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2. INTRODUCCION

Las alteraciones del perimetro craneal son un motivo frecuente de consulta tanto en atencién
primaria como en atencidn especializada. El diagnéstico diferencial es fundamental para
reconocer la necesidad de seguimiento en una consulta especializada, informar a las familias
sobre el prondstico de estos pacientes y enfocar el tipo de tratamiento y el momento mads
adecuado para el mismo.

3. OBJETIVO

El objetivo de este protocolo es orientar a los profesionales sanitarios en el manejo de las
alteraciones del perimetro cefélico (microcefalia y macrocefalia) y las deformidades craneales
(plagiocefalia y craneosinostdsis) en Atencién Primaria. Este protocolo esta disefiado para tratar
de orientar sobre los criterios y pruebas diagnoésticas a realizar en cada caso y sobre los criterios
de derivacién a Atencién Especializada.

4. POBLACION DIANA

Pacientes hasta los 16 afios en seguimiento en las consultas de pediatria de Atencién Primaria de
la Comunidad Auténoma.

5. RECURSOS PERSONALES Y MATERTALES

Los profesionales implicados serdn los médicos que desempefian su labor asistencial en la
consulta de Pediatria de Atencién Primaria, y en la consulta de Neuropediatria del Hospital
Universitario Marqués de Valdecilla.

6. PROCEDIMIENTO

Microcefalia
Se define como un perimetro cefélico (PC) < 2 DE por debajo de la media correspondiente para
la edad y sexo

e Microcefalia “borderline”: PC entre -2 y -3 DE

e Microcefalia moderada: PC entre -3 y -5 DE

e Microcefalia severa: PC <5 DE

Etiologia:
e Causas genéticas:
-Aberraciones cromosémicas numéricas, anillos, sd de microdelecién y/o
duplicacién: Trisomia 13,18,21, trisomia parcial 2q31.2-37.3 y monosomia
9p24.3, cromosoma 13 en anillo




-Microcefalia monogénica: microcefalia autosémica recesiva (MCPH1-23), Sd de
Nifmegen breakage, microcefalia autosémica dominante, microcefalia ligada al
cromosoma X, Sd de Cornelia de Lange entre otros.
-Sd de Angelman
e (Causas metabolicas:
-Trastornos de la biosintesis de colesterol
-Mitocondriopatia
-Trastornos congénitos de la glicosilacién
-Déficit de 3-fosfoglicerato deshidrogenasa
e Factores exdgenos:
-Infeccion intrautero (TORCH)
-Teratégenos: alcohol, cocaina, drogas antiepilépticas, intoxicacién por
plomo/mercurio, radiacién
-Enfermedad materna: hiperfenilalaninemia, anorexia nerviosa, diabetes
-Insuficiencia placentaria
e Craneosinostosis

Historia Clinica

e Antecedentes prenatales: enfermedades maternas durante la gestacion (epilepsia, DM,
PKU), farmacos maternos, infecciones, tdxicos, exposiciéon a radiacién, ecografias
prenatales

e Parto y periodo neonatal: parto eutdtico/distocico, Apgar, complicaciones perinatales,
infecciones, cribado metabdlico

e Peso, longitud y perimetro cefilico al nacimiento

e Evolucién de PC: determinar si la microcefalia es estatica o progresiva

e Historia de crisis epilépticas y desarrollo psicomotor

e Antecedentes familiares: consanguinidad, enfermedades neuroldgicas o de problemas
neuroldgicos en la familia. Importante medir PC a los padres (microcefalia familiar)

Exploracién fisica
e Fenotipo: dismorfias jsindrémico?
e Medicién PC (percentil y SD). Importante curva con medidas previas
e Talla y peso (percentil y SD). Acorde o no a PC

e Exploracién fisica. Importante la exploracién craneal: palpacién fontanela anterior
(cierre normalmente entre los 10-24 meses), cierre precoz (microceflia, craniosinostosis,
hipertiroidismo, hipoparatiroidismo), cierre tardio (sd de Down, trisomfa 13 o 18,
Rubienstein-Taybi...). Palpacién suturas: acabalgamiento puede sugerir craneosinostosis

Exploracién neuroldgica detallada acorde a su edad




Medicién de PC a los progenitores
Utilizar curva de Weaver (microcefalia familiar) si microcefalia con PC entre -2 y - 3 DE y no
caracteristicas sindromicas.

e Cdlculo standard score (SS) = (PC - valor medio para edad) / DE

e Se calcula el SS del nifio y los padres

e Se dibuja en la grafica (punto negro) la interseccién del SS del nifio con el SS medio de

los padres
e Si el punto de interseccién estd dentro de las lineas azules la microcefalia puede ser
sugestiva de microcefalia familiar. Si estd fuera de ambas lineas la probabilidad es baja.
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Test diagndsticos (a solicitar en consulta Especializada)

Estudios genéticos: CGH-array o estudio dirigido si caracteristicas dismorficas tipicas
Evaluacién infeccién congénita: TORCH
Estudio metabdlico

e Exploracién oftalmoldgica

e Neuroimagen: de eleccion RM cerebral salvo craneosinostosis o sospecha TORCH
(microcalcificaciones) que es preferible TC y en lactante con fontanela aun abierta que
puede ser 1til la ecografia transfontanelar.

Seguimiento y criterios de derivacién
e Elseguimiento se realizara por parte del pediatra de AP. Importante medicién periddica

de PC, valorar el desarrollo psicomotor, sintomatologia asociada y exploracién
fisica/neurolégica
e Valorar derivacién hospitalaria si:
-Microcefalia progresiva, microcefalia moderada (<3DE) o estancamiento PC
-Retraso del desarrollo psicomotor
-Exploracién neuroldgica patoldgica
-Aparicidn de crisis epilépticas
-Fenotipo dismérfico
-Craneosinostosis

Macrocefalia
PC> 2DE para la media correspondiende para la edad y sexo.




Etiologia

Incremento del parénquima cerebral: megalencefalia
-Megalencefalia anatémica
-Megalencefalia familiar: el tipo mas frecuente de megalencefalia
anatémica es la megalencefalia benigna familiar. Durante los primeros
meses de vida el PC > p90, con una velocidad de crecimiento de 0,6-
lcm/semana (lo normal es 0,4cm/semana) hasta el 6° mes de vida a partir
de ahi la velocidad de crecimiento se normaliza
-Sd neurocutaneos (NF1, CET, Incontinencia pigmenti...)
-TEA (sospechar mutacién PTEN en TEA + macrocefalia)
-Sd de Cowden (mutacién PTEN)
-Acondroplasia
-Sd de Sotos
-X-fragil
-Sd de Gorlin
-Megalencefalia metabdlica (PC normalmente en percentiles normales al
nacimiento)
-Leucodistrofias (enfermedad de Alexander, enfermedad de Canavan,
leucoencefalopatia megalencefalica)
-Trastornos de almacenamiento lisosémico (enfermedad de Tay-Sachs,
mucopolisacaridosis y gangliosidosis)
-Trastornos de acidos orgdnicos (aciduria glutarica tipo 1...)
Aumento de LCR: hidrocefalia
-Aumento espacio subaracnoideo: hidrocefalia externa idiopatica
-16% de las macrocefalias en algunas series
-PC normal al nacimiento en ocasiones en otras macrocefalia ya al nacimiento.
Crecimiento rapido durante los primeros meses de vida con normalizacién de la
velocidad de crecimiento al 6° mes.
Aumento sangre: hemorragia (intraventricular, subdural, epidural...), malformacién
arteriovenosa
Aumento dseo: trastornos hematoldgicos (talasemia mayor, expansion MO...), displasias
Oseas
Aumento PIC: aumento LCR, sangre, idiopdtica (pseudotumor cerebrii), inflamacién,
infeccién, metabdlico (galactosemia, exceso/deficiencia de vit A...), masas (tumores,

quistes, abscesos...)

Historia clinica

Peso, longitud y PC al nacimiento

Desarrollo psicomotor/ hitos del desarrollo

Historia de convulsiones

Antecedentes de factores predisponentes a hidrocefalia (meningitis, prematuridad con
hemorragia intraventricular...)

Antecedentes familiares de consanguinidad, PC grande, trastornos neurocutineos,
trastornos metabdlicos, neoplasias (sd PETEN estdn asociados a Ca de mama y tiroides)




Exploracidn fisica
e Fenotipo

e Medicién de PC con SD (medidas previas, realizar curva), longitud y peso.

*En la megalencefalia anatdmica ya suelen ser macrocefélicos al nacer, mientras que en la
megalencefalia metabdlica suelen tener un PC normal al nacimiento.

e EF sistematica y neuroldgica

Evaluacién progenitores: curva de Weaver*
*Se explica su calculo en microcefalia

Neuroimagen: si sospecha de lesién expansiva o retraso del desarrollo psicomotor que no sugiera
un sindrome concreto.

e Radriografia: si sospecha de displasias.

e Ecografia transfontanelar: estudio inicial en lactantes con macrocefalia, neurodesarrollo
normal, sin evidencia de aumento de la PIC y una fontanela anterior abierta. Si ECO
normal, seguimiento del neurodesarrollo y PC estrecho.

e RMN: de eleccion si focalidad neuroldgica, alteracién del neurodesarrollo, aumento de
PIC y/o fontanela cerrada.

e TAC: si urgente o sospecha TORCH (calcificaciones).

Seguimiento y criterios de derivacién
e Seguimiento por parte del pediatra de AP. Importante medicién periddica de PC, valorar

el desarrollo psicomotor, sintomatologia asociada y exploracioén fisica/neuroldgica.
e Derivacién hospitalaria si:

-Si signos de hipertension intracraneal (derivacién urgente)

-Caracteristicas sindrémicas

-Retraso del desarrollo psicomotor
*Si desarrollo psicomotor normal, no caracteristicas sindrémicas y el grado de macrocefalia es
modesto, se debe medir PC a los padres para evaluar la macrocefalia familiar. Seguimiento desde
AP si encaja en el diagndstico y no signos de alarma (DPM normal, no macrocefalia progresiva,
no signos de HITC...).
“En la hidrocefalia externa idiopatica ("macrocefalia externa benigna”) medir mensualmente
PC. Comprobar ralentizacién de la velocidad de crecimiento y crecimiento paralelo a la curva a
partir del 62 mes. En caso de continuar crecimiento acelerado, retraso del desarrollo psicomotor
o alteracion en la exploracién neurolégica derivar.

Plagiocefalia posicional

Se trata de una deformidad craneal como consecuencia de la aplicacién constante de fuerzas de
presion sobre la parte posterior del craneo “oblicua, torcida, inclinada”.

La configuracién craneal de la plagiocefalia posicional se instaura en base a unos patrones
deformativos, fuerzas externas aplicadas sobre el craneo maleable del lactante. Resultado:
deformacién en paralelogramo.

La prevalencia ha aumentado a raiz de las medidas de prevencién del sindrome de muerte stbita
del lactante (SMSL) Con el abandono del dectibito prono como posicionamiento durante el suefio
del lactante se preveia un descenso del 50 % de la mortalidad por SMSL que se demostrd en
menos de una década de implantacién de la medida. En consecuencia, se implanté la medida
“dormir de espaldas” (dectbito supino). Al poco tiempo comienzan a observarse alteraciones
morfoldgicas del craneo achacables al cambio de habitos posicionales.




\

El principal diagnostico diferencial debe realizarse con la plagiocefalia occipital
craneosinostosica por cierre precoz de las suturas craneales. Se calcula que ocurre en 1 de cada
1.000-2.000 recién nacidos, aunque existen datos que cifran la plagiocefalia craneostenética
lambdoidea en 1 de cada 33000.

Common presentation of deformational plagiocephaly
compa \ed with synostotic plagiocephaly

T —————"—

\
\

Right posterior plagioceph;!y Deformational plagiocephaly
secondary to lambdoid synostosis




Las cifras barajadas en cuanto a incidencia de la plagiocefalia posicional oscilan entre el 8 y el 14
% de los lactantes menores de 6 meses En estudios planteados prospectivamente, la inclusién de
deformidades leves eleva la prevalencia hasta el 33%

Factores de riesgo de la plagiocefalia postural

Prenatales o intrauterinos:

-Varén

-Primogénito

-Lateralidad derecha

-Medioambiente uterino restrictivo/compresiones uterinas

-Prematuridad

-Otros factores posibles/controvertidos: presentaciéon de nalgas, parto vaginal
asistido, parto prolongado, baja densidad mineral désea, predisposicion genética,
etc.

Postnatales:

-Decubito supino durante el suefio

Factores posturales: poco tiempo en prono o incorporado cuando estd despierto,
ausencia de cambios en el suefio, Chiari, hidromielia, torticolis paroxismal. Otras
formas de torticolis: sindrome de Sandifer, osteoblastoma, etc

-Retraso psicomotor

-Bajo nivel de actividad

-Otros factores posibles/controvertidos: en superficies duras de forma
prolongada como sillitas de coche, etc.

Exploracidn fisica

El estudio de una plagiocefalia postural nunca debe limitarse a la exploracién exclusiva de la
cabeza, siendo imprescindible realizar una exploracion ortopédica prestando especial atencion a
la movilidad del cuello y a la actitud de la columna.

La exploracion craneo-facial deberd ser minuciosa. Debera analizarse la presencia de
asimetrias en la cara, observandola de frente y de perfil.
T 1. Sobresale mas un frontal que el

V Oy otro?

\ 2.Tienen las hendiduras palpebrales
{ las mismas dimensiones?

\ { : ] 3. Estan los arcos ciliares a la misma
altura?

. 4. Protruye mas un reborde orbitario
— P que el otro?

/ g 5. Sobresale mas un arco zigomatico
= X \ que el otro?

Fig. 10 — Deformidades craneofaciales.

Para la inspeccién del crianeo deberd realizarse el examen, sobretodo, desde una
perspectiva cenital, ya que es la nos permitird observar las alteraciones que se hayan
producido modificando la forma ovoide craneal.




Ante una sutura prominente palpable deberd sospecharse de la presencia de una
craneosinostosis, mientras que la palpacién de una sutura blanda significard un signo de
buen prondéstico para una plagiocefalia posicional craneostendtica.

e Exploracién del cuello: entre un 25 y un 75 % de las plagiocefalias posicionales cursan
con un cierto grado de limitacién de los movimientos del cuello. La exploracién de la
disfuncién muscular del cuello debera incluir una anamnesis orientada. En el lactante
pequeiio que muestre predileccién por un pecho dejando de mamar rapidamente del otro
debera valorarse como posible signo de incomodidad sospechoso de torticolis.

e Exploracién de la columna dorso-lumbar: en decubito prono, posible detecciéon de
actitudes escolidticas observables con relativa frecuencia

Exploraciones complementarias:
El examen radioldgico realizado desde Atencién no se justifica, por no aportar ningin dato
anadido a la exploracion fisica

Medicién de la Plagiocefalia:

Valores antropométricos: tutiles para cuantificar la severidad de las deformaciones y constatar
objetivamente su evolucién. Para su determinacién se habrd de disponer de un cefalémetro, o
craneémetro. El instrumento de mas ficil manejo es el craneémetro de Infocefalia

Con el cranedmetro se obtendran: el indice cefalométrico y el indice de plagiocefalia que, junto
con la determinacién del perimetro craneal, constituiran la triada de medidas indispensables.

e TIndice cefalémetrico permite valorar numéricamente el grado de alargamiento (dolico-
cefalia o escafocefalia) o achatamiento (braquicefalia) del crdneo. Se calcula
multiplicando por 100 el resultado del cociente entre la distancia biparietal médxima y la
distancia antero-posterior tomada en la linea media. Se ha determinado 80 como valor
de proporcién ideal. Todo valor inferior cuantifica la intensidad escafocefalica, mientras

que todo valor superior valora el grado de braquicefalia.

INDICE CEFALOMETRICO
Distanda biparietal
X100
Distanda antero-posterior
Dolicocefalia severa <60
Dolicocefalia moderada  60-69
Dolicocefalia leve 70-76
Normal 75-85
Braquicefalia leve 86

Braquicefalia moderada  91-100
Braquicefalia severa >100

Fig. 14 - Clculo del indice cefalométrico.

En base al [ndice cefalométrico se pueden clasificar las deformidades en leves, moder

severas:

Braquicefalia: Leve (IC = 86-90), Moderada (IC=91-100), Severa (IC > 100)
Dolicocefalia: Leve (IC = 70-74), Moderada (IC = 60-69), Severa (IC < 60)




e Indice de Plagiocefalia establece el grado de dismetria entre las diagonales mayor y
menor del ovalo craneal. Se considera una deformidad leve si el valor es inferior a 10
mm, moderada estd entre 10 y 20 mm y severa cuando sobrepasa los 20 mm.

iNDICE DE PLAGIOCEFALIA

Diagonal mayor - diagonal menoﬂ

Deformacionleve < 10mm
Deformacion moderada 10-20 mm
Deformacion grave  >20mm

Fig. 16 - Calculo del indice de plagiocefalia o asimetria craneal.

Prevencién primaria: comenzar en las primeras 4 semanas de vida_

e Practica sistemadtica de ejercicios de estiramiento del cuello

e Dormir siempre boca arriba

e Rotar o diariamente la orientacién del nifio en la cuna

e Ponerlo a ratitos, mientras este despierto y controlado, boca abajo.
Una prevencién realmente efectiva de la plagiocefalia posicional solo se puede concebir mediante
intervenciones desde Asistencia Primaria. Deberd informarse a los padres y cuidadores, sin
alarmismos pero con conviccion, acerca de las motivaciones que justifican los consejos posturales
recomendados y de la importancia de adquirir unos hébitos de los que puede depender el normal
desarrollo de la cabeza del nifio.
En cuanto a los cojines de soporte del craneo disefiados para reducir la presiéon pueden ser de
utilidad, pero no conocemos la existencia de ningun estudio comparativo con las medidas
posicionales que demuestre su mayor o menor efectividad.

Tratamiento
e Posicionamientos activos
-Ponerlo a dormir del lado més abultado
-Colocarlo de manera que al mirar a los padres tenga que girarse sobre el costado
abombado
-Realizar los ejercicios de estiramiento en caso de torticolis
-Realizarlos de 3 a 5 veces al dia
-Repetir de 3 a 5 veces cada ejercicio
-Mantener la posicién forzada unos 10 segundos.
-Dedicar un tiempo para que este boca abajo
-Realizar un control a los 7-15 dias del diagnostico y controles mensuales
posteriormente
e Medidas fisioterapéuticas
El posicionamiento de la cabeza debera ser activo: En nuestro medio, lo mas adecuado es la
derivacién al servicio de Atencién Temprana donde comenzaran con los ejercicios y maniobras
de estiramiento muscular convenientes.




En cuanto a las ortesis craneales, no existen estudios de disefio adecuado que demuestren una
mayor eficacia de éstas frente a los posicionamientos activos y los estiramientos musculares. En
los escasos estudios comparativos publicados no se aprecian diferencias significativas a los tres
meses de tratamiento. Son un buen aliado que nunca deberd suplir la fisioterapia posicional. Sin
embargo, la eficacia, si se aplican con las indicaciones adecuadas, estd perfectamente contrastada.
Existe bastante consenso, sin embargo, en establecer como la edad a partir de la cual podria estar
indicado el tratamiento con ortesis craneal: los 5 meses de vida del nifio y siempre que sean
moderadas o severas. Esta decision correspondera a los especialistas en neurocirugia pediatrica o
rehabilitacién.
Debemos insistir en el hecho comprobado de que la prevencién primaria y el tratamiento
rehabilitador bien aplicado evitard, en la mayoria de las ocasiones, la indicacién de casco
ortopédico.

e Tratamiento quirtrgico:
La cirugia siempre serd el ultimo recurso y se reducird a las plagiocefalias craneoestendticas. Toda
sospecha de craneostenosis deberd ser derivada a neurocirugia sin demora, indicando los
fundamentos de la sospecha para facilitar la respuesta hospitalaria.

Cronograma de plagiocefalia postural
e Una vez establecido el diagnéstico de plagiocefalia postural, se adiestrara a la familia en

la aplicacién de las maniobras posturales y de estiramiento muscular en caso de torticolis.
Para ello son muy practicos los tripticos informativos
e C(ita a los 7-14 dfas , para comprobar la aplicacién de las medidas rehabilitadoras y
reforzar la confianza de los padres o cuidadores en la efectividad de las mismas y en su
habilidad para realizarlas
e Una vez garantizado el correcto cumplimiento, control mensual en el que se mediran los
indice cefalométrico y de plagiocefilia como constatacién de la evolucién de la
deformacién
e Se establecera como limite de los controles mensuales y como momento para la toma de
decisién la derivacién a neurocirugia los 5 meses de edad del nifio. A partir de dicha
edad, las medidas rehabilitadoras empiezan a perder efectividad lastradas por el aumento
de autonomia de los movimientos de la cabeza del lactante * La decisién de derivar a
neurocirugia dependerd de la valoracién de la gravedad de la deformacién:
-Las formas severas (IP > 20 mm) deberan derivarse sin pérdida de tiempo
-En las formas moderadas (IP entre 10 y 20 mm) debera decidirse evaluando el
grado de afectacion, el nivel de cumplimiento de las medidas posturales y de los
ejercicios de rehabilitacién
-Las formas leves (IP < 10 mm) sin afectacion craneofacial no se consideran, en
general, como subsidiarias de tratamiento ortopédico, debiendo insistirse en las
medidas posturales. La afectacion facial ofrece mayor dificultad a la correccién y
debera valorarse muy especialmente, sin supeditarla estrictamente a los valores
antropométricos, si bien lo habitual serd que vaya asociada a las formas severas.




Plagiocefalia
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Tabla 4 - Pautas de sequimiento y derivacion desde Atencion Primaria.




Craneosinostosis
La craneosinostosis es el cierre precoz de una o varias suturas craneales. Esta fusién precoz entre
los huesos adyacentes da lugar:
e Siempre, a una deformidad del craneo y la cara (sindrome crdneo-facial), bien por
disminucién de tamafio y/o alteracién de la forma de dicho hueso
e Sdlo en algunas ocasiones, manifestaciones neurologicas (sindrome neuroldgico) de
ciertos tipos de craneosinostosis, debido a que el cerebro no puede crecer dentro del
craneo y es comprimido, pudiendo dar Hipertension intracraneal (fontanela a tensién o
abombada, somnolencia, irritabilidad, llanto agudo, mala alimentacién, vdémitos
explosivos, convulsiones, ojos en sol poniente....), hidrocefalia, retraso mental,
ceguera...

Etiologia
La craneosinostosis puede ser primaria, secundaria o formar parte de un sindrome.

e Primaria, se desconoce su etologia, aunque se ha postulado que participen factores como
el descenso precoz de la cabeza fetal, la presentacion de nalgas prolongada, la posicién
fetal anormal, multiples fetos en cavidad uterina, el oligohidramnios y el feto
macrosomico . Se han identificado mutaciones genéticas hasta en un 20% de los casos.

e Secundaria, constituye la forma mads frecuente y puede ser secundaria a enfermedades
hematoldgicas (anemia de células falciformes), a trastornos endocrinos (hipertiroidismo,
hipofosfatemia, hipercalcemia) o a microcefalia.

e Sindrémicas, suelen ser sinostosis multiples, identificindose mutaciones genéticas con
herencia autosémica dominante o mutaciones de novo. Se dividen en cuatro grupos:
craneosinostosis aisladas, con sindactilia, con polidactilia y sindactilia y con otros
hallazgos somaticos.

Fisiopatologia
Para comprender los resultados de cierre precoz de una sutura es esencial referirse a la

denominada ley de Virchow, segtin la cual al soldarse precozmente una sutura craneal se altera
el crecimiento dseo y éste, que normalmente tiene lugar en sentido perpendicular a dicha sutura
(Fig 1), pasa a realizarse en sentido paralelo a la misma ocasionando una alteracién en la forma
definitiva de la cabeza.
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Asi dara lugar a diferentes alteraciones en la conformacién del craneo (Fig 2):

DOLICOCEFALIA o ESCAFOCEFALIA: cierre precoz y exclusivo de la sutura sagital,
resultando una cabeza alargada en sentido anteroposterior, que recuerda a un barco
volcado, correspondiéndose la quilla del mismo con la sutura fusionada. No produce
HTIC y es por tanto un problema esencialmente estético.
BRAQUICEFALIA: cierre precoz de ambas suturas coronales, resultando un craneo
transversalmente ancho pero corto en sentido longitudinal. Puede ocasionar exoftalmos,
hipertelorismo, aplanamiento de la cara e incluso deficiencia mental.
PLAGIOCEFALIA ANTERIOR: el cierre se limita a una sutura coronal, la deformidad es
asimétrica con aplanamiento del lado afectado y de la érbita ocular correspondiente, con
prominencia del lado indemne.
PLAGIOCEFALIA POSTERIOR: cierre precoz de sutura lambdoidea, resultando un
aplanamiento occipital del lado afecto
TRIGONOCEFALIA (CRANEO EN CUNA): cierre precoz de la sutura frontal o
metdpica, resultando una frente estrecha y prominente y se aprecia hipotelorismo. Su
interés es exclusivamente estético.
TURRICEFALIA: forma mixta, en la que se encuentran involucradas varias suturas.
Esencialmente el crecimiento del craneo es hacia arriba recordando la forma final al de
una torre. Se suelen describir dos formas:

- OXICEFALIA: en la que el crecimiento es hacia la zona fontanelar.

- ACROCEFALIA: cuyo crecimiento es esférico.
Ambas originan retraso mental y trastornos visuales por acomodamiento del nervio
optico.
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Diagnéstico
El examen clinico es la clave para el diagnoéstico:

- Historia clinica: antecedentes familiares, prenatales, del nacimiento y gréficas de
desarrollo.

- Exploracién fisica: observacion de la forma, palpacién de un reborde dseo a lo largo de .a
sutura asi como la aplicacién de una presion firme alternante con los pulgares sobre
ambos lados de la sutura con el objetivo de causar un relativo desplazamiento de los
huesos vinculados por esta.

Reborde, cresta o cordén éseo de las suturas fundidas

ESCAFOCEFALIA PLAGIOCEFALIA ANTERIOR BRAQUICEFALIA TRIGONOCEFALIA

Indice cefalico (IC)*, cociente entre el ancho de la cabeza (distancia entre las eminencias
parietales) y el largo de la dimensién anteroposterior (IC= ancho/ largo x100).

e Un IC <76% indica craneo largo y estrecho.

e Un IC >81% indica un crdneo ancho y acortado anteroposteriormente.

*VER INDICE CEFALICO EN PLAGIOCEFALIA POSTURAL.

craneo craneo craneo
mesocéfano dolicocéfalo braquicéfalo




Pero para confirmar y precisar su alcance se requieren técnicas de imagen:

— La ecografia, seria la prueba inicial que se pedira desde atencién primaria, ante la
sospecha de craneosinostosis (aunque en la literatura no esta descrita como prueba
diagnéstica de elecciéon, comentado con Radiologia Infantil de Valdecilla, la
recomiendan por su rendimiento diagnostico).

— EITAC de la cabeza con reconstruccién tridimensional es la prueba oro en el diagndstico
y valoracién de la gravedad.

— La RMN, se puede hacer para descartar otras malformaciones cerebrales.

— La Rx de crdneo puede mostrar una linea de esclerosis y engrosamiento del hueso

adyacente a la sinostosis, pero no aporta suficiente informacién sobre la craneosinostosis.

Es imprescindible la valoracién oftalmoldgica del fondo de ojo para determinar si existe

afectacion del nervio dptico y, por ello, riesgo de alteraciones visuales.

Tratamiento
Serd lo mas precoz posible, entre las 2 semanas de vida y los 8 meses y antes de los 11 meses.
El tratamiento especifico es QUIRURGICO, y la cirugia estd indicada en casos sintomaticos
secundarios a un aumento de presion intracraneal o para la correccién de la deformidad. Si a los
2 meses de vida la forma craneal no ha mejorado, es imposible que se resuelva con la edad.
La derivacién precoz es muy importante en aquellos nifios que pueden beneficiarse de una
cirugia endoscopia, la cual proporciona una excelente alternativa quirdrgica, al ser minimamente
invasiva, con una media de estancia hospitalaria de un dia y minima pérdida sanguinea. Ademads,
diversos estudios seflalan que los resultados son mejores cuando se realiza la cirugia en lactantes
menores de 6 meses.
- Una sutura afectada requerird una intervencidn, varias suturas pueden precisar varias
intervenciones.
- Recién nacidos con suturas multiples fundidas, se intervendra antes de las 2 semanas de
vida.
- Enla escafocefalia intervencion sobre los 3 meses.
Tras la correccién quirdrgica, debemos realizar un seguimiento estrecho para detectar

resinostosis, asi como signos y sintomas de hipertension intracraneal.

Tratamientos adyuvantes: rehabilitacion si precisa, tratamientos oftalmoldgicas, odontologia y

estéticos, en algunas anomalias.

Pronéstico

El prondstico es variable, dependiendo del tipo.

Sin tratamiento el Sindrome Craneofacial puede ser grave y permanente, pudiendo manifestarse
el Sindrome Neuroldgico, segin el nimero de suturas afectadas.

En sinostosis esporddicas o simples, de una sutura afecta suelen ser buenos y no reincidentes.




En asociacién a sindromes hereditarios secundarios, y varias suturas afectadas, los resultados son
menos favorables y con posibilidad de repeticion.
En hermanos, o en la descendencia del afecto no suele repetirse. Pero puede hacer falta un 6seo

genético para los padres, ya que en ciertos casos la entidad es hereditaria.

Criterios de derivacién hospitalaria
Toda sospecha de craneostenosis debera ser DERIVADA A NEUROCIRUGIA SIN DEMORA,

indicando los fundamentos de la sospecha para facilitar la respuesta hospitalaria.
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