones neurolégicas que pueden presentarse. Esta alteracion esti
relacionada con la sutura afectada y segun la conformaciéon que adopte recibird
diferentes denominaciones: escafocefalia, cierre de la sutura sagital, craneo
alargado en sentido anteroposterior y disminucion del diametro biparietal, etc.

El examen fisico incluye la exploracién neurolégica y el tacto del craneo para
detectar los rebordes de la sutura y las fontanelas, y la comprobacion de la
posicion del cuello y otras posibles deformidades. En general, la simple
observacion de la morfologia del craneo del lactante es suficiente para tener una
alta certeza del diagnostico. Un evento que ocurre con cierta frecuencia es el
cierre precoz de la fontanela anterior, lo cual alerta al pediatra y /o los padres.

Las fontanelas son importantes para conocer mediante su palpacion el estado de
la presion intracraneal. Ellas permiten hacer una valoracion del crecimiento del
Ccraneo y su cierre prematuro constituye uno de los signos a tener presente en el
diagnéstico de las sinostosis. En nuestro medio se le da mucha importancia al
cierre de la fontanela anterior o bregmatica y es frecuente la remisién al
neurocirujano con el diagnéstico de craneosinostosis por el sélo hecho de que el
lactante tiene una fontanela puntiforme o ausente. Es importante conocer que si
bien este es uno de los elementos positivos no constituye la regla, ya que en un
2,7% de los nifios normales la fontanela puede cerrar antes de tiempo y cursar sin
manifestaciones clinicas.

Por otra parte puede suceder que la fontanela esté presente en algunos casos con
craneosinostosis donde solo se ha fusionado una parte de la sutura.

La forma correcta de examinarlas es con el nifio en posicion semisentada entre las
piernas y los brazos de la madre, normalmente esta deprimida y late. La anterior o

bregméatica debe cerrar entre los 14 y 22 meses, la posterior entre el segundo y
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tercer mes de la vida; la ptérica o antero-lateral alrededor de los tres meses y la
astérica o postero-lateral en el segundo afio.

4.9.1.1 indice Craneano Horizontal

Las dos medidas lineales mas importantes en el craneo son la longitud méaxima
anteroposterior, que se toma desde la glabela (punto mas prominente entre las
arcadas superciliares) al opistocraneo (punto mas saliente del occipital hacia
atras), y la anchura maxima a la altura de los eurios, puntos mas salientes del
crdneo hacia los lados, localizados generalmente en los parietales. Multiplicando
esta medida por 100 y dividiéndola entre la longitud maxima, se obtiene el indice
cefélico, uno de los de mayor interés, por el cual se puede incluir al crdneo dentro
de unos tipos ya establecidos: dolicocraneo (si la anchura es hasta un 74,9 % de
la longitud), mesocraneo (si varia entre 75 % y 79,9 %) y braquicraneo (80 % o

mas). @Y

Diametro transverso maximo x 100

Didmetro anteroposterior maximo

Craneo braquicéfalo y dolicocéfalo

Permite clasificar los crdneos en:

Dolicocraneo (cabezas alargadas) hasta 74,9
Mesocraneo (cabezas medianas) de 75,0 a 79,9
Braquicraneo (cabezas redondeadas) de 80,0 y mas.
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4.9.1.2 Los Potenciales Evocados.

Visuales y auditivos del tallo cerebral pueden mostrar alteraciones aun antes de
gue aparezcan manifestaciones clinicas las cuales mejoran o desaparecen si se
realiza cirugia temprana.

En pacientes con sospecha de retardo mental como el sindrome de Apert se debe
realizar pruebas psicométricas. En el pasado se creia que las complicaciones
neuroldgicas solo se presentaban en las craneosinostosis complejas y severas;
sin embargo se observaron trastornos de aprendizaje en el 47 % de nifios
escolares con sinostosis de una sutura. Es indispensable una evaluacion
oftalmolégica para descartar compromiso visual.

