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CATALOGO MAESTRO: SS-789-15

Profesionales
de la salud
Clasificacion
dela
enfermedad
Categoria de
GPC

Usuarios
potenciales

Tipo de
organizacion
desarrolladora
Poblacion
blanco

Fuente de
financiamiento
/ Patrocinador
Intervenciones
y actividades
consideradas

Impacto
esperado en
salud
Metodologia®

Método
de integracion

Método
de validacion

Conflicto
de interés
Actualizacion

Médico especialista en medicina fisica y rehabilitacion, médico especialista en genética, médico especialista en
neurocirugia, licenciados en terapia fisica y rehabilitacién.

CIE-10: Q75.0 Craneosinostosis

Primer, segundo o tercer niveles de atencién

Estudiantes de medicina, enfermeras generales, médicos pasantes en servicio social, médicos generales, médicos
residentes, médicos familiares, médicos especialistas en pediatria, médicos especialistas en genética, médicos
especialistas en neurocirugia

Secretaria de Salud del Estado de Puebla

Hospital General de Puebla Eduardo Vazquez Navarro
Hospital para el Nifio Poblano

Ninos de 0 a 23 meses de edad

Centro de Rehabiltacién Infantil Teleton Puebla

Secretaria de Salud del Estado de Puebla
Hospital General de Puebla Eduardo Vazquez Navarro
Hospital para el Nifio Poblano

Craneoplastia 02.06, Craneotomia, craniotomia 01.24, craniectomia 01.25, radiografia cabeza NCOC 87.09,
ultrasonido de cabeza y cuello 88.71, ultrasonido Utero gravido 88.78, tomografia axial computarizada de
cabeza 87.03, resonancia magnética de cabeza NCOC 88.97, osteotomia. muestreo de sangre para
determinacion genética del feto 75.33, proteina morfogenética dsea (Infuse ®)(OP-1®) (recombinante)(rhBMP)
84.52, andlisis psicolégico 94.31, prueba de coeficiente intelectual, suturectomia, rehabilitacién, consejo
genético, analisis molecular de los genes FGFR1, FGFR2, FGFR3, TWIST 1, EFNB1 y TCF12.

e Aumento de la tasa de diagndstico temprano y tratamiento oportuno
e  Disminucion de la tasa de secuelas
e  Mejoria en calidad de vida

Adopcion o elaboracion de la Guia de Practica Clinica: de las preguntas a responder y conversion a preguntas
clinicas estructuradas, busqueda y revision sistematica de la literatura: recuperacion de guias internacionales o
meta analisis, o ensayos clinicos aleatorizados, o estudios observacionales publicados que den respuesta a las
preguntas planteadas, de los cuales se seleccionaran las fuentes con mayor puntaje obtenido en la evaluacion de
su metodologia y las de mayor nivel en cuanto a gradacién de evidencias y recomendaciones de acuerdo con la
escala.

Métodos empleados para colectar y seleccionar evidencia

Protocolo sistematizado de bisqueda: algoritmo de blsqueda reproducible en bases de datos electrénicas, en
centros elaboradores o compiladores de guias, de revisiones sistematicas, metaanalisis, en sitios web
especializados y basqueda manual de la literatura.

NUmero de fuentes documentales utilizadas: 34

Guias seleccionadas: 0

Revisiones sistematicas: 2

Ensayos clinicos aleatorizados: 1

Estudios observacionales: 26

Otras fuentes seleccionadas: 5

Validacion por pares clinicos

Validacion del protocolo de busqueda:

Validacién de la guia: Dr. Alfonso Marhx Bracho, Instituto Nacional de Pediatria

Todos los miembros del grupo de trabajo han declarado la ausencia de conflictos de interés

Centro de Rehabiltacién Infantil Teleton Puebla

Fecha de publicacién: 02/12/2015
Esta guia sera actualizada cuando exista evidencia que asi lo determine o, de manera programada, a los 3 a 5
anos posteriores a la publicacion

1 Para mayor informacién sobre los aspectos metodol4gicos empleados en la construccién de esta guia se puede contactar al CENETEC-
Salud a través de su portal http://www.cenetec.salud.gob.mx/.



http://www.cenetec.salud.gob.mx/

), tratamiento y rehabilitacion de craneosinostosis no sindromica

en los tres niveles de atencion

2.PREGUNTAS A RESPONDER

¢Cuales son los factores de riesgo para presentar craneosinostosis no sindrémica?

¢Cuales son los criterios de referencia para los pacientes con craneosinostosis no
sindromica?
¢Es util el diagnostico prenatal de craneosinostosis no sindromica?

¢Cual es el estudio de gabinete mas (til para el diagnodstico de craneosinostosis no
sindromica?

¢Cudl es la utilidad de los estudios genéticos en craneosinostosis no sindréomica?
¢Es Util el asesoramiento genético para los pacientes con craneosinostosis no sindrémica?

¢Cual es la utilidad del tratamiento quirtrgico temprano de los pacientes con
craneosinostosis no sindrémica?

¢Cual es el tratamiento quirirgico de craneosinostosis no sindromica?

¢Cual es la utilidad del manejo de rehabilitacion en pacientes con craneosisnostosis no
sindrémica para evitar secuelas neurolégicas?
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3. ASPECTOS GENERALES
3.1. Justificacion

La craneosinostosis se refiere a la fusion prematura de una o mas suturas craneales. Se clasifica en
simple o compuesta (dependiendo de si afecta una o varias suturas) y en primarias y secundarias.
Las primarias son de causa genética y con frecuencia presentes al nacimiento; a su vez se dividen en
sindromicas (familiares, hereditarias) y no sindromicas (aisladas). Las secundarias son por un
trastorno adquirido, causado por una patologia conocida, como microcefalia, talasemias, anemia de
células falciformes, trastornos metabdlicos, teratégenos, entre otros.

