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MANEJO de la CRANEOSINOSTOSIS

INTRODUCCION - Conceptos Generales.

La craneosinostosis (CS) consiste en la fusidon prematura de los huesos del craneo y
constituye un sindrome cuando se acompafa de otras anomalias. Su prevalencia
(todos los tipos) es de 1 cada 2.100 nacimientos o sea 0,48 por cada 1.000
nacimientos (1).

Las anomalias craneofaciales mas importantes que acompafian a la CS son los
Sindromes de Apert, Crouzon, Pfeiffer, Jackson Weiss. Otras anomalias que
frecuentemente acompafian este sindrome son defectos de los miembros,
malformaciones cardiacas, génito-urinarias y del oido.

La mayoria de las CS sindromaticas son autosdémicas dominantes con un riesgo de
50% de recurrencia para la descendencia de los afectados, mientras que si la CS es
esporadica se debe descartar anomalias cromosémicas.

MANEJO GENERAL DE LA CRANEOSINOSTOSIS

Seleccionamos una revision realizada y publicada en el 2003 (2)que considera lo que
es necesario realizar en caso de craneosinostosis: a) Revisar la etiopatogénesis de la
CS y de las anomalias faciales b) Comprender las manifestaciones clinicas y
diagndsticas de las anomalias craneo faciales c) Describir sus principios quirdrgicos.

El examen clinico no so6lo debe limitarse al estudio de los huesos craneo faciales, ya
que debe complementarse con tamizaje genético, estudio radiolégico, tomografia
computada y evaluacién del neurodesarrollo.

Una revision reciente de Persing en USA (3) adiciona 4 principios basicos para la
correcta atencién de estos nifios a) Reconocer las caracteristicas anatomicas de la
craneosinostosis b) Diferenciar la deformacion, plagiocefalia (cabeza plana) de la
craneosinostosis c) Identificar los pro y contra de distintos tipos de intervenciones
(endoscépica, craniectomia y cranioplastia) d) Evaluar el riesgo de cada procedimiento
en relacion con la posibilidad de no intervenir.

El patron de deformidades del craneo, depende del cierre prematuro de cada una de
las suturas (metdtica, coronal, sagital, lamboidea). El objeto de la reparacion
quirdrgica no solo permite cambiar la forma del craneo, sino potencialmente evitar el
probable trastorno del neurodesarrollo, que muchas veces esta relacionado con el
aumento de la presion endocraneana.

MANEJO QUIRURGICO

La cirugia realizada en nifos muy pequefios con poco volumen de sangre, es una de
las cirugias mayores, con mas pérdida de sangre. La mayoria de los autores reportan
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una pérdida de sangre estimada entre 50% y 100%. Otras complicaciones son la
infeccidon, la apnea obstructiva (sindrome de Apert, Crouzon, Pfeiffer) y los problemas
anestésicos.

Pre-Cirugia

Se debe medir los globulos rojos, hemoglobina, plaquetas, hematocrito, estudios de la
coagulacién. El equilibrio acido-base (EAB) y el hematocrito (Ht) deberan hacerse en
forma seriada durante la intervencién (minimo cada 30 minutos).

Durante la cirugia

Las opciones quirlrgicas de la craniosinostosis van desde la craniectomia
(Procedimiento quirdrgico por el cual, parte del hueso es removido, para permitir la
descompresion del cerebro y tener acceso al mismo) a la cranioplastia (reparacion de
un defecto o deformidad craneal) y a la cirugia endoscépica minimamente invasiva. Lo
deseable es que la intervencién sea lo mas temprana posible, para reducir los efectos
de la compresion del hueso sobre el cerebro y permitirle un adecuado crecimiento.

Dentro de las posibles técnicas quirlrgicas, la cirugia endoscopica puede abrir las
suturas remodelando la boveda craneana siendo muy poco invasiva, realizada en poco
tiempo con una pequefa incision, con minima pérdida de sangre, escaso edema y
breve tiempo de hospitalizacion (1)

La cirugia craneo-facial se esta realizando por mas de 120 anos y varias son las
técnicas que se han utilizado. Las técnicas endoscdpicas iniciadas hace alrededor de 10
afnos por Jiménez y Barone en Columbia (4,5) para intervenir la craniosinostosis , hoy
son aceptadas por la seguridad y beneficios que brindan (6).