El consejo genético es importante por las diferencias en riesgo para afecciéon
neurolégica o sistémica. Existe una considerable heterogeneidad genética y
similitud clinica en las craneosinostosis sindromicas. El fenotipo no siempre
predice el genotipo y el genotipo no siempre predice al fenotipo. Incluso en
paciente con mutaciones idénticas las manifestaciones clinicas pueden ser
diferentes. Por lo tanto de ser posible se recomienda realizar estudios
moleculares para FGFRs o TWIST o en los pacientes con craneosinostosis

sindromicas y en algunos casos no sindromicos. *°)

4.9.2 Diagnostico Radioldgico.

4.9.2.1 Radiografia convencional
Aun son importantes en la evaluacion inicial de estos pacientes.
e Un cambio temprano es la falta de interdigitaciones normales en el craneo
hasta que la sutura se vuelva una linea simple.
e Hiperostosis en el lugar de las suturas.
e Posteriormente hay un engrosamiento del hueso adyacente.

¢ En la sinostosis sagital la fontanela se oblitera.
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Sin embargo la longitud total de cada sutura no siempre es visible vy
algunos pacientes tiene solo un pequefio puente 0seo que limita el

crecimiento y que es dificilmente visible en Rx simple.

IMPRESIONES DIGITIFORMES:
El aspecto del craneo, las impresiones digitiformes son signo de

hipertension endocraneana.

4.9.2.2 Ultrasonido

Con Ultrasonido prenatal se puede diagnosticar fusiones de las suturas
complejas y aisladas desde el segundo trimestre.
Se recomienda Ultrasonido tridimensional (3D) para distinguir entre

sinostosis verdadera y moldeamiento fetal severo. (2:3:451519,20.21)
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Imagen 3D observamos fontanelas y suturas

4.9.2.3 Tomografia

Se practican estudios de Neuroimagen para valoracién de fontanelas y suturas
con el fin de identificar si existen fusiones y anomalias cerebrales asociadas y
para su evaluacion pre y posoperatoria en caso de patologia.

El estudio preoperatorio mediante tomografia debe evaluar todas las suturas
para verificar fusiones de las mismas y extensién de dichas fusiones, ademas
permite establecer la asociacion de una determinada asimetria craneana con
lesiones cerebrales, conocer el estado del parénquima cerebral relacionado con la
malformacion craneana: la ausencia de espacios aracnoideos.

Las suturas mayores deben visualizarse en su totalidad para localizar cualquier
punto de fusion o puente 6seo alo largo de las mismas.

Aunque la TAC axial de craneo es util en este proposito la valoracion mas
correcta se realiza mediante TC tridimensional.

La TC 3D se considera la modalidad mas precisa para el diagnéstico de los
patrones normales de fontanelas y suturas, pero a su vez la TC 3D de superficie
puede sobrevalorar el grado de fusién y originar falsos positivo, por ello siempre
debe completarse con reconstrucciones MIP (maximum intensity projection) que
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dan mayor fiabilidad acerca de la textura O0sea real. Esta técnica permite evaluar

correctamente falsas impresiones de la radiografia convencional.

La TC 3D es la modalidad estandar hoy en dia en la evaluacion de los
patrones normales de fontanelas y suturas y su sensibilidad combinada con la
exploracion fisica se aproxima al 100%.

La TAC helicoidal permite el diagnostico de cualquier sutura fusionada en mas

del 90% de los casos Yy sinostosis metdpica en el 100%.(23:45.1519,20,.21)

Sutura Coronal Normal Sutura Coronal Fusionada.
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Revision de imagenes a) MPR axial 5mm, ventana de cerebro, b) MPR axial
5mm, ventana de hueso, c) MIP sagital fina, d) MIP coronal gruesa, e) 3D
anterior.