Los casos no sindromicos son esporadicos y son los mas frecuentes; algunos pueden ser de origen
genético, pero no tienen una herencia mendeliana. Las craneosinostosis sindrémicas de causa
genética representan 10% a 20% de los casos. Se han descrito mas de 100 sindromes con
craneosinostosis, que son una de las malformaciones mas comunes, cuya incidencia global se ha
calculado en 1 por 2 000 a 2 500 recién nacidos vivos. La prevalencia al nacimiento de todos los
tipos de craneosinostosis, aisladas y sindromicas es de 343 por un milléon. La incidencia de
craneosinostosis no sindromica es aproximadamente de 0.6 por 1 000 nacidos vivos (Flores, 2003).

La sutura sagital es afectada en 40% a 60% de los casos; la sutura coronal, en 20% a 30% de los
casos y la sutura metopica, en menos de 10% de los casos; la sinostosis lambdoidea verdadera es
rara (Ferreira M, 2006).

Comunmente, la craneosinostosis esta presente al nacimiento, pero no siempre se diagnostica
cuando es leve. Usualmente es diagnosticada como una deformidad craneal durante los primeros
meses de vida. El diagnéstico se basa en la exploracion fisica (observando la forma del craneo y cara,
ademas de palpar los bordes de las suturas y las fontanelas) y estudios radiolégicos, incluyendo
radiogrsfias y tomografia computarizada de craneo (McCarthy J, 2012; Flores, 2003).

Puede ser dificil de reconocer el cierre prematuro de las suturas, por lo que es preciso vigilar el
perimetro cefalico para llegar a identificar oportunamente la craneosinostosis (Gardufio F, 2004).

La craneosinostosis puede derivar en dos grupos de problemas principales. Puede observarse un
incremento en la presion intracraneana con o sin hidrocefalia, aunque esto es mas comudn cuando
estan involucradas multiples suturas. También puede encontrarse deformacion 6sea, tanto de
craneo como facial. Para la correccion estética o la disminucion de la presion intracraneana, la cirugia
correctiva temprana esta indicada porque 50% del crecimiento del craneo se consigue a los 6 meses
de edad (Ferreira M, 2006).

Es importante diferenciar la sinostosis lambdoidea de la plagiocefalia (también llamada plagiocefalia
occipital, plagiocefalia posterior y plagiocefalia sin sinostosis) que es debida a deformacion postural.
La incidencia de la plagiocefalia es de aproximadamente 1 en 300 nacidos vivos, comparado con la
rara incidencia de la sinostosis lambdoidea (Kabbani, 2004).

La evaluacion temprana de un niflo con craneosinostosis es imperativa y puede iniciarse
perinatalmente. Un equipo interdisciplinario es importante porque el momento adecuado de la
intervencion es critico. Por otra parte, la atencion coordinada es necesaria por la complejidad de los
factores médicos, quirdrgicos y psicosociales. Mientras el manejo temprano puede derivar en
mejores resultados (por ejemplo: pocas operaciones y bajos costos), la continuidad del cuidado en
equipo es esencial porque los resultados son medidos a través del crecimiento y desarrollo del nifio
(McCarthy J, 2012).
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3.2. Objetivo

La Guia de Practica Clinica Diagnéstico, tratamiento y rehabilitacion de craneosinostosis no
sindromica en los 3 niveles de atencién forma parte de las guias que integran el Catélogo
Maestro de Guias de Practica Clinica, el cual se instrumenta a través del Programa de Accién
Especifico: Evaluacion y Gestion de Tecnologias para la Salud, de acuerdo con las estrategias y lineas
de accion que considera el Programa Nacional de Salud 2013-2018.

La finalidad de este catalogo es establecer un referente nacional para orientar la toma de decisiones
clinicas basadas en recomendaciones sustentadas en la mejor evidencia disponible.

Esta guia pone a disposicion del personal del primer, segundo o tercer niveles de atencion las
recomendaciones basadas en la mejor evidencia disponible con la intencién de estandarizar las
acciones nacionales acerca de:

. Identificar los factores de riesgo para presentar craneosinostosis no sindromica

. Especificar los criterios de referencia para los pacientes con craneosinostosis no
sindromica

. Valorar la utilidad del diagnéstico prenatal para craneosinostosis no sindromica

. Determinar el estudio de gabinete mas util para el diagnostico de
craneosinostosis no sindrémica

. Evaluar la utilidad de los estudios genéticos en craneosinostosis no sindromica

. Determinar la conveniencia del asesoramiento genético para los pacientes con
craneosinostosis no sindromica

. Identificar el tratamiento quirdrgico de craneosinostosis no sindrémica

. Establecer la utilidad del tratamiento quirargico temprano de los pacientes con
craneosinostosis no sindromica

. Evaluar la utilidad del manejo de rehabilitacion en pacientes con

craneosinostosis no sindromica para evitar secuelas neurolédgicas

Lo anterior favorecera la mejora en la efectividad, seguridad y calidad de la atenciéon médica
contribuyendo, de esta manera, al bienestar de las personas y de las comunidades, el cual constituye
el objetivo central y la razén de ser de los servicios de salud.
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3.3. Definicion

La craneosinostosis es una anomalia congénita comun, resultante de la fusion prematura de las
suturas craneales, que cambia los patrones