Luego de la premedicacion para comenzar la intervencion se realizara la intubacion y
se administrard anestesia general, evitando la hipotensién. Luego se infiltrara
epinefrina en el cuero cabelludo. El monitoreo incluye el ECG, medidas invasivas para
medir la presién arterial y venosa central (PVC), temperatura corporal, oximetria de
pulso y diuresis, monitoreando el estado general con gases en sangre y Ht. Es
imprescindible una exhaustiva observacion de la pérdida de sangre y su reprecision
sobre variables hemodinamicas, como la presion arterial y PVC. La administracién de
coloides y sangre o paquete de glébulos rojos se debe administrar para mantener el
Ht. El uso de plasma fresco se realizard si los requerimientos de sangre son
importantes. Con buen manejo de la situacién, la necesidad de transfusiones es 4
veces mayor que en el periodo post-operatorio.

Pero, estudios recientes de Haas (7) muestra en nifos intervenidos de craniosinostosis
con pérdida de sangre calculada hasta el 80%, que la repetida administracion de
fibrindbgeno humano concentrado (30 mg/kg cada dosis) mejora la coagulopatia de
consumo mas que la administracion del plasma fresco.

Post-cirugia

Al terminar la cirugia todos los pacientes ingresan a la unidad de cuidados intensivos.
El uso del sistema de autotransfusion, reduce la necesidad de transfusion alogénica u
homdloga indicada por anemia y/o hipovolemia.

Binning (8) investiga la utilidad de realizar tomografia computada (TC) rutinariamente

a los intervenidos por craniosinostosis, con el fin de evaluar los resultados de la cirugia
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y/o asociacién con complicaciones tales como ser convulsiones, hematomas epi o
subdurales o necesidad de terapia intensiva. Estos datos, no muestran evidencia sobre
la utilidad de la TC en estos nifios.

COMPLICACIONES

Hemorragicas

La estimacion de la pérdida de sangre y de gldbulos rojos deben ser calculadas antes
de la cirugia. Los calculos son hechos para las pérdidas durante y después de la
cirugia.

La administracién de sangre alogénica u homdloga es aquélla sangre transfundida de
otro paciente. En la autotransfusion, el paciente recibe su propia sangre y con su
administracién no se han encontrado efectos adversos de importancia.

La transfusion de sangre homodloga se usa durante y después de la operacién para
combatir la anemia y la hipovolemia, pero los riesgos de su administracion son varios y
comprenden las infecciones bacterianas(OR = 3,45 IC 95% 1,43-15,15), riesgo
inmunolégico (inmunosupresidon), hemodlisis, hepatitis post-transfusién, reacciones
alérgicas, injurias pulmonares y otras son suficientes razones para tratar de reducir
esta practica y ello ha sucedido concomitantemente con la utilizacién de la
autotransfusion. Una revision realizada por autores italianos, publicada en el 2004 (9)
describe que en el periodo pre-quirdrgico ha comenzado a utilizarse la administracién
de eritropoyetina y en el intra-operatorio tratar de mantener la volemia con soluciones
electroliticas. La autotransfusion y algunas de estas conductas han cambiado el
prondstico de la craneosinostosis llevando al minimo la transfusién homéloga.

Infecciosas

Después de la cirugia intracraneal, la infeccion en el sitio de la sutura es relativamente
frecuente, sobretodo en nifios inmaduros o cuando reciben sangre homodloga. La
infeccién ocurre en el 3,2% de los casos. Se debe mantener limpia la linea de sutura
del nino, lavando la zona, quitando las costras con peroxido y aplicar ungiento con
antibiotico. Factores asociados a la infeccién son, la prolongacién de la cirugia, la
sutura de la piel bajo tensién, mas de 4 diferentes actos quirlrgicos durante la cirugia,
permanencia del nifio mas de 2 dias en terapia intensiva y el uso de asistencia
ventilatoria mecanica.

Anestésicas

Uno de los principales desafios de los anestesistas es estimar la pérdida de sangre
durante la cirugia y la presion endocraneana ya que ello puede modificar el manejo,
especialmente en lo que se refiere a la induccion de la anestesia. En el periodo post-
quirdrgico, el control de un persistente sangrado obliga a mantener al paciente en
unidad de cuidados intensivos.

Incompleta correccion de la deformidad de |la cabeza

La mas comun complicacién en el post-operatorio, es la incompleta correccidon de la
deformidad 6sea, defectos 6seos y la cicatrizacion del cuero cabelludo (3).

Apneas Obstructivas
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Las apneas obstructivas durante el suefo y con baja temperatura corporal son mas
frecuentes en nifios con sinostosis craneo facial y no relacionada con la edad del nifio.

NOTA: Como se observa son muchas las actividades y tareas que puede cumplir la
enfermera especializada en la neurocirugia de nifios. Control, supervision,
procedimientos, instrumentacion, registros, cuidados generales y especificos de la
intervencidon y seguramente algunas otras tareas mas. Pero, la decision final de sus
funciones, la decidira el equipo de profesionales médicos, reponsables del caso.
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