2025/06/28 18:56 1/5 Escafocefalia

Escafocefalia

Escafocefalia

Sutura Sagital
Solidificada

La escafocefalia aislada no es una forma de craneosinostosis sindromica

Sindnimos

Escafocefalia o craneosinostosis sagital

Definicidn

Se trata de una craneosinostosis, en el cual se produce una fusién prematura de la sutura sagital.
Epidemiologia

Es la forma mas frecuente y conocida.

Al presentarse en un periodo de la vida en el que el crecimiento craneocerebral es muy importante,
ocasiona en los nifios una deformacién craneal muy caracteristica que debe ser corregida, ya que en
caso contrario y al ser generalmente progresiva, la afectacion estética puede ser muy indeseable.

Etiologia

La mayoria de los casos son esporadicos, pero se han descrito casos familiares con herencia
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autosdmica dominante (6% de todos los casos). La causa subyacente queda por determinar: en un
sélo caso se ha descrito una mutacién en el gen TWIST1 (7p21). Sin embargo, se ha visto que la tasa
de concordancia en gemelos monocigéticos es un 30%, lo que sugiere que algunos casos pueden
estar genéticamente determinados, mientras que determinantes ambientales estan implicados en los
otros.

Clinica

Se caracteriza por una cabeza larga y estrecha.

Clinicamente el aspecto de la cabeza es tipico debido al aumento del diametro A-P del craneo y
disminucién del transversal.

Dependiendo de si la sutura sagital esta completamente cerrada o sélo parcialmente, la morfologia
del créneo sera diferente.

Si el cierre es fundamentalmente anterior, existira abombamiento compensatorio frontal, que en
muchos casos es lo mas llamativo de la deformacién.

Si la parte de la sutura mas afectada es la posterior, el abombamiento sera occipital y si la sinostosis
se localiza en la porcién media, se acompafara de depresién craneal en dicha zona. La existencia de
estos abombamientos proporcionan en muchas ocasiones el aspecto mas caracteristico de la
deformacion y son también muy importantes a la hora de planear la técnica quirlrgica.

Los nifios con escafocefalia no suelen tener afectacién neuroldgica y su asociacién con grandes
sindromes malformativos es muy infrecuente. Por otra parte, la hipertension es infrecuente.

Diagndstico

El diagndstico precoz de la escafocefalia es fundamental.
Por ello sigue siendo necesario insistir en ello a los especialistas en Pediatria "

No parece indispensable la practica de una TAC preoperatoria, porque las simples Rx. de craneo son
suficientes para el estudio de la deformacién.

Solamente en algunos casos pueden ser recomendable las imagenes tridimensionales, sobre todo en
los casos de abombamiento frontal severo, con objeto de planificar mejor su correccion.

Las TAC cerebrales pueden mostrar aumento de tamano de los espacios subaracnoideos en las zonas
de abombamiento compensatorio frontal u occipital. Este dato ha sido previamente descrito y se
atribuye posiblemente a factores hidrodinamicos de caracter focal que posteriormente desparecen
después del tratamiento.

Diagndstico diferencial

Existe una variante denominada escafocefalia posicional, que produce una deformaciéon craneal no
sinostosica. Describe una cabeza larga y estrecha desde una vista superior. Esta deformacién es
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comun en nifos prematuros. Como malformacion congénita del craneo (cierre prematuro de la sutura
sagital con restriccion del crecimiento lateral de la cabeza, con un indice cefélico igual o menor a 75,
asociada habitualmente a retraso mental) se denomina también “dolicocefalia”. No debe confundirse
con la condicién del dolicocéfalo, una conformacién normal del craneo.

Tratamiento
El tratamiento quirdrgico de esta deformidad craneofacial ha variado mucho desde las primeras

craniectomias lineales practicadas por Lannelongue en el siglo XIX ¥

Existe actualmente un acuerdo muy general que considera la edad ideal del tratamiento entre las
6-12 semanas y en todo caso antes de los 6 meses.

La razon es la menor adherencia de la duramadre en estas edades, ademas de la dificultad de
remodelar el propio cerebro por encima del afio de edad.

El tratamiento en la actualidad esta fundamentalmente dirigido a lograr una mejoria estética lo mas
completa posible.

Aungue consiste en una craniectomia sagital convencional ol asistida con endoscopia, todavia hay
debate sobre el método quirdrgico més adecuado para su tratamiento °.

El tratamiento quirdrgico de esta deformidad craneofacial ha variado mucho desde las primeras
craniectomias lineales practicadas por Lannelongue en el siglo XIX.

La cirugia recomendada en mayores de 6 meses es la de la letra "Pi” griega.

Cuando el cierre de la escafocefalia es prevalente en el tercio posterior se produce una compensacion
occipital notable y se recomienda la técnica "Pi” posterior.

Si el cierre prevalente es en tercio medio 0 segmentaria en cualquier sitio de la sutura en la estenosis
biparietal se produce una visible depresidén a semejanza de una silla de montar. La técnica
recomendada en estas estenosis segmentales después de los 6 meses es la “H”, u ojo de cerradura o
[l romano.

En los casos de estenosis mixtas, se usan combinaciones de las anteriores.

Hoja operatoria

BAG. Decubito prono sobre almohadillado. Profilaxis antibiética. Incisién bicoronal en Z.
Desperiostizacion. Suturectomia sagital con motor de alta velocidad. Craniectomia del bossing
occipital y remodelacién en mesa de trabajo. Osteotomias bitemporales. Fracturas en tallo verde de
region frontal. Remodelacidn craneal y osteosintesis con placas reabsorbibles. Redon x sin vacio.
Cierre por planos. Piel con sutua continua de monofilamento.

Resultados

Para la evaluacién de los resultados quirlrgicos se suele emplear la clasificacién de Whitaker ”
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Categoria I: no se consideran convenientes 0 necesarias mejoras o revisiones quirurgicas.

Categoria Il: Se recomienda revisiones de tejidos blandos o revisiones de contorno del hueso que se
pueden llevar a cabo de forma ambulatoria o que requieren un maximo de hospitalizacién de 2 dias.

Categoria lll: osteotomias principales alternativas o bonegrafting procedimiento aconsejable, es decir,
cambia de posicién orbital, onlay injertos dseos, siendo estos procedimientos no tan amplios como las
operaciones originales.

Categoria IV: un importante procedimiento aconsejable craneofacial, duplicar o superior a la
operacién original.

Imagenes

http://www.medicosdehoy.com/en/articulos-para-medicos/42-cirugia-pediatrica/865-escafocefalia-cran
iectomia-sagital-convencional-y-craniectomia-sagital-asistida-con-endoscopial.html|?showall=1

Técnicas quirurgicas

http://www.lineurosurgery.com/pdf/Craniosynostosis.pdf
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