Craneosinostosis de la sutura coronal, bilateral y hueso bregmético a) TC
craneal MIP coronal gruesa, b) MIP axial gruesa, ¢)3D anterior.
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4.9.2.4 Resonancia Magnética.
Mediante IRM se valora las posibilidades de malformaciones cerebrales

asociadas a las sinostosis (holoprosencefalia, agenesia de cuerpo calloso,
agenesia de septum pellucidum, hidrocefalia, etc.) asi como la permeabilidad del

sistema venoso dural de cara a la cirugia, busqueda de alteraciones en la fosa

42



5. MATERIALES Y METODOS

TIPO DE INVESTIGACION
Se tratd de un estudio prospectivo, de corte transversal, donde se determind los

patrones normales para la valoracion de las fontanelas y suturas.

UNIVERSO
El universo estuvo constituido por pacientes que se hicieron una tomografia de

crédneo en el servicio de Tomografia del Hospital de nifios Baca Ortiz.

MUESTRA

La muestra lo constituyo 370 pacientes que fueron nifios entre 0 y 18 meses y que
cumplieran los criterios de inclusion, durante el periodo Julio del 2013 a Julio del
2014.

CRITERIOS DE INCLUSION:

. Pacientes sin diagnéstico previo de craneosinostosis, ni antecedentes patoldgicos

familiares.

2. Recién nacidos sin antecedentes patoldgicos familiares.

3. Madres de los RN sin antecedentes Patoldgicos.

4. Edad de 0 a 18 meses.

CRITERIOS DE EXCLUSION:

. Pacientes con sufrimiento fetal, asfixias y con antecedentes patolégicos de madres.

2. Recién nacido con complicaciones al momento del parto.

. Madres de los RN hipertensas, diabéticas
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DISENO DE LA INVESTIGACION

Es un estudio descriptivo, durante un lapso comprendido entre Julio del 2013 a Julio
del 2014, con una muestra no probabilistica de nifios normales en el servicio de
Tomografia del Hospital de nifios Baca Ortiz.

Se empledé un equipo de Tomografia multicorte Toshiba de 16 cortes, con la
aplicacion de Reconstrucciones 3D y de Maxima intensidad ( MIP) en la estacion de
trabajo, examinandose de forma integral al hacer el diagndstico de los patrones
normales de fontanelas y suturas, fue preciso determinar también las caracteristicas
del parénquima cerebral, espacios aracnoideos, y la presencia de otras
malformaciones genéticas o congénitas asociadas.

El protocolo que utilizamos, fue la minima dosis de radiacion con la maxima calidad

de imagen siendo el siguiente:

PROTOCOLO DE TC 3D EN LA VALORACION DE FONTANELAS Y SUTURAS.
- Tomografia Computarizada Multicorte (TCM), equipo (Toshiba Medical Systems)
de 16 cortes desde la base craneal (incluido orbitas) hasta vertex.

-Cortes de 3 mm colimados con pitch de 1.

-Reconstruccién solapada al 50% con intervalos de 1.5 mm.

-Parametros de 90-120 KV y 30- 60 ma

-Proteccion gonadal.

-Sin proteccion ocular por las dificultades que supone en la obtencion del modelo
anatdmico necesario para la simulacion quirdrgica en caso de requerirla.

-Medidas conservadoras (suefio natural, musica, padres). No sedacion.
-Reconstrucciones 3D (en planos frontal anterior, lateral bilateral, posterior y
superior), y MIP en la estacién de trabajo.

-Reconstrucciones en MIP de cada sutura, para evitar superposiciones
(Valoramos las imagenes por sub-volumenes que nos permiten identificar cada
sutura independientemente con el fin de evitar la superposicién en la estacién de
trabajo.)

-Reconstruccion con algoritmo de parénquima cada 5mm.
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Las suturas se visualizaron por completo con el fin de localizar puentes 6seos o
puntos de fusion, para que no se pasen por alto sinostosis y por ende las
complicaciones posteriores que estas acarrean, ademas este estudio tomografico
nos permitié conocer el estado del parénquima cerebral.
La TC 3D es considera actualmente la modalidad mas precisa para el diagnostico
de los patrones normales de fontanelas y suturas, pero a su vez es importante
conocer que la TC 3D de superficie puede sobrevalorar el grado de fusion y
originar falsos positivo, por ello siempre debe completarse con reconstrucciones
MIP (maximum intensity projection) que dan mayor fiabilidad acerca de la textura
Osea real. Esta técnica permite evaluar correctamente falsas impresiones de la
radiografia convencional.
La TC 3D es la modalidad estandar hoy en dia en la evaluacion de los
patrones normales de fontanelas y suturas y su sensibilidad combinada con la
exploracion fisica se aproxima al 100%, por lo tanto para fines pronosticos es
indispensable determinar los siguientes parametros:

— Edad materna y antecedentes patolégicos de la madre y padre
Su investigacion fue fundamental para registrar la presencia de antecedentes
familiares de craneoestenosis. Asimismo, se valoré la presencia de la forma del
craneo en los padres.

— Antecedentes del paciente
Entre los antecedentes del paciente, se consider6 la posibilidad de lesiones
cerebrales o traumas perinatales, prematurez y enfermedades metabdlicas que
pudieran ser causantes de formas craneanas patolégicas.

— Parénquima Cerebral.
La presencia de dafio cerebral fue un indicador de futuras fusiones de algunas
suturas.

— Sexo del paciente.
La importancia de conocer el sexo del paciente fue por la mayor incidencia de

fusiones de las suturas en el sexo masculino.

45



TECNICAS DE RECOLECCION DE INFORMACION:

Se realizo un formulario conteniendo todas las variables en estudio, la informacion
fue procesada en el sistema estadistico de Epi — info, y posteriormente se realizé la
discusion respectiva de acuerdo a los objetivos planteados, las conclusiones se
realiz6 en relacién a los objetivos, identificando las fortalezas y debilidades del
trabajo y ciertas recomendaciones para etapas futuras; finalmente se present6 los
resultados en tablas y graficos de Microsoft Excel, el texto fue procesado en el

sistema de Microsoft Word.

ANALISIS ESTADISTICO

Se realizé un formulario que contiene todas las variables en estudio, la informacion
se proceso en el sistema estadistico de Epilnfo y se realiz6 un analisis estadistico,
los resultados se presentaron en tablas de frecuencia y graficos de Microsoft Excel,
el texto fue procesado en el sistema de Microsoft Word. Posteriormente se realizé la
discusion respectiva de acuerdo a los objetivos planteados, las conclusiones se
realizaron en relacién a los objetivos, identificando las fortalezas y debilidades del
trabajo y ciertas recomendaciones para etapas futuras.

VARIABLES

- Edad del paciente

- Edad de la madre

- Antecedentes patoldgicos personales de la madre
- Sexo del paciente

- Antecedentes del paciente
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OPERACIONALIZACION DE VARIABLES

VARIABLE DEFINICION INDICADOR RANGO
Edad Afos cumplidos desde el Meses

nacimiento a 18 meses O a 3 meses

3 — 6 meses

6 a 12 meses

12 a18
Edad de la Afos de la madre Afos
madre durante su embarazo 20 -35 anos
Antecedentes Patologias que presenta Patologia -HTA
patoldgicos la madre previa al -Diabetes mellitus
personales de  embarazo que constituye -Antecedentes de
la madre un factor de riesgo Craneosinostosis
-Ninguna
Sexo del Genitales determinantes  Genero Masculino
Paciente del género masculino y Femenino
femenino.
Antecedentes Enfermedades del Patologia -Tumores
del paciente paciente desde el cerebrales
nacimiento o adquiridas -Enfermedades

metabdlicas, TCE,
-Antecedentes
hipoxico-

isquémicos.
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6. RESULTADOS

Los resultados arrojados por los Instrumentos de Ejecucion y Recoleccion de
datos se analizaron cualitativamente y cuantitativamente, mediante técnicas de
Estadistica Descriptiva implementandose cuadros de distribucion de frecuencia y
porcentajes permitiendo una presentacion ordenada y ademas se utilizan

diagramas de barra visualizandose ampliamente los resultados obtenidos.

El presente estudio fue realizado en el Hospital de Nifios Baca Ortiz de Quito en

el periodo comprendido entre Julio del 2013 y Julio del 2014.

El Universo estuvo constituido por 370 nifios edad comprendida entre O y 18

meses.

Se les realizo estudios tomograficos con un equipo de Tomografia Multicorte
Toshiba de 16 cortes, con la aplicacion de Reconstrucciones 3D y proyecciones
de Maxima intensidad ( MIP) en la estacién de trabajo, examinandose de forma
integral al hacer el diagndstico de los patrones normales de fontanelas y suturas,
fue preciso ademéas determinar también las caracteristicas del parénquima

cerebral.

48



Grafico No. 1

Edades de los Nifios alos que se les realizo el estudio
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Fuente: Servicio de Radiologia del Hospital de Nifios Baca Ortiz, 2013 — 2014
Elaboracidn: El Autor

De los 370 estudios tomogréficos realizados a nifios normales, se demuestra que
la mayoria de ellos en nuestro estudio fueron nifios de 12 meses de edad (55

casos equivalente al 14.8 %) que acudieron a esta casa de salud.
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Gréafico No. 2

Distribucion de pacientes de acuerdo al sexo.
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Fuente: Servicio de Radiologia del Hospital de Nifios Baca Ortiz, 2013 — 2014
Elaboracién: El Autor.

De los 370 estudios tomogréficos realizados a nifios normales, se demuestra que
la mayoria de pacientes en nuestro estudio fueron con nifios (en un 67,84 %)y
nifias (en un 32.16% ) que acudieron a esta casa de salud.
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Gréafico No. 3

Diametro y cierre de la Fontanela Bregma en su diametro Transverso
de acuerdo ala edad

(Fontanela anterior)
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Fuente: Servicio de Radiologia del Hospital de Nifios Baca Ortiz, 2013 — 2014
Elaboracién: El Autor

El didmetro normal transverso de la fontanela anterior abierta desde el nacimiento
hasta los nifios de 18 meses de edad (afio y medio) varia entre 40mm en recién
nacidos a 8 mm a los 16 meses de edad y cerrdndose totalmente a los 18 meses.
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Gréafico No. 4

Diametro y cierre de la Fontanela Bregma en su diametro AP
de acuerdo ala edad

(Fontanela anterior)
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Fuente: Servicio de Radiologia del Hospital de Nifios Baca Ortiz, 2013 — 2014
Elaboracidn: El Autor

El diametro normal antero-posterior de la fontanela anterior desde el nacimiento
hasta los nifios de 18 meses de edad (afio y medio) varia entre 40mm en recién

nacidos a4 mm a los 16 meses y cerrandose totalmente a los 18 meses.
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Grafico No. 5

Diametro y cierre de la Fontanela Lambda en su diametro AP
de acuerdo a la edad

(Fontanela posterior)
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Fuente: Servicio de Radiologia del Hospital de Nifios Baca Ortiz, 2013 — 2014
Elaboracidn: El Autor

El diametro normal de lambda desde el nacimiento hasta los nifios de cinco
meses de edad varia entre 5,9 mm hasta los 2,5 mm cerrandose desde los seis
meses en adelante.
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Grafico No. 6

Diametro y cierre de la Fontanela Pterion en su diametro AP
de acuerdo a la edad
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Fuente: Servicio de Radiologia del Hospital de Nifios Baca Ortiz, 2013 — 2014
Elaboracidn: El Autor

El diametro normal del Pterion desde el nacimiento hasta los nifos de tres

meses de edad varia entre 7,8 mm hasta los 4,2 mm cerrandose desde los cuatro

meses en adelante.
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Grafico No. 7

Diametro y cierre de la Fontanela Asterion en su diametro AP
de acuerdo a la edad
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Fuente: Servicio de Radiologia del Hospital de Nifios Baca Ortiz, 2013 — 2014
Elaboracidn: El Autor

El diametro normal del Asterion desde el nacimiento hasta los nifios de seis
meses de edad varia entre 16,2 mm hasta los 5,9 mm cerrandose desde los siete
meses en adelante.
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Gréafico No. 8

Sutura Metdpica de acuerdo a la aberturay cierre
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Fuente: Servicio de Radiologia del Hospital de Nifios Baca Ortiz, 2013 — 2014
Elaboracidn: El Autor

De los 370 estudios tomogréfico realizados a nifios normales, se demuestra que

la mayoria de los pacientes en nuestro estudio tuvieron la sutura metdpica
cerrada en un 68,4 %y abierta un 31.5%.
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7. DISCUSION Y ANALISIS DE RESULTADOS

Segun los resultados obtenidos en este estudio el grupo mas estudiado fueron
nifios de 0 y 18 meses de edad sin antecedentes patoldgicos y familiares, cuyas
madres comprendian una edad entre 20 y 35 afios sin antecedentes patoldgicos
previos. Siendo el didmetro promedio transverso del bregma de 40 mm en recién
nacidos, llegando a 8mm de diametro a los 16 meses de edad y cerrandose
completamente a los 18 meses, el diametro anteroposterior del bregma es de 40
mm en recién nacidos, llegando a 4 mm de didmetro promedio a los 16 meses de
edad, y cerrandose totalmente a los 18 meses, y obteniéndose un diametro
minimo del bregma de 30 mm en su didmetro transverso, siendo este (Bregma) el
mas estudiado ya que clinicamente es el mas relevante para el diagndstico clinico.
Las medidas se tomaron en sentido AP del craneo con vista a la sutura sagital en
la estacion de trabajo valorando sub-volumétricamente cada fontanela y sutura y
utilizando las proyecciones en MIP. Al respecto mencionamos a Bustamante y
colaboradores quienes en el afio 2010, analizaron 48 fontanelas anteriores de
pacientes pediatricos con y sin patologia asociada en el Hospital de Nifios de La
Plata "Sor Maria Ludovica"(La Plata. Buenos Aires. Argentina.) Encontrandose
que la media de la fontanela anterior sagital fue de 31,42 mm estos resultados son
muy cercanos y un poco mas bajos a los encontrados a nuestra poblacién tal vez
debido a que se incluyeron pacientes de mayor edad que el de la poblacion
estudiada.®?

Garduio en su articulo “Exploracién neurolégica de la cabeza en nifios recién
nacidos” (México), explica que la fontanela anterior se localiza en la unién del
frontal y los parietales; es la mas grande de las fontanelas. Tiene forma
romboidea, o de diamante, su tamafio es variable: mide aproximadamente 40 mm.
X 25 mm. estos datos se ajustan mas a los encontrados en nuestra poblacion, las
variaciones son minimas y se encuentran dentro del rango propuesto por este

autor. 3
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La fontanela posterior o lambda tiene un promedio que varia entre 5,9 mm hasta
los 2,5 mm desde el nacimiento hasta los nifios de cinco meses de edad
respectivamente, cerrdndose desde los seis meses en adelante medidas que
fueron tomadas en sentido AP vy laterales. Garduiio también menciona que la
fontanela posterior es de forma triangular o puntiforme y que al nacimiento la
fontanela posterior mide de 5 mm a 7 mm, y se cierra alrededor de los dos o tres
meses de edad, observamos que la media de esta fontanela en nuestra poblacion
se ajusta moderadamente al rango mencionado por este autor pero el cierre de la

misma en nuestro estudio en mas tardiamente como refieren varias literaturas. 23

En cuanto al Pterion el diametro normal desde el nacimiento hasta los de tres
meses de edad varia entre 7,8 mm hasta los 4,2 mm como medida promedio,

cerrandose desde los cuatro meses en adelante-(22)

Y el diametro normal del Asterion desde el nacimiento hasta nifios de seis meses
de edad varia entre 16,2 mm hasta los 5,9 mm como medida promedio,

cerrandose desde los siete meses en adelante. (22

Para el estudio de las suturas. Cuatro grandes suturas craneales (sagital, coronal,
lamboidea y sutura metépica) fueron estudiadas utilizando en la estacion de
trabajo a mas de reconstrucciones volumétricas en 3D, proyecciones de maxima
intensidad (MIP) Con el fin de estimar con precision el desarrollo del craneo en
los bebés, fue necesario establecer esta nueva herramienta de trabajo ya que

otros estudios Unicamente utilizan la TC 3D. 19

Encontrandose que la sutura sagital, coronales y lamboidea tienen una abertura
desde el nacimiento hasta los 3 meses de edad entre 3mm y 1mm. Y de alli en
adelante sus bordes se encuentran irregulares interdigitadas entre si pero no
fusionadas en todos los casos como se observé en las proyecciones de maxima

intensidad. Las suturas son ocupadas funcionalmente por tejido fibroso hasta los
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13 afios de edad por lo que se dice que se han cerrado; pero la verdadera
osificacion no ocurre hasta la cuarta o quinta década de la vida. @°
La sutura metdpica estuvo cerrado en un 68.4% de todos los casos y abierta en

un 31.5 % desde el nacimiento hasta los 5 meses concordando con la literatura.

Se concluyd entonces que gracias al tomoégrafo multicorte en 3D y proyecciones
en MIP en manos expertas, es un medio util para el diagnoéstico de fusiones
tempranas conociendo los patrones de desarrollo normales de las fontanelas y

sutura para evitar complicaciones posteriores.
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8. CONCLUSIONES

1. Se concluye que la tomografia multicorte en 3D y proyecciones en MIP en manos
expertas, es un medio util para el diagnostico de fusiones tempranas una vez
conocidos sus patrones de desarrollo normal, habiendo obtenido un diametro
promedio transverso del bregma de 40 mm en recién nacidos, llegando a 8mm
de didmetro a los 16 meses de edad y cerrdndose completamente a los 18
meses, el diametro anteroposterior del bregma es de 40 mm en recién nacidos,
llegando a 4 mm de diametro promedio a los 16 meses de edad, y cerrandose
totalmente a los 18 meses. La fontanela posterior o lambda tiene diametro
promedio de 5,9 mm en recién nacidos hasta los 2,5 mm a los cinco meses de
edad, cerrandose desde los seis meses en adelante. En cuanto al Pterion el
diametro normal en el nacimiento es de 7,8mm hasta los 4,2mm a los 3 meses
de edad, cerrdndose desde los cuatro meses en adelante. Finalmente el
diametro normal del Asterion en el nacimiento es de 16,2mm hasta los de seis
meses de edad donde se tiene un valor promedio de 5,9mm, cerrandose desde

los siete meses en adelante.

2. Para valorar de mejor manera el cierre de las suturas y fontanelas se utilizan las
proyecciones de maxima intensidad (MIP), que es una herramienta del tomégrafo

dandonos una sensibilidad y especificidad aproximadamente del 100%.

3. En los resultados obtenidos en este estudio los 370 casos tomograficos pueden
establecer un rango de normalidad al conocer los diferentes diametros de
fontanelas y suturas estudiadas con el fin de instaurar el tratamiento lo mas

rapido posible para evitar complicaciones posteriores.
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9. RECOMENDACIONES

1. Es imprescindible conocer la anatomia normal del cerebro y el craneo asi
como su desarrollo embriolégico, para reconocer las diferentes patologias

en la valoracion tomografica por fusiones tempranas.

2. Se recomienda el manejo adecuado del tomografo, en la estacion de
trabajo y utilizando protocolos para las reconstrucciones volumétricas,
sub-volumétricas y reconstrucciones en MIP para mejores diagndsticos y

beneficios para los pacientes.

3. Promover la interrelacion entre las especialidades involucrados en el
manejo de los pacientes con patologia cerebral, evitando de esta manera

un manejo tardio.

4. Recomendar el presente estudio para su utilizacion de valores normales de

las fontanelas en la atencion de rutina de los recién nacidos y lactantes.

5. Recomendar la Tomografia  Multicorte con Reconstrucciones 3D vy
proyecciones de maxima intensidad MIP para el diagndstico temprano de
cierre de las suturas y de patologias cerebrales del RN y su tratamiento a
corto tiempo.
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