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Craniosynostosis and cranial positional deformities: a critical review on its management
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RESUMEN

OBJETIVO: revisar la fisiopatologia de las crancosinostosis y las deformidades posicionales del craneo y
analizar los tipos de tratamiento, especialmente las ortesis de moldeamiento craneal.

METODOS: revision de la literatura de estudios observacionales, ensayos clinicos y de revisién en la base de
datos PubMed desde 1980 a 2018 y manual de los articulos no referenciados. Se utilizaron las palabras clave:
craniosynostosis, plagiocephaly, nonsynostotic, skull, cranial, asociadas a: surgical treatment, pathophysiology,
cognition, orthotic devices, head protective devices. El titulo y el resumen fueron analizados antes de solici-
tar el articulo completo. En el caso de que fueran ambiguos, se analizaron los articulos en su totalidad para
determinar su pertinencia.

RESULTADOS: el tratamiento de las craneosinostosis es quirurgico, mediante reconstruccion craneal, pero
existe controversia respecto al manejo de deformidades posicionales: cambios de posicion supervisados u
ortesis de moldeamiento craneal. Aunque la correccion del defecto estético es recomendacion principal de
las ortesis, se discute la influencia que puede haber sobre el desarrollo cognitivo y motor, trastornos visuales,
hipertensién endocraneana y defectos ortognaticos. No existen diferencias con el manejo de cambios de posi-
cion supervisada en la modificacion del indice craneal. Algunos pacientes mejoran espontaneamente cuando
adquieren el sostén cefalico y empiezan a incorporarse. Existen ademas complicaciones con las ortesis que
pueden llegar a ser serias.

CONCLUSION: no se recomienda la utilizacién de medidas restrictivas como las ortesis de moldeamiento
craneal para el tratamiento de estos pacientes con deformidades posicionales craneanas. La cirugfa reconstructiva
es el manejo de eleccién para las craneosinostosis.

PALABRAS CLAVE: craneosinostosis; cefalometria; aparatos ortopédicos; plagiocefalia; trastornos del neu-
rodesarrollo (DeCS).

SUMMARY

OBJECTIVE: to review the pathophysiology of craniosynostosis and positional deformities of the skull,
and analyze the types of treatment, especially cranial orthoses.

METHODS: Review of the literature on observational studies, clinical trials and reviews in the PubMed
database from 1980 to 2018 and manual search of non-referenced articles. The following keywords were used:
craniosynostosis, plagiocephaly, nonsynostotic, skull, cranial, associated with: surgical treatment, pathophysio-
logy, cognition, orthotic devices, head protective devices. We analyzed the title and abstract before requesting
the full article. If they were ambiguous, we analyzed the whole article to determine its relevance.

RESULTS: Treatment of craniosynostosis is surgical by cranial reconstruction. On the other hand, there is
controversy over supervised position changes and use of cranial orthosis to manage positional deformities.
Although correcting the esthetic defect is the main purpose of orthoses, their potential influence on cognitive
and motor development, visual disorders, endocranial hypertension and orthognathic defects is discussed.
There are no differences between conservative management with changes of supervised position and orthoses,
in the modification of the cranial index. In addition, some patients improve spontaneously when they acquire
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cephalic support and begin to incorporate. On the other hand, there are complications with orthoses that can

become serious.

CONCLUSION: There is no recommendation for the use of trestrictive measutres such as cranial orthotics
devices to treat patients with cranial positional deformities. Reconstructive surgery is the treatment of choice

for craniosynostosis.

KEY WORDS: Craniosynostoses; Cephalometry; Orthotic Devices; Plagiocephaly, Neurodevelopmental

disorders (MeSH).

INTRODUCCION

Las deformidades craneales son problemas frecuentes
en la infancia, con una prevalencia que depende de la edad
postconcepcional del nifio: a menor edad, mayor frecuencia.
En general, se presentan en alrededor de 15 %, aunque en
los pretérminos extremos puede llegar a ser de 38% (1).
Bialocerkowski encontrd, en una revision sistematica de la
literatura, que la prevalencia de la plagiocefalia posicional
es edad dependiente y se puede encontrar en 22% de los
recién nacidos a las siete semanas de edad, pero estas cifras
disminuyen a 3,3% a los 2 afios (2). Por otro lado, las cra-
neosinostosis, definidas como el cierre precoz de alguna de
las suturas, tienen una prevalencia general de uno por cada
2000 a 2500 nacidos vivos.

No se ha evidenciado que las asimetrias posicionales
afecten el desarrollo o condicion neuroldgica de los indivi-
duos y la tendencia es a la mejoria de la asimetria una vez
que el nifio empieza a incorporarse (3). En estos casos, el
manejo debe ser conservador y no requiere medidas especia-
les, salvo recomendaciones respecto a cambios de posicion.
Las posibles consecuencias de las sinostosis, principalmente
las sindromdticas o aquellas en las que se compromete mas
de una sutura, incluyen hipertensién endocraneana, defec-
tos visuales y disminucién de habilidades motoras, entre
otros. Por este motivo, como regla general el tratamiento
es quirirgico.

