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RESUMEN

Las deformidades craneofaciales se deben en su mayoria a alteraciones del
crecimiento y desarrollo, traumatismos y neoplasias. Con el objetivo de describir el
tratamiento quirdrgico integral de estas, se realizé un estudio descriptivo
transversal en 46 pacientes tratados por el Equipo Intertidisciplinario de Cirugia
Craneofacial del Hospital Pediatrico Universitario "Juan M. Marquez" en el periodo
comprendido entre mayo de 2003 a marzo de 2007. La deformidad mas frecuente
fue la craneosinostosis (57 %), especificamente la plagiocefalia (17 %). La mayoria
de los pacientes fueron de piel blanca (70 %) y se intervinieron entre el 1ro.y 7mo.
anos de vida (57 %), con una media de 6,3 afos. En general no hubo predileccién
por sexo. Se emplearon 18 diferentes técnicas quirdrgicas. Se presentaron cinco
complicaciones durante el posoperatorio (11 %), una defuncién (2,2 %), una
oftalmoplejia (2,2 %), dos salidas de liquido cefalorraquideo (4,4 %) y una
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desaturacion por depresidn del centro respiratorio (2,2 %). Excepto la oftalmoplejia
hubo resolucién de las complicaciones en un intervalo de 15 dias. Los resultados
reportados por este equipo, Unico de su tipo en el pais, son relevantes al
compararlos con la literatura internacional.

Palabras clave: cirugia craneofacial, deformidades congénitas craneales y
maxilofaciales, equipo interdiciplinario cirugia craneofacial.

ABSTRACT

Most of the craniofacial deformities are due to alterations of growth, development,
traumata and neoplasms. To describe the integral surgical treatment of above
deformities, a cross-sectional and descriptive study was conducted in 46 patients
treated by the interdisciplinary staff of craniofacial surgery from the "Juan Manuel
Marquez" University Children Hospital from May, 2003 to March, 2007. The more
frequent deformity was the craniosynostosis (57 %), specifically the plagiocephaly
(17 %). Most of patients were of white race (70 %) and were operated don
between the first and the seventh year of life (57 %) for a mean of 6,3 years.
Generally there wasn't sex predominance. A total of 18 different surgical techniques
were used. There were 5 complications during the postoperative period (11 %), a
decease (2.2 %), a ophthalmoplegia (2.2 %), two cerebrospinal fluid leakage (4.4
%) and a desaturation by depression of respiratory center (2.2 %). With the
exception of ophthalmoplegia there was a resolution of complications in a 15 days
interval. Results reported by this unique Cuban staff are outstanding compared with
international literature.

Key words: Craniofacial surgery, cranial and maxillofacial congenital deformities,
interdisciplinary craniofacial surgery staff.

INTRODUCCION

El desconocido autor de la antoldgica obra literaria, La vida de Lazarillo de Tormes y
de sus fortunas y adversidades, expresé en 1554, en su proélogo lo siguiente:

"Yo por bien tengo que cosas tan sefialadas, ...vengan a noticia de muchos y no se
entierren en la sepultura del olvido, pues podria ser que alguno que las lea halle
algo que le agrade.”

Las deformidades craneofaciales derivadas de alteraciones del crecimiento y
desarrollo, traumas de moderada y alta energia y neoplasias, generan severos
defectos estéticos, acompafiados frecuentemente de disfunciones encefalicas,
respiratorias, oculares, olfatorias, de la fonacion, de la masticacion y de la
deglucion, con sus consecuentes efectos somaticos y psicolégicos. Por ello, estas
deformidades representan un verdadero reto para los facultativos que se proponen
el noble propdsito, tal como apareciera en los consejos de Esculapio,* de juzgarse
pagado lo suficiente con la dicha de una cara que sonrie porque ya no padece.
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Las alteraciones craneofaciales del crecimiento y desarrollo fueron clasificadas
seglin Smith? como malformacion, deformacion, disrupciéon y complejos o
sindromes malformativos. Desde un punto de vista mas especifico y basado en sus
caracteristicas clinicas se agrupan de multiples formas por varios autores como
Ortiz Monasterio y Fuentes del Campo.> Estas clasificaciones agrupan las
craneosinostosis y las fisuras como fendmenos aislados, y adolecen de correlacion
entre dichos tipos de malformacion. Fue Vila* quien introdujo un término comun al
considerarlas en su totalidad dismesenquimosis, vocablo que etimoldgicamente
significa variacion o irregularidad de la capa intermedia del desarrollo embrionario
(anexo 1).

El tratamiento de las deformidades craneofaciales es eminentemente quirdrgico, y
su objetivo fundamental consiste en alcanzar el mejor resultado funcional y estético
posible. Estas cirugias resultan de alto riesgo, debido a la cantidad de estructuras
anatomicas que involucran. De ello deriva la necesidad de la atencion integral en
equipos ya no multidisciplinarios sino interdisciplinarios, con la intervencién
armoénica y consciente de todas las especialidades afines, cuyo propésito es
garantizar un preoperatorio, transoperatorio y posoperatorio con resultados
favorables y estables en el tiempo.?

Estos complejos tratamientos quirlrgicos no estan exentos de serios eventos
indeseables que pueden originarse durante el transoperatorio o el posoperatorio.
Entre ellos se encuentran las complicaciones hemorragicas, infecciones del sistema
nervioso central y de los tejidos blandos, oftalmoplejias, salida de liquido
cefalorraquideo y fistulas, alteraciones neuroldgicas e incluso, la defuncion del
paciente.®

Durante la década de los 80 del siglo XX, la cirugia maxilofacial en nuestro pais
tuvo un gran desarrollo y los profesores DrC. Wenceslao Martinez y DrC. Fausto
Felipe, crearon un equipo multidisciplinario que tuvo su consolidacién en el Hospital
C.Q. "Hermanos Ameijeiras", donde realizaron unos cinco casos de osteotomia Le
Fort III extracraneales para avance de tercio medio en grandes sindromes
craneofaciales, con injertos de hueso autdlogo. Este equipo dejo de funcionar para
inicios de la década de los 90. Luego durante la década de 1990, el Dr. Jesus David,
del Hospital "General Calixto Garcia" realizé multiples cirugias sin lograr crear un
equipo multidisciplinario y a posteriori el Dr. Felipe Basulto, durante los primeros
afos de nuestro siglo, organizé un equipo multidisciplinario en dicho hospital que se
activa intermitentemente para resolver algunos casos que versan mayormente en
deformidades craneofaciales postraumaticas.

En el ambito pediatrico, en el Hospital Pediatrico Universitario "Juan Manuel
Marquez" se cred en la pasada década de los 90 un equipo multidisciplinario dirigido
por la Dra. Georgia Garmendia, que sobre todo estudiaron y coordinaron con
cirujanos craneofaciales de hospitales de adultos y neurocirujanos pediatricos la
realizacion de unos 5 casos de deformidades craneofaciales, sin lograrse
sistematicidad funcional. En esta etapa visitaron el mencionado hospital los
profesores extranjeros: Prof. Dr. Paul Tessier, Prof. Dr. Anthony Wolfe, Prof. Dr.
Kawamoto, y el Prof. Dr. Ortiz Monasterio, en diferentes momentos, algunos de los
cuales compartieron jornadas quirargicas en dicho Centro. En el afio 2000 el DrC.
Dadonim Vila comenzo a trabajar en dicho Hospital Pediatrico y en el 2001 bajo su
liderazgo se reinicié la formacion de un equipo multidisciplinario de cirugia
craneofacial. Ya en enero de 2002, por la organicidad y funcionalidad sistematica
multidisciplinaria de dicho equipo se constituyd por la direccién del Centro en
reunion plenaria de la vicedireccion quirlrgica y presidida por el Prof. Dr. Norberto
Miranda, el Equipo multidisciplinario de cirugia craneofacial en Pediatria. Fue esta la
primera vez que en Cuba se constituia un equipo de esta indole para la pediatria,
con profesionales pertenecientes a un mismo hospital y con un trabajo metédico y
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constante. Se organizaron consultas interidisciplinarias semanales de cirugia
craneofacial y una muy buena armonizacién entre los Servicios de Neurocirugia,
Cirugia maxilofacial, Anestesiologia y la Unidad de cuidados intensivos para el
tratamiento de deformidades craneofaciales. Este equipo tuvo la dicha de recibir en
su seno a los profesores extranjeros Prof. Dr. Stephen Schendel y Prof. Dr.
Fernando Molina, entre otros cirujanos craneofaciales extranjeros, para compartir
jornadas de presentaciones de casos clinicos e intervenciones quirdrgicas
conjuntas.

Por ser este el Unico equipo interdisciplinario de cirugia craneofacial pediatrico que
funciona en el pais hasta la fecha, y encontrarse a la vez en el hospital donde
radica el Centro de referencia nacional de neurocirugia pediatrica y trauma craneo-
raquimedular, nos propusimos desarrollar esta investigacion, que es la primera
serie de casos de cirugia craneofacial pediatrica que se publica en nuestro medio,
con el propdsito de describir el universo de pacientes con diagndstico de
deformidad craneofacial que recibid tratamiento quirdrgico integral por el equipo
interdisciplinario de cirugia craneofacial del Hospital Pediatrico Universitario "Juan
Manuel Marquez", en su primer quinquenio de trabajo ininterrumpido, segun tipo de
deformidad, edad, sexo y color de la piel, asi como la aparicion de complicaciones
segun las diferentes deformidades, técnicas quirdrgicas, etapas de instauracién y
resolucién de las mismas.

METODOS

Se realizd una investigacidon descriptiva de corte transversal en 46 pacientes que
fueron tratados quirtirgicamente por el equipo interdisciplinario de cirugia
craneofacial del Hospital Pediatrico Universitario "Juan Manuel Marquez", en el
periodo entre mayo de 2003 a marzo de 2007, con diagndstico de deformidad
craneofacial, donde la muestra coincidié con el universo por tratarse de una
investigacion descriptiva.

En todos los pacientes tratados se tuvieron en cuenta los principios bioéticos de
beneficencia, autonomia y justicia.®”’ Por ser esta una poblacién especial de
investigacion, constituida por pacientes con edades pediatricas desde los 6 meses
de vida, sometidos a cirugia de alto riesgo se considerd prioritario el principio de
beneficencia, sobre el de autonomia y recayé la responsabilidad de la toma de
decisiones sobre los padres o tutores legales.®*% Se explicé las caracteristicas del
tratamiento, sus riesgos y complicaciones potenciales, necesidad de evaluaciones
periddicas, asi como de formar parte de investigaciones presentes y futuras. Se
tuvo como requisito sine qua non la firma del consentimiento informado por padres
o tutores legales sin que su negacion significara ninguna desventaja para el
paciente en cuestion.

Para la descripcion de las malformaciones craneofaciales por nuestro equipo se
empled la clasificacion de Vila* pues resulta sencilla, integracionista, descriptiva y
didactica (anexo 1). Las variables objeto de estudio se relacionan en el anexo 2.

Anexo 1. Clasificacién de Vila*
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Anexo 2. Variables de estudio
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Los procederes quirdrgicos y cuidados posoperatorios se individualizaron para cada
paciente segun los estandares nacionales e internacionales y de acuerdo a cada tipo
de cirugia craneofacial.!' En los casos de grandes sindromes craneofaciales con
severa hipoplasia o retrusién del tercio medio, la intubacidn fue por via
submandibular con tubo anillado, este abordaje lo realizé el cirujano maxilofacial, lo
que permitié que en ningun caso fuese necesario realizar traqueotomia con fines
anestésicos.

Se usaron 18 diferentes técnicas quirdrgicas como se relaciona a continuacion. En
las plagiocefalias anteriores se aplicé suturectomia coronal con hemiavance en
antifaz y craneoplastia frontal; en la plagiocefalia posterior, la suturectomia y
craneoplastia parietoccipital. En las escafocefalias usamos 2 técnicas segun la edad
y grado de deformidad, la suturectomia sagital y craneoplastia con técnica de 4
colgajos éseos, o la suturectomia sagital con craneoplastia por técnica de
transposicion. En las braquicefalias se empled la suturectomia coronal con avance
en antifaz y craneoplastia frontal, mientras que en las deformidades postrauma, la
craneoplastia con colocacion de injerto de acrilico o con colocacién de calota o
miniplacas. En las deformidades posreseccién tumoral se usaron tres variantes,
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craneoplastia y remodelado sin injerto o con colocacion de injerto de acrilico o con
empleo de elastdmeros (Silimed I). En el sindrome de Crouzon, al igual que en las
restantes dismesenquimosis craneofaciales sindromaticas (sindromes de Apert y
Antley-Bixler) se uso en la primera fase de tratamiento la suturectomia y
craneoplastia y en la segunda fase de tratamiento osteotomia Le Fort III
extracraneal con colocacién de Red Device o mascara de Delaire para avance del
tercio medio. En un paciente con sindrome de Apert se realizé osteotomia Le Fort
III intracraneal con orbitotomia unilateral de centralizacion y colocacién de Red-
device para avance del tercio medio. Cuatro pacientes con rinomeningoencefalocele
fueron tratados con dos variantes, craneoplastia frontal con abordaje intracraneal y
colocacién de malla de titanium o de calota atornillada en base anterior de craneo.
Los aquejados de hiperteleorbitismo no sindrémicos menos severos recibieron
cantopexia asociada a rinoplastia y los mas afectados, orbitotomia bilateral de
centralizacién con abordaje intracraneal.

Se consider6é como efecto adverso, a la aparicién de disconfort o de algun signo
clinico esperado por los facultativos que no generd riesgos para la buena evolucion
de la terapéutica empleada, ni para la homeostasis del paciente. Se valoré como
complicacion a la aparicidon de un evento que pusiera en riesgo los resultados
funcionales o estéticos del proceder aplicado, asi como la buena evolucién
anestésica, quirdrgica o médica de los pacientes. Las complicaciones y efectos
adversos identificados se reflejaron en el cuaderno de recoleccion de datos (CRD) e
historias clinicas individuales; se agrupé en ellas tanto las transoperatorias y
posoperatorias inmediatas y mediatas. Este analisis se realizd de forma descriptiva
en cada caso y se especifico si los mismos fueron resueltos luego de aplicar la
terapéutica prevista.

Para el analisis cualitativo se empled la medida resumen de por ciento. Las medidas
resumen utilizadas para las variables cuantitativas fueron las escalas discretas o
cualitativas, la media (X), la desviacién estandar (D.E.). La base de datos se
elabord en la hoja de calculo Excel del paquete Microsoft office 2007. Se procesaron
los datos a través del paquete estadistico SPSS version 11E. Los resultados se
presentaron en tablas y graficos estadisticos. El informe final se elabordé mediante
el procesador de texto Word, también perteneciente al mismo paquete de Microsoft
Office 2007.

RESULTADOS

La tabla 1 muestra la distribucion de pacientes con deformidad craneofacial que
recibié tratamiento quirdrgico segun los diferentes diagnédsticos, donde se evidencia
el predominio como grupo, de las dismesenquimosis craneales (39,2 %) y de las
deformidades residuales (26,0 %). Ocupd el ultimo lugar las dismesenquimosis
craneofaciales tanto sindromaticas como no sindromaticas con igual representacion
dentro de la muestra (17,4 %). Entre las dismesenquimosis craneales sélo se
presentaron las craneosinostosis simples o no sindromaticas. Dentro de ellas la mas
notable fue la plagiocefalia que constituyd el 17,4 % del total. En la familia de las
dismesenquimosis craneofaciales sindromaticas hubo mayor representatividad por
parte del sindrome de Crouzon que implico el 50 %. Se reportd un paciente con
diagndstico de sindrome de Antley-Bixler, esta acrocefalosindactilia es en extremo
infrecuente, lo que aporta valor singular a la investigacion. Al analizar las
craneosinostosis, se verificd una franca supremacia de aquellas no sindromaticas
representadas en el 69,2 % de este tipo de enfermedad.
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Tabla 1. Distribucion de pacientes tratados quirdrgicamente seglin diagnostico

Tipo de deformidad craneofacial presente en los pacientes tratados

Mo, 9%

Plagiocefalia 3 17,4
Dismesenguimosis Escafocefalia 5 10,9
craneal

Bragquicefalia g 10,9

) , Ceformidad postrauma ] 13,0

Deformidad residual : P —

Deformidad posreseccian tumaoral f 13,0
Dismesenguimosis Sindrome de Crouzon 4 8,7
craneofaciales Sindrome de Apert 3 6,5
sindramaticas Sindrome de Antley-Bixler 1 2,2
Dismesengquimasis Rinameningoencefaloceles 4 8,7
craneofaciales _ — _ .
no sindromaticas Hipertelearbitisma no sindromatico 4 8,7
Total 46 | 100,0

Grupo de
deformidades
M. %%
13 39,2
12 26,0
g 17,4
a 17,4
46 100,0

La tabla 2 muestra la distribucion de pacientes con deformidad craneofacial que
recibié tratamiento quirdrgico segin grupos de edades. Se aprecio el grupo etareo
de 1 a 6 aflos como el mas representativo, con 26 pacientes intervenidos (56,5 %),

seguido por aquel comprendido entre los 7 y 14 afos, al incluir 11 exponentes

(23,9 %). Los pacientes cuyas edades se encontraron enmarcadas en los grupos:
menor de un afio y mayor de 14 afos, en conjunto, sélo represento el 19,5 % del

universo de analisis. Entre los lactantes las Unicas patologias tratadas
quirargicamente fueron las craneosinostosis no sindromaticas. El tipo

de

dismesenquimosis mas representativa por grupos de edades fueron las

craneosinostosis (28,3 %), en el intervalo de 1 a 6 afos, principalmente la

plagiocefalia que constituyd su 53,8 %.
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Tabla 2. Distribucion de pacientes tratados quirdrgicamente segin grupos de edades

Tipo de deformidad craneofacial presente
en los pacientes tratados

Dismensequirmosis
craneal

Deformidad residual

Dismesenquimasis
craneofaciales
sindraomaticas

Dismesenguimosis
craneofaciales
Mo sindromaticas

Total

La tabla 3 muestra la distribucion de pacientes con deformidad craneofacial que

Plagiocefalia
Escafocefalia
Braquicefalia

Subtotal

Defarmidad postrauma

Deformidad
posraseccion tumaral

Subtotal

Sindrome de Crauzan
Sindrome de Apert
Sindrome de Antley-Bixler
Subtotal
Rinomeningoencefalocele

Hipertelearhitisma
no sindramatica

Subtotal

Menor De

de 1 afio 1 a6 afios
Mo, % Na, %

1 33,3 | 7 53,8
1 33,3 | 2 15,4
1 33,3 | 4 30,8
1 i00,0 |13 |100,0
- - 2 B6,7
- - 1 33,3
- - 3 |100,0
- - 3 £o,0
- - 2 33,3
- - 1 16,7
- - & 100,0
- - 3 75,0
- - 1 25,0
- - 4 100,0
3 6,5 |26 Lh,6

De

T a 14 afios
Mo, %%

1 100,0
1 100,0
2 332
4 6a, 7
] 100,0
1 100,0
1 100,0
1 33,3
2 6a,7
3 100,0
11 | 2349

recibié tratamiento quirdrgico segin sexo. Al analizar los diferentes tipos de
deformidades se hizo evidente la tendencia a la homogeneidad entre los aquejados
con dismesenquimosis craneales y craneofaciales no sindromaticas respecto a esta

variable, mientras que en aquellos con dismesenquimosis craneofaciales

sindromaticas existido un marcado predominio del sexo femenino, para una
representacion del 75 %. Los que padecieron deformidades residuales reflejaron un
comportamiento incompatible con el resultado anterior, pues los del sexo masculino
estuvieron mayoritariamente implicados, con un 66,7 %. En lo particular el 100 %
de los individuos con sindrome de Apert fueron femeninas a la vez que predomind
este sexo entre los que presentaron rinomeningoencefalocele. En los pacientes con
escafocefalia, deformidad postraumatica y posreseccion tumoral craneofacial hubo
predileccion por el sexo masculino que represento el 100, 66 y 70 %
respectivamente. En los pacientes con sindrome de Crouzon e hiperteleorbitismo no
sindrémico hubo ausencia de predileccidn por el sexo. Interesante resulté la
homogeneidad en la representatividad por género en la muestra objeto de estudio.

tMayor

de 14 afios
Mo, %%

1 100,0
1 100,0
2 66,7
1 33,3
3 100,0
1 100,0
1 100,0
1 100,0
1 100,0
5] 13,0
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Tabla 3. Distribucian de pacientes con deformidad craneofacial tratados quirlrgicamente segin sexo

Grupo de de deformidades

Tipo de deformidad craneofacial Spwn Saun
presente en los pacientes fratados

Femening Masculing Femening Masculing
Mo, % Mo, % Mo. % Mo, %
Plagiocefalia 5 62,5 3 30,0
Dismesenquimosis ece afocefalia - - 5 50,0 g 44,4 | 10 EE,6
craneal -
Braguicefalia 3 37,5 2 20,0
S Deformidad postrauma 2 E0,0 4 20,0
Deformida -
residual Defarmidad o | so0 4 ggp | ¢ I8 0T
posreseccion tumaral ! !
Sindrome de Crouzon 2 33,3 2 100,0
Dismesenquimosis i srome de Apert 3 | EO,0 - -

creaneofaciales
sindromaticas Sindrame

B 75,0 2 25,0

de antley-Bixler 1 16,7 B )
Dismesenguimosis | Rinomeningoencefalocele 3 80,0 1 33,3
creaneofaciales Hipertelearbitismo 3 62,5 3 375
no sindromaticas | no sindromatico 2 400 2 | 667
Total 23 o0 | 23 50,0 23 to,a 23 50,0

La tabla 4 muestra la distribucion de pacientes con deformidad craneofacial que
recibié tratamiento quirdrgico segun el color de la piel. Se verificé de forma global
la superioridad de pacientes con color de piel blanca con 28 representantes (60,8
%) sobre los de color de piel mestiza (32,6 %) y negra (6,5 %). También la
totalidad de los diferentes diagnosticos mostré mayor nimero de afectados de color
de piel blanca excepto la escafocefalia en que predominaron aquellos con color de

71
http://scielo.sld.cu



Revista Cubana de Estomatologia.2010; 47(1)62-80

Tabla 4. Distribucion de pacientes con defarmidad craneofacial tratados quirtrgicamente segin colar de la piel

Tipo de deformidad craneofacial presente en los

pacientes tratados

Dismesenquimasis
craneal

Defarmidad residual

Dismesenguimosis
cranofaciales
sindromaticas

Dismesenguimosis
cranofaciales no
sindrom aticas

Total

Plaguiocefalia
Escafocelia
Braguicefalia

Subtatal

Deformidad postrauma

Deformidad post-resecciin
tumaral

Subtatal

Sindrome de Crauzon
Sindrome de Apert
Sindrome de Antley-Bizler
Subtatal
Rinomeningoencefalocele

Hiperteleorhitismo no
sindromatica

Subtotal

piel mestiza (80,0 %).

PFiel blanca
Mo, %%
6 75,0
1 20,0
4 80,0
11 61,1
2 33,3
6 100,0
7 63,7
2 50,0
2 66,6
1 100,0
g 62,5
2 50,0
2 50,0
4 E0,0
28 60,8

Piel negra
Mo, %
2 33,3
2 18,2
1 25,0
1 12,5
3 6,5

Piel mestiza
Mo, %
2 25,0
4 80,0
1 20,0
7 38,9
2 33,3
2 13,2
2 50,0
1 33,3
3 37,5
1 25,0
2 50,0
3 37,5

15 32,6

La tabla 5 muestra la distribucion de pacientes con deformidad craneofacial que
recibié tratamiento quirdrgico segun las complicaciones presentadas como parte de
dicho tratamiento. Se registraron cinco complicaciones o sea, el 11 % del universo
objeto de estudio. Estas fueron: dos salidas de liquido cefalorraquideo (4,4 %), una
oftalmoplejia (2,2 %), una desaturacion por depresion del centro respiratorio (2,2

%) y una defuncion (2,2 %). La totalidad de las complicaciones descritas se
presentd en las dismesenquimosis craneofaciales tanto sindromatica como no
sindromatica, durante el posoperatorio. Excepto la oftalmoplejia, las restantes se

solucionaron en un intervalo de tiempo inferior a los 15 dias poscirugia.
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Tabla 4. Distribucion de pacientes con deformidad craneofacial tratados quirdrgicamente segdn color de la piel

Tipo de deformidad craneofacial presente en los Piel blanca Piel negra Piel mestiza
pacientes tratados Mi, ag, Mo, ag M, ay,
Plaguiocefalia & 75,0 - - 2 25,0
DiSmESenquimDSiS Escafocelia 1 ED,D - - 4 ED_,D
craneal Braquicefalia 4 80,0 - - 1 20,0
Subtotal 11 61,1 - - 7 28,9
Deformidad postrauma 2 33,3 2 33,3 2 33,3
Deformidad residual Defarmidad post-reseceion i 100,0 - - - -
tumaral !
Subtotal 7 63,7 2 18,2 2 18,2
Sindrome de Crouzaon 2 go,0 - - 2 g0,0
E;Z;”;éi?j;‘;mmg Sindrome de Apert 2 66,6 - - 1 33,3
cindromaticas Sindrome de Antley-Bixler 1 100,0 - - - -
Subtotal 3 62,5 - - 2 37,5
. _ _ Rinomeningoencefalocels 2 g0,0 1 25,0 1 25,0
Dismesenquimosis Hipertelearhitismo no
cranofaciales no Siﬁdruméticu 2 go,0 - - 2 go,0
sindromaticas
Subtaotal 4 50,0 1 12,5 3 37,5
Total 28 60,3 3 6,5 15 32,6

DISCUSION

Los resultados expuestos en la tabla 1 se corresponden en gran medida con los
revelados en estudios similares internacionales. Estos confirman la alta frecuencia
de las craneosinostosis en las deformidades craneofaciales, en los que se reporta,
como promedio, 1:2000 recién nacidos vivos,>!! asi como la baja incidencia de las
hendiduras o fisuras craneofaciales (craneofaciosquisis).'? La prevalencia de las
dismesenquimosis craneales por craneosinostosis no sindromaticas sobre las
sindromaticas constituye un fendmeno descrito en la totalidad de la literatura al
respecto. Sin embargo, resulta contrastante que en este ultimo, las
craneosinostosis sindromaticas constituyen el 30 % del total de las
craneosinostosis, mientras que en los estudios mas generosos, esta oscila alrededor
del 6 %, o sea, 1:36666 nacidos vivos;!*® nuestro estudio supera en cinco veces
esa cifra.

Entre las craneosinostosis simples predomino la plagiocefalia anterior (26,9 %)
sucedida por la braquicefalia y escafocefalia con el 19,2 % respectivamente. Las
estadisticas muestran a la plagiocefalia anterior como la mas comun de las
craneosinostosis con una frecuencia de 1:10 000 nacidos vivos.?® No obstante
existen series en que se coloca a la escafocefalia como las mas frecuente de las
craneosinostosis con valores entre 42, 58 y hasta 85 % de las diemesenquimosis
por craneosinostosis, y en segundo lugar presentan a las plagiocefalias anteriores y
posteriores.?!

En lo referente a las dismesenquimosis craneofaciales sindromaticas, su distribucion
en la investigacion se comporté de manera similar a las referencias internacionales.
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El sindrome de Crouzon fue el mas notorio, del cual se reporta una tasa de 1:25
000 nacidos vivos.?*?® Le continu6 el sindrome de Apert, cuya frecuencia al nacer
oscila entre 1:100 000 a 1:160 000 nacidos vivos, pero a causa de su alta
mortalidad en el periodo postnatal se observa realmente 1:200 000 nacidos vivos
en la poblacién general.?®° El tercer y Gltimo lugar en frecuencia fue ocupado por
el sindrome de Antley-Bixler, acrocefalosindactilia considerada como un raro
desorden, descrita por vez primera en 1975 y hasta la fecha solo se reportan 36
casos en el orbe,?*2 por lo que la presencia de un exponente en este universo se
corresponde con su infima incidencia a la vez que constituye un aporte
internacional en el estudio de esta enfermedad.

Las dismesenquimosis craneofaciales no sindromaticas por craneofaciosquisis, son
alteraciones reconocidas por algunos autores como infrecuentes.'?® Especificamente
el hiperteleorbitismo no sindrémico y el rinomeningoencefalocele que son muy
raras, sin reportarse valores de incidencia a pesar de la amplia busqueda realizada
en los diferentes medios.>® En esta investigaciéon ambas malformaciones sumaron
un total de ocho pacientes (17,3 %), cuatro casos respectivamente (8,7 %), lo que
no permite sea evaluado de infrecuente o0 menos aun de muy rara en nuestra
casuistica.

La correlacion por exceso, entre el porcentaje de las craneosinostosis sindromaticas
con respecto al total de las craneosinostosis en general que se aprecia en nuestro
estudio, pudiera deberse a que en algunos centros pediatricos del Pais se realizan
por los neurocirujanos suturectomias precoces como parte del manejo de las
craneosinostosis simples. Los casos que presentan deformidades faciales asociadas
como las craneosinostosis sindromaticas y requieren avances del tercio medio
facial, solamente son intervenidos en el Hospital Pediatrico Universitario "Juan M.
Marquez", por ser el Unico de su tipo en contar con un equipo interdisciplinario de
manejo integral de este tipo de alteracion. Por lo que estamos frente a un
fendmeno de concentraciéon del universo de estudio.

La tabla 2 muestra la distribucion de pacientes con deformidad craneofacial,
intervenidos quirlrgicamente segin grupos de edades. Para las craneosinostosis se
plantea el periodo entre los tres meses y el primer afio de vida como el mejor para
recibir tratamiento quirdrgico, y se considera los seis meses como el ideal.” Ello se
debe a que en esta etapa el paciente presenta mayor madurez fisica para la
anestesia general, que en edades mas tempranas, permite ademas confirmar la
presencia de un crecimiento craneal anormal y descartar cuando la deformidad no
es tributaria de cirugia. No se prefieren edades mayores pues técnicamente la
calota es mas blanda alrededor de los 6 meses, facil de remodelar quirirgicamente
y el cerebro junto al craneo se expanden simétricamente.?* Cuando el paciente
alcanza la edad entre el primer y segundo afios de vida, se realiza también
suturectomia pero se asocian a menudo craneoplastias para corregir el defecto para
entonces existente. Luego de los dos afios de vida se requieren craneoplastias
obligadas.>*8

En la tabla 2 se aprecia como todos los pacientes con craneosinostosis no
sindromaticas recibieron tratamiento quirdrgico antes de los siete anos de vida,
excepto un caso de escafocefalia. Se considera la mejor edad para llevar a cabo
esta segunda fase del tratamiento (avance de tercio medio) el periodo comprendido
entre los 3 y 7 afios de vida.'® Los casos aqui recogidos con dichas caracteristicas
recibieron tratamiento quirdrgico antes de los siete afios, con la excepcion de dos
pacientes uno con 8 y otro con 16 aios respectivamente.

Aunque se reportan correcciones quirurgicas de rinomeningoencefalocele e
hiperteleorbitismo en edades tan tempranas como los 10 meses de vida, se sefala
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como momento mas oportuno para ello el periodo comprendido entre los dos y tres
anos de edad. En esta etapa de la vida los pacientes presentan una economia mejor
preparada para el manejo anestésico prolongado de cirugias complejas y extensas
con altos riesgos de complicaciones. No menos importante resulta el dafio
psicolégico personal y familiar por la persistencia de estas deformidades, sobre todo
en el periodo escolar.

La tabla 3 manifiesta que en el universo de analisis, durante este quinquenio, no
hubo preponderancia de sexo alguno. En lo particular, si se manifesté predominio
de género. La totalidad de las escafocefalias se presentaron en pacientes del sexo
masculino, lo que coincide con otros autores.?® Este hallazgo se explica segun la
hipdtesis de Graham,*® quién plantea que el constrefiimiento de la cabeza fetal
puede contribuir a la sinostosis sagital y como en los varones el tamafio de la
cabeza fetal es mas grande durante el tercer trimestre del embarazo que en las
hembras, se produce una mayor compresion fisica de la misma en la pelvis materna
con la consecuente sinostosis sagital.

Las braquicefalias y plagiocefalias en esta investigacion también mostraron
predileccidon por sexo, pero esta vez por el femenino, acorde a estudios similares
para tales afecciones, donde se exalta su predominio, donde pueden constituir el 76
% de las mismas.?! En el caso de los rinomeningoencefaloceles, en un estudio de
25 pacientes, 17 pertenecian al sexo femenino y solo 8 al masculino,*® similar
distribucion hubo en nuestra muestra.

Respecto al comportamiento de las dismesenquimosis craneofaciales sindromaticas,
el sindrome de Crouzon no mostré predileccidon alguna por sexo y si el sindrome de
Apert, cuyos tres portadores pertenecieron al sexo femenino. Cabe sefialar que el
sindrome de Antley Bixler tuvo el mismo comportamiento. En la literatura no se
registra tendencia por sexos en estas patologias, lo cual se encuentra asociado a
que son afecciones que cuando no ocurren de manera esporadica debido a una
mutacion de novo, lo hacen de forma clasica bajo un patréon de trasmision
hereditario autosémico dominante sin que esté ligado a ningln cromosoma sexual.”

La tabla 4 evidencia la predileccion por el color de piel blanca en la plagiocefalia, la
braquicefalia, el sindrome de Apert, el rinomeningoencefalocele y las deformidades
residuales postraumaticas y posreseccion tumoral. En las escafocefalias prevalecid
el color de piel mestiza y en el resto de las deformidades craneofaciales no se
evidencid afinidad por ningln color de piel en especifico. Llama poderosamente la
atencidon que las dismesenquimosis por craneosinostosis tanto sindromatica como
no sindromatica no se manifestaron en pacientes de tez negra. Hubo ausencia de
referencias comparativas con otros autores pues la literatura consultada mostro
homogeneidad muestral respecto a esta variable.

Entre las complicaciones mas reportadas, secundarias a la cirugia craneofacial, se
encuentran la defuncién del paciente, hemorragias, infecciones como osteomielitis y
meningoencefalitis, fistulas de liquido cefalorraquideo, oftalmoplejias, ceguera,
broncoespasmo y bradicardia transoperatoria, rechazo y reabsorcién de injertos y
edemas exagerados.’

En la tabla 5 se constata que en nuestros pacientes se reportaron 5 complicaciones
en el 11 % de los pacientes, sin embargo dos de las complicaciones como es el
caso de la oftalmoplejia y la salida de liquido cefalorraquideo se produjeron en el
mismo paciente por lo que su valor real de nifios con complicaciones fue de 9 %,
indices similares a los reportados por Whitaker** en 750 pacientes que mostré un
6,2 % de complicaciones en general, el de Sloan®! un 7,6 %, quien a su vez refiere
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a Psillakis con un 22,0 %, con mayor preferencia en aquellos casos de
craneosinostosis sindromaticas que fueron reintervenidos.

La complicacion mas frecuente fue la salida de liquido cefalorraquideo en dos casos
(4,4 %) seguido de la defuncidn, la oftalmoplejia y la desaturacién por depresiéon de
centro respiratorio para el 2,2 % respectivamente. En nuestros pacientes hubo
ausencia de infeccion y de reabsorciones éseas, las que constituyen las principales
complicaciones en todas las series analizadas en un rango desde 4,0 % al 12,0 %
de las mismas, seguidas de la salida de liquido cefalorraquideo con valores entre
1,2 y 4,0 % similar al estudio presente. Las muertes se reportan ente el 1,0 % y
4,0 %, por lo que en nuestro caso se encuentra acorde a los reportes de
importantes autores, sin embargo nuestra meta es que esta complicacién nunca
ocurra.

En el caso de la defuncion, como evidencia la tabla 5, se produjo en un paciente
diagnosticado con sindrome de Apert cuyo tratamiento consistié en una técnica de
Le Fort III intracraneal y orbitotomia de centralizacién. El desenlace fatal ocurrié en
el posoperatorio mediato y su causa primaria se analizo por el comité de fallecidos,
como distrés respiratorio y el informe pericial demostré que dicho deceso no guardé
relacién alguna con la técnica aplicada ni el manejo quirlrgico. Otros autores*?
reportan como complicacion la muerte secundaria a herniacién encefalica y edema
cerebral, ambos en el posoperatorio al 3er. dia en sindromes de Antley-Bixler y
Pfeiffer respectivamente.

La oftalmoplejia se produjo en un paciente con hiperteleorbitismo no sindromatico
al que se le practico orbitotomia bilateral intracraneal de centralizacion, esta
complicacion aparece en este tipo de pacientes quienes debido a su patologia de
base, presentan una atrofia del musculo oblicuo externo por hipofuncién y al
colocar la érbita en su posicién idonea este no recupera el patrén de movilidad
funcional para la nueva ubicacion, lo que limita el movimiento de abduccién en
supraversion, corregible por ejercicios ortopticos y cirugia oftalmoldgica. La salida
de liquido cefalorraquideo se produjo en el mismo caso anteriormente citado y en
un caso de sindrome de Crouzon al que se le practico la osteotomia de Le Fort III
extracraneal, en ambos casos el escape desaparecié en el trascurso de los primeros
15 dias.

En un paciente con sindrome de Apert, quien ademas padecia el sindrome de
Arnold-Chiari, durante el posoperatorio se produjo una complicacién reportada
también por otros autores*? que consistié en una desaturacién de oxigeno por
depresion del centro respiratorio debido a la posicién quirdrgica, la que unida a su
malformacién de la base del encéfalo produjeron compresion del tallo encefalico. El
paciente se mantuvo acoplado por espacio de 72 horas con una buena recuperacién
de su dindmica ventilatoria luego de esta etapa. Ello sirvié de experiencia en el
manejo de este tipo de pacientes portadores de malformaciones de Chiari y se
protocolizé desde el 2004 el manejo inicial de las anomalias del tallo encefalico
antes de la correccion de las otras, para evitar esta peligrosa complicacién.

CONCLUSIONES

En este estudio hubo predominio de las dismesenquimosis craneales no
sindromaticas, seguidas por las deformidades residuales a traumas y resecciones
tumorales, menor e igual frecuencia tuvieron las dismesenquimosis craneofaciales
sindromaticas y no sindromaticas. Mas de la mitad de las cirugias craneofaciales se
realizaron en el grupo de edades de 1 a 6 afios. Hubo homogeneidad global de
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género y en los grupos de malformaciones existié tendencia al predominio del sexo
masculino en las deformidades residuales a traumas y tumoraciones, y viceversa en
las dismesenquimosis craneofaciales sindromaticas. Las tres quintas partes de los
pacientes con malformaciones craneofaciales tuvieron color de piel blanco con casi
ninguna representaciéon del color de piel negro. Las complicaciones fueron muy
escasas y remitieron en su mayoria sin dejar secuelas.
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