El objetivo del presente articulo es realizar una revisiéon
de la literatura para analizar los distintos tipos de tratamiento
y evaluar la utilidad del uso de ortesis de moldeamiento
craneal.

MATERIALES Y METODOS

Se realiz6 una revision de la literatura de estudios obset-
vacionales, ensayos clinicos y de revisién. Se utilizaron los
siguientes criterios para elegir los articulos: estudios publica-
dos entre enero de 1980 y enero de 2018; seres humanos y
publicados en inglés, francés y espafiol. Para la busqueda de
los articulos se consulté las bases de datos Pubmed, Scien-
ceDirect, Scopus, SciELO, LILACS y Google Scholar. Los
términos usados para la busqueda fueron: craniosynostosis,
plagiocephaly, nonsynostotic, skull, cranial, asociadas a: surgical

treatment, pathophysiology, cognition, orthotic devices, head protec-
tive devices. Se realizd una revision manual de las referencias
presentadas en cada articulo para identificar aquellos que
la bisqueda electréonica no hubiese sefialado.

Se revisaron todos los articulos que hablaran al res-
pecto, incluyendo los de revisién, ensayos clinicos, estudios
retrospectivos, prospectivos, ensayos de intervencién y
descriptivos. No hubo ninguna exclusiéon en cuanto a edad
y se incluyeron todos los articulos que evaluaran nifios con
craneosinostosis o deformidad posicional, o ambos. Los
investigadores realizaron la busqueda de los trabajos publica-
dos y seleccionaron los articulos relevantes de acuerdo con
los criterios definidos. Para evaluar los articulos encontrados,
el titulo y el resumen fueron analizados antes de solicitar el
texto completo. En el caso en que los titulos y los resumenes
fueran ambiguos, se analizaron los articulos en su totalidad
para determinar su pertinencia. A efectos de facilitar la
obtencion de la informacion, se disefié una tabla en la que
se resumieron los datos mas relevantes de cada articulo
seleccionado, en la que se incluyeron los autores del estudio,
el afio, el tipo de estudio, el nimero de pacientes, su edad
media y las variables que se estaban evaluando. Teniendo en
cuenta la alta heterogeneidad de los estudios, se realiz6 una
presentacion narrativa mas que un metanalisis.

RESULTADOS

En total, se identificaron 4.911 articulos, de los cuales
74 fueron seleccionados para lectura a texto completo
(figura 1).

Craneosinostosis

La craneosinostosis es una alteracién congénita que se
manifiesta como cierre prematuro de las suturas craneales
que componen la boveda y la base craneana (4). Tiene una
prevalencia de 1/2500 nacimientos en los casos aislados y
1/30.000 2 1/100.000 en los casos sindrométicos o multiples
(5). De acuerdo con el sexo, existen diferencias de la sutura
comprometida. Por ejemplo, la sinostosis de la sagital se
presenta mas en hombres, con una relacién 2,5:1, mientras
que otras como la plagiocefalia anterior tienen una mayor
prevalencia en mujeres, con una relaciéon de 1:3 (6). Esta
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5712 referencias (tras excluir duplicados)

Revision de titulos. N=5307 no elegibles
e 821 articulos NO en humanos
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revision, estudios retrospectivos,
prospectivos, descriptivos
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craneosinostosis nideformidad posicional
niortesis de moldeamiento craneal

405 elegibles

Revision de titulos y resumenes: exclusion de 329

h 4

76 incluidos

Figura 1. Diagrama de flujo de la revision

Fuente: elaboracion propia

entidad se clasifica en primaria, posiblemente genética, cuya
presentacion se debe a un error del desarrollo del craneo y
puede ser sindromatica o aislada, y secundaria, al generarse
como consecuencia de causas metabdlicas o mecanicas (7).

Las crancosinostosis primarias se pueden clasificar de
acuerdo con: (a) las suturas involucradas y la forma del
craneo (tabla 1), (b) si estd asociada con otras malformacio-
nes, es decir, si es sindromatica, o (c) segin las anormalida-
des genéticas presentes (4,8). Para realizar el diagnostico y la
clasificacién de la craneosinostosis se realiza una tomografia
computarizada, preferiblemente con reconstruccion tridi-
mensional, a fin de evaluar las diferentes suturas y descartar
anormalidades del sistema nervioso (9).

Existen varias teorias sobre el origen fisiopatologico
(10-12). En la dltima década del siglo XVIII, Von Sém-
mering reconocié el papel que desempefiaban las suturas
en el crecimiento craneal activo y las consecuencias de
la fusién prematura, y describio el resultado estético y el
impacto craneal secundario (13). En 1830, Otto propuso
que el resultado de la fusiéon prematura de las suturas era
una expansion craneal compensatoria, en una trayectoria
alterna en el craneo, basado en observacion en animales y
humanos (14). En 1851, Virchow acufio la Ley de Virchow;,

en la que se establece que la deformidad de la craneosi-
nostosis ocurre secundariamente al cierre prematuro de la
sutura, con crecimiento compensatorio en direccion para-
lela a la sutura afectada, por lo que se genera interrupcion
del crecimiento cerebral (15). Con posterioridad, en 1920,
Park y Powers desctibieron que las anormalidades congé-
nitas en el mesénquima de la sutura eran probablemente
las responsables de la fusién prematura (12,16). Por el
contrario, Moss intenté unificar la fisiopatologfa de todos
los sindromes craneosinostésicos, por lo que propuso que
la base craneal era el sitio primario de anormalidad en la
craneosinostosis, debido a lo cual se generaba fusién de
las suturas (17,18).

Algunos trastornos metabdlicos como el hipertiroidismo,
la hipercalcemia, el raquitismo y las mucopolisacaridosis han
sido descritos como causantes de craneosinostosis (19,20).
LLa compactacién mecanica o presion externa in utero esta
estrechamente relacionada con esta entidad (21-23).

En un 30% de los casos sindromaticos y entre el 2%
y el 5% de los casos aislados corresponden a mutaciones
genéticas que se pueden heredar de manera autosémica
dominante. Los sindromes genéticos que se asocian con mas
frecuencia son el Apert, Crouzon, Sacthre-Chotzen, Pfeiffer,
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Tabla 1. Nomenclatura morfolégica de tipos de craneosinostosis segtin la forma del craneo y la sutura involucrada

Término Significado

Sutura involucrada

Dolicocefalia o escafocefalia

Cabeza alargada, o en forma de quilla de barco

Sagital

Acrocefalia Cabeza puntuda Coronal, coronal/lambdoidea, o todas las suturas
Braquicefalia Cabeza pequeia, aplanada Coronal

Ocxicefalia Cabeza en forma de torre Coronal/lambdoidea o todas las suturas
Turricefalia Cabeza en forma de torre Coronal

Trigonocetfalia Cabeza en forma de triangulo Metopica

Plagiocefalia Cabeza asimétrica Lambdoidea unilateral

Kleeblattschiadel Créaneo en forma de trébol Multiples, pero no todas las suturas

Disostosis craniofacial Deficiencia hemifacial

Craniosinostosis que involucra las suturas de la
base craneana

Fuente:(10).

Muenke y Craneofrontonasal (4,9,24). Sin embargo, también
se pueden encontrar mutaciones de novo en aproximada-
mente la mitad de los pacientes (9). Los estudios moleculares
han identificado que los genes mas comunmente implica-
dos corresponden a la familia FGFR (FGIFR1, FGFR2,
FGFR3), aunque también se han detectado mutaciones en
los genes TWIST1 y EFNB1. Los receptores tipo 1,2y 3
del factor de crecimiento de fibroblastos (FGFRT, FGFR2,
FGFR3) codifican para el receptor transmembrana tirosina
quinasa, el cual genera diferenciacién prematura y apoptosis
de los osteoblastos que rodean el mesénquima de la sutura
craneal (25). El homdlogo del factor de transcripcion twist
1 (T'WIST1) codifica para un factor de transcripcion que
pertenece a la familia hélice-asa-hélice, el cual cumple un
rol clave al mantener el limite entre la cresta neural y el
mesodermo cefalico en el sitio de la sutura coronal que se
encuentra en desarrollo (20). La efrina B1 (EFINBTY) codifica
para el dominio EPH que interactia con el receptor de efrina
tirosina quinasa, cuya mutacion genera el acimulo anormal
en la convergencia de tejidos como las suturas craneales y
las extremidades (9).

Adicionalmente, el analisis molecular de los genes men-
cionados y las caracteristicas clinicas brindaran el diagnds-
tico de los sindromes craneosinostésicos. En un porcentaje
muy bajo de los casos, se puede presentar mutacién del gen
FGFRT en el sindrome de Pfeiffer leve (9). Los sindromes
de Apert, Crouzon y Pfeiffer evidencian una mutacién
heterocigota en el gen FGFR2. En el sindrome de Apert
existe hipoplasia hemifacial, ventriculomegalia, sindactilia
compleja de manos y pies, labio y paladar hendido y discapa-
cidad cognitiva. El sindrome de Crouzon se caracteriza por
exoftalmos, hipoplasia hemifacial y nariz “en pico de loro”,

y el sindrome de Pfeiffer por braquidactilia de pulgares y
héluces. En casos severos, esta presente craneo en trébol o
Kleeblattschédel, anomalias cerebrales, traiquea cartilaginosa
congénita y fusion de codos (9,24). El sindrome de Muenke
demuestra una mutaciéon heterocigota del gen FGFR3 y
presenta hipoacusia neurosensorial, braquidactilia leve y
epifisis en forma de cono (24). El sindrome de Saethre
Chotzen se caracteriza por mutacién heterocigota en el
gen TWISTT. En este existe implantacién baja del cabello,
hipertelorismo, ptosis, fisura palpebral, obstruccién de la
glandula lacrimal, y pabellones auriculares pequefios con la
raiz del hélix prominente (24). Puede coexistir sindactilia
y braquidactilia, aunque no son caracteristicos (9). El sin-
drome craneofrontonasal es una enfermedad ligada a X, en
la cual el gen implicado es el EFINB7. Hay hipertelorismo
severo, punta nasal bifida, onicosquisis y, en menor frecuen-
cia, hombros caidos, pezones asimétricos, falanges bifidas
y agenesia del cuerpo calloso (9).

Asimetria posicional

La plagiocefalia, la dolicocefalia y la braquicefalia pueden
ser condiciones posicionales, no patolégicas, causadas por
fuerzas externas que comprimen el craneo (27,28). Se des-
criben multiples factores de riesgo, tales como embarazo
multiple, prematuridad, presentacion en pelvis, parto instru-
mentado, edad materna mayor a 35 afios y sexo masculino
(29,30). Aunque se espera que la forma de la cabeza esté
alterada en los neonatos debido a la compresion del canal
del parto, los cambios posicionales del craneo se definen
como la persistencia de la deformidad mas alld de las seis
semanas de vida (2,30). Es imperativo realizar una anamnesis
y examen fisico completo, y ante la duda se debe solicitar
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una tomografia computarizada con reconstruccion tridi-
mensional para descartar sinostosis (31-33).

Histoéricamente, la incidencia aproximada de la asimetria
posicional oscilaba entre 1/300 nifios (29). Sin embargo,
posteriormente a la recomendacién de la Academia Ame-
ricana de Pediatria en 1992, para que los lactantes menotres
durmieran en posicién supina con el objeto de reducir el
riesgo de sindrome de muerte subita infantil, la incidencia
aument6 hasta en 1/30 a 158 nifios (34,35). En especial,
se evidencié aumento de la presentaciéon de plagiocefalia
posterior, en comparacion con la plagiocefalia anterior que
se vefa antes de dicha campafa (29).

La plagiocefalia posicional es mas comun en nifios
que en nifias (29,30,36-38). Existe una mayor prevalencia
de plagiocefalia derecha (50,2%), en comparacién con la
izquierda (24,7 %) y la bilateral (18,9 %) (39). Esta entidad
es mas evidente durante los primeros 6 meses de edad y
disminuye cuando el nifio empieza a incorporarse y adquiere
el sostén cefalico completo (3). De esta manera, la incidencia
disminuye espontaneamente desde 10% a 20 % a los 8 meses
hasta alrededor de 3% a los 24 meses (3,40).

Las suturas implicadas en la plagiocefalia posicional
son la coronal o la lambdoidea, de forma unilateral. En la
braquicefalia posicional, las suturas lambdoideas bilaterales
estan afectadas y en la dolicocefalia, la sutura sagital (41).
Existe controversia respecto a si el origen de esta entidad
es prenatal y postnatal o exclusivamente postnatal (29). Las
alteraciones funcionales y morfolégicas varfan de acuerdo
con el tipo de sutura involucrada (42). En la plagiocefalia,
los pacientes se clasifican en una escala de 1 a 5 de acuerdo
con la deformidad (41) (figura 2):

* Tipo I: la deformidad se limita a la parte posterior del

crianeo;
Tigal Tipoll Tipo Il
Tipo IV rior) ipo ¥ superior] [Vista lateral)

Figura 2. Escala de severidad de la plagiocefalia
posicional posterior

Fuente:(41).

e Tipo 1I: el pabellén auricular se desplaza antetior, pos-
terior o en ambas direcciones;

* Tipo III: se afiade protrusién del hueso frontal ipsilateral;
e Tipo IV: adicionalmente, existe asimettfa facial ipsilateral;

e Tipo V: abultamiento de la regién temporal o creci-
miento anormal vertical.

La braquicefalia posicional, también conocida como
plagiocefalia central, es mas frecuente en nifios que yacen
en posicion supina gran parte del tiempo; por ejemplo, en
pacientes poco estimulados, con comorbilidades neurol6gi-
cas, con fractura de extremidades infetiores o anormalidades
del desarrollo que impiden la sedestacion, lo que genera
presion en la region occipital y conlleva la aparicién de
braquicefalia posicional (1,29,30,41,43-45). Esta entidad
también tiene una escala de severidad (figura 3). En el tipo
I existe una depresion del craneo central en la unién entre
la sutura sagital y las lambdoideas. En el tipo 1I se empieza
a ensanchar la parte posterior del craneo. En el tipo I1I se
genera un crecimiento vertical del craneo posterior y ensan-
chamiento temporal secundario a erosién de esta region (41).
El mas frecuente es el tipo 111, seguido del I1, IV, Iy V (3).

La plagiocefalia y dolicocefalia posicional son frecuentes
en prematuros (1,460). Debido al aumento de incidencia
de deformidades posicionales en nifios sanos, Ifflaender
y colaboradores realizaron un estudio para identificar la
prevalencia de deformidades posicionales simétricas y
asimétricas y sus posibles factores de riesgo. De los 1240
pacientes tratados en la unidad de cuidado intensivo neo-
natal y pediatrico del Hospital Universitario Carl Gustav
Carus, en Dresden, entre 2011 y 2013, 758 pacientes fueron
escancados con el sistema laser digital tridimensional; sin
embargo, se excluyeron 563 porque no se les habia realizado
tomograffa computarizada. Finalmente, se incluyeron 195
pacientes y se midi6 el indice de asimetria de la boveda
craneana, que provee informacién acerca de si el craneo es
asimétrico y la proporcién de largo por ancho craneal, lo
que se denomina indice craneal (1,40). Para estas medicio-

Tipo lll [Vista superior) (Vista lateral)

Tipo! Tipoll

Figura 3. Escala de severidad de la plagiocefalia
central o braquicefalia posicional

Fuente:(41).
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nes, se realiza un trazado de anterior a posterior, a fin de
hallar la longitud del craneo, y otro trazado que lo atraviesa
para determinar el espesor craneal (figura 4). El indice de
asimetria de béveda craneana (IAC) se halla mediante la
siguiente formula:

diagonal A-diagonal B
IAC= x 100
diagonal A

Un craneo completamente simétrico tendrd un indice
de 0% y se considera que presenta asimetria significativa si
el indice es mayor a 3,5% (40).

Elindice craneal representa el espesor craneal como un
porcentaje de lalongitud craneal. Los valores normales estan
entre 75% y 85% (46). Se calcula dividiendo la longitud cra-
neal por el espesor y se representa con la siguiente férmula:

longitud crdneal

espesor craneal

En el trabajo de Iffllander se dividié el grupo en tres:
muy prematuros (<32 semanas, prematuros tardios (32-36
semanas) y neonatos a término (37 a 40 semanas). El indice
craneal fue de 71,4% en prematuros extremos, 77,2% en
prematuros tardios y 80 % en neonatos a término. Los muy
prematuros presentaron un indice de asimetria de béveda
craneana promedio de 4,1 %. E173 % de los muy prematuros

A Anterior B

°130°

Espesor
Craneal

Longitud
Cranaal

Figura 4. Trazados que muestran el indice de asimetria
de la boveda craneana e indice craneal.

Fuente:(46).

y €128 % de los prematuros tardios presentaron dolicocefalia
moderada a severa (1). Los factores de riesgo asociados a
deformidad craneal simétrica fueron sexo femenino y parto
por cesarea (1). La prevalencia de la plagiocefalia posicional
fue de 38 % en prematuros extremos.

Kane y colaboradores sugirieron que la deformidad
posicional carecia de consecuencias diferentes a las estéti-
cas (30). Sin embargo, varios autores han propuesto que la
deformidad posicional no se trata solamente de una entidad
que afecta la parte estética, puesto que han observado que
algunos de los pacientes presentan alteraciones cognitivas
y psicomotoras y retraso en lograr hitos del desarrollo
habitual, como hacer rollitos o sentarse (28,30,44,47). No
obstante, el pequefio tamafio de muestra de los estudios, la
ausencia de grupo control y la informacién sesgada hacen
que es estos estudios no permitan generar conclusiones
frente a las hip6tesis planteadas.

Balan y colaboradores evaluaron la presencia y la morfo-
logia de potenciales evocados relacionados con eventos en
15 pacientes con plagiocefalia, comparados con nifios con
desarrollo tipico y sin anomalfas craneanas (48). Encontra-
ron que los casos presentaban disminucion de la amplitud
de las ondas P150 y N150 en respuesta a diferentes tonos,
pero no habia diferencias en las latencias. Y concluyeron
que la deformidad posicional afecta el procesamiento del
sonido a nivel cortical (48). Los resultados de este estudio
deben tomatse con cautela por cuanto se traté de una mues-
tra seleccionada a conveniencia y de tamafio muy pequefio,
en la que se incluy6 en el mismo grupo de estudio a los
pacientes con sinostosis de la sutura coronal o lambdoidea
unilateral aislada y deformidad posicional y no se tuvo en
cuenta la severidad. No dan ninguna explicacion fisiopato-
logica para sustentar este hallazgo y mencionan al final que
muchos de los nifios tienen una recuperaciéon espontanea
en los primeros anos de vida.

Adicionalmente, Miller evalué las historias clinicas
de 254 pacientes que habian consultado por deformidad
posicional en el Centro Craneofacial del Hospital Infantil
y Centro Médico Regional en Seattle, Washington, entre
1980 y 1991. Se pudo contactar por via telefénica a los
familiares de solo 63 pacientes (24,8 %) para determinar si
estos habfan experimentado problemas médicos o educa-
tivos en comparacién a sus hermanos sin el antecedente.
Se evidencié que en esta muestra los pacientes necesitaron
mas ayudas especiales en el colegio, aunque no se especifica
cudles, teniendo en cuenta que un nimero significativo tuvo
torticolis a la primera consulta y que 13 % refiri6 algin pro-
blema del neurodesarrollo, a pesar de que no se encontrd
ningun trastorno formal en el examen. Por otro lado, el uso
del casco de moldeamiento craneofacial no modificé el desa-
rrollo neurolégico para peor, pero tampoco hacia la mejoria
(23). Existen varias limitaciones en este estudio: por un lado,
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esta el hecho de que la mayoria de los pacientes evaluados
inicialmente no pudieron ser contactados; los familiares
fueron contactados via telefonica y, previamente a realizar
las preguntas, se les explicé el objetivo del estudio, que era
determinar sila deformidad posicional estaba relacionada o
no con alteraciones en el rendimiento escolar y el posicio-
namiento de los ojos. Esto sesga la informacion que se va
a suministrar por parte de los familiares. Igualmente, no se
tuvo un grupo control, lo que hace que existan dificultades
en la interpretacioén de sus resultados.

A pesat de que algunos articulos sugieren que la defot-
midad posicional produce alteraciones cognitivas, Lekovic
y colaboradores estudiaron su impacto en las culturas pre-
histéricas, ya que moldeaban el craineo de manera forzosa
con el fin de lograr identidad con la comunidad y estatus
social (45,49-51). Si bien es dificil establecer directamente
los efectos de la deformidad craneal en la cognicion, es facil
distinguir a algunas culturas ancestrales como pioneras en
artes y ciencia. Los olmecas, por ejemplo, se distinguieron
por desarrollar un sistema de calendario, de escritura, arte,
agricultura, matematica y proyectos de ingenieria altamente
complejos (52,53). Mas del 90 % de los craneos estudiados
provenientes de la civilizaciéon presentaban deformidad
craneal (54).

Knight y colaboradores evaluaron 21 pacientes nacidos
a término en el hospital Royal Children en Melbourne,
Australia, mediante la escala infantil del neurodesarrollo
de Bailey (28). Los nifios tenfan edades entre cinco y doce
meses, diagnéstico de deformidad posicional y no trata-
miento previo, antecedente de trauma craneoencefalico u
otras condiciones neuroldgicas. Se compararon con una
muestra normativa nacional. No se encontraron diferen-
cias en el indice de desarrollo mental (MDI), que mide
las habilidades cognitivas. Se observé que los pacientes,
especialmente los hombres, presentaron una capacidad
motora significativamente menor a lo esperado para la
edad. Sin embargo, los hallazgos no se correlacionaron
con la severidad de la deformidad posicional. Su autor
refiere que tiene como limitacién el pequefio tamafio de
muestra y que debiera tener mayor nimero de nifios para
corroborar estos datos.

De la misma manera, Hussein y colaboradores evaluaron
155 nifios que tenfan plagiocefalia y asimettia craneana a
través de la misma escala de Bayley. En conjunto se encon-
tré que los indices de desarrollo y mental fueron normales
parala edad y no se hallé una relaciéon con la severidad de la
deformidad, cuando se investigaron a través del coeficiente
de correlacion de Spearman (55). Wermke y colaboradores,
al evaluar el lenguaje de nifios con deformidad craneal de
tipo plagiocefalia, comparandolos con controles sanos, no
encontraron resultados que pudieran apoyar a los que dicen
que la plagiocefalia posicionales tiene un impacto negativo

sobre el desarrollo del lenguaje (56). Finalmente, Linz y
colaboradores no encontraron déficit en la habilidad de
balbuceo a la edad de 6 meses y en el desarrollo temprano
del lenguaje a los 12 meses (57).

TRATAMIENTO

El tratamiento de las craneosinostosis, tanto sindroma-
ticas como aisladas, es quirargico y tiene como propédsito
evitar las posibles consecuencias como: defectos visuales,
alteraciones psicologicas secundarias a la deformidad esté-
tica y aumento en la presién intracraneana que puede rela-
cionarse con trastornos del neurodesarrollo y dificultades
del aprendizaje (58-62). Bristol y Renier observaron que la
presencia de hipertensién endocraneana es inversamente
proporcional al cociente intelectual (63,64). A pesar de esto,
Lekovic sugiere que el papel de la discapacidad cognitiva y
la hipertension endocraneana en la craneosinostosis aislada
es controversial y no se encuentra evidencia, especialmente
si afecta una sola sutura (43).

Los tipos de tratamiento son: la reconstruccién craneal
total, la craniectomia de franja 6sea minimamente invasiva
con uso de ortesis craneal, la craniectomia de franja ésea
minimamente invasiva con implantacién de resortes y la
distraccion craneal (5). En general, para casos sindroma-
ticos y no sindromaticos se recomienda realizar el proce-
dimiento quirdrgico después de los nueve meses, ya que
se ha visto menor tasa de reestenosis y de complicaciones
(principalmente sangrado) en este grupo ctatio (65). Para
el seguimiento, se ha utilizado la escala de Whitaker, que
describe la apariencia postoperatoria y la necesidad de
reintervenciones quirdrgicas:

e Categoria I: no se considera aconsejable o necesatio
realizar revisiones quirtrgicas;

e Categorfa II: se sugiere revisiéon de tejidos blandos o
contornos 6seos menores;

* Categoria I11: se requiere osteotomias alternativas mayo-
res o procedimientos con injertos 6seos;

e Categorfa IV: se requiere procedimientos craneofaciales
que duplican o exceden en extension a la cirugfa original

(66).

Los pacientes que fueron sometidos a correccién quirdr-
gica de la estenosis antes de los seis meses presentaron una
clasificacion de Whitaker de IIT y IV con mayor frecuencia
que los pacientes que fueron operados después de los 6
meses (67).

En los pacientes con sinostosis bilateral se recomienda
tratamiento quirdrgico antes del afio de edad; sin embargo,
aproximadamente 50% de estos pacientes van a requerir
revisiones quirtrgicas (categoria 11 en adelante) (66). En la
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mayoria de sinostosis asimétricas, el tratamiento quirurgico
antes del aflo de edad ofrecié resultados excelentes y fueron
clasificados en la categoria 1.

Recientemente, los procedimientos realizados por
métodos endoscépicos han permitido la disminucién de
complicaciones como sangrado y la necesidad de transfu-
sién operatoria (12,68,69). Sin embargo, se deben realizar
mas estudios para identificar claramente las indicaciones y
riesgos de este abordaje (70). Adicionalmente, existe poca
informacién que se puede dar a familias respecto a poten-
ciales efectos a largo plazo y posibles complicaciones (70).

Eluso de ortesis de moldeamiento craneal postoperato-
rio ha demostrado complementar el tratamiento quirdrgico
endoscopico (69). Utiliza vectores de fuerza para moldear
el craneo recién operado y permite un crecimiento cerebral
rapido para guiar la forma de los huesos craneales hacia
la normocefalica, previamente a la reosificaciéon (62,69).
Se debe utilizar durante 10 a 12 meses, o antes, si se logra
corregir de manera adecuada (69). Los controles se progra-
man a la semana, a las 6 a 8 semanas, a los 5 y 9 meses, al
aflo y posteriormente cada afio (69). El uso de las ortesis no
estd libre de complicaciones, se ha reportado aparicién de
ulceras de presion, infeccidn y abscesos cutaneos, eritema,
ajuste deficiente y falla del tratamiento (71).

Debido a las multiples complicaciones quirargicas, como
infecciones, fuga de liquido cefalorraquideo y hemorragia
como complicacién principal, algunos grupos han buscado
alternativas a este manejo (65,66,72). Se reportaron cuatro
casos de nifios con sinostosis de la sutura sagital cuyas fami-
lias accedieron al uso de ortesis de moldeamiento craneal
en los pacientes, mientras esperaban la edad adecuada para
realizar el procedimiento quirdrgico (43,72,73). Se calculé el
indice craneal, cuyo promedio previamente al uso de ortesis
de moldeamiento craneal fue de 67% * 3%. Se obtuvo
cambios hasta de 75% £ 2%, con evidencia de mejoria
en los cuatro casos (72). Este ha sido el unico reporte en
la literatura que plantea que el tratamiento conservador es
igualmente efectivo que el quirtrgico en casos determinados
de cierre precoz de las suturas (72). Sin embargo, cabe resal-
tar que no se ha comparado de manera directa los resultados
de la cirugfa convencional con otro tipo de tratamientos no
quirdrgicos como el uso de la ortesis de moldeamiento cra-
neal; teniendo en cuenta los buenos resultados de la cirugfa,
tal ensayo no serfa éticamente aceptable. Sin embargo, Maru-
pudiy colaboradores observaron 24 pacientes con sinostosis
de la sutura sagital que estaban programados para correccion
quirdrgica en el Hospital Infantil de Michigan entre 2011 y
2014. Trece pacientes utilizaron ortesis de moldeamiento
craneal de manera preoperatoria durante un promedio de
17 semanas y se compararon con los 11 pacientes restantes.
El indice craneal al inicio del estudio fue de 70 % y tras 17

semanas mejor6 a 74 % en los pacientes con la ortesis. Se
evidenci6 que el promedio de presién intracraneana en los
pacientes con la ortesis fue de 7,2 mmHg, y de 9,5 mmHg en
el grupo control. En este estudio no se observaron efectos
perjudiciales del uso de la ortesis de moldeamiento craneal
de manera preoperatoria (73).

Si bien para el tratamiento de la crancosinostosis esta
claro que la mayoria de los pacientes requieren un trata-
miento quirdrgico para restablecer el crecimiento adecuado
del craneo, y no se ven claramente los beneficios de las
ortesis craneales, en las deformidades posicionales existe
mas controversia. Se han propuesto cambios de posicién
supervisados y uso de ortesis de moldeamiento craneal, ya
que algunos autores han sugerido que la deformidad posi-
cional produce cambios de la funcién cognitiva y psicomo-
tora. Sin embargo, como se discutié previamente, el disefio
de estos estudios no permite interpretar los resultados en
forma adecuada. Por lo tanto, es claro que el objetivo
del tratamiento en la plagiocefalia posicional sigue siendo
meramente estético (1,28,30,44,47,48,74,75).

El tnico estudio experimental cuyos resultados conclu-
yen que el uso de la ortesis de moldeamiento craneal no es
util para el tratamiento de la deformidad posicional, ha sido
el de van Wijk y colaboradores, que evalud 84 lactantes con
deformidad posicional moderada a severa consistente en
plagiocefalia posicional y braquicefalia central, a través de un
ensayo clinico aleatorizado simple ciego; 42 pacientes usaron
ortesis de moldeamiento craneal y los restantes sirvieron
como controles. Se excluyeron pacientes con diagnéstico
de craneosinostosis, torticolis o facies dismérfica. Al cabo
de seis meses no se encontrd diferencia en la forma del
craneo entre los sometidos a terapia de moldeamiento
craneal y los no intervenidos. Ademas, por la presencia de
efectos secundarios indeseables, se desaconseja este tipo
de intervencion (75).

Esto no significa que no exista un tratamiento para esta
entidad. Las maniobras posicionales pueden prevenir la
progresion de la deformidad posicional: alternar la posicion
de la cabeza de izquierda a derecha al dormir en posicién
supina y supervisar el tiempo en prono al estar despierto son
algunas maneras descritas (30,33,706). Esta dltima maniobra
no solo previene el desarrollo de la deformidad posicional,
sino que facilita el proceso de fuerza de los miembros
superiores necesatio para adquirir ciertos hitos motores
(76). Algunos nifios, especialmente los que han estado en
posiciones anémalas durante el embarazo, son susceptibles
de presentar torticolis congénita y requeriran manejo fisio-
terapéutico para corregir esta anomalia que puede impedir
la correccion natural de la asimettia.
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CONCLUSIONES

La craneosinostosis es una entidad poco frecuente en
nuestro medio. El tratamiento es quirurgico y se realiza
mediante reconstruccion craneal. Se lleva a cabo con el fin
de disminuir la presion intracraneana, corregir las deformi-
dades craneofaciales y disminuir el riesgo de compresion
cerebral, en particular en las crancosinostosis sindromaticas.

Por el contrario, la deformidad posicional es frecuente
hoy en dfa, sobre todo al tener un mayor numero de nifios
pretérminos viables desde edades postconcepcionales
muy tempranas. Los resultados del uso de ortesis de mol-
deamiento craneal para el tratamiento de la deformidad
posicional no difieren significativamente sobre el manejo
conservador. De forma similar, no hay evidencia contun-
dente de que los pacientes con asimetrias craneanas sin

sinostosis presenten alteraciones en el desarrollo, puesto
que los articulos que apoyan esta hipdtesis no tienen el
disefio adecuado para sacar conclusiones. Por otro lado, la
mayorfa de estos pacientes corrigen su asimetria una vez
disminuyen la posicién en supino y empiezan a incorpo-
rarse. Ademds, existen varios efectos secundarios con las
ortesis que pueden llegar a ser serios. Por lo tanto, no se
recomienda la utilizacion de medidas restrictivas como las
ortesis de moldeamiento craneal para el tratamiento de estos
pacientes con deformidades posicionales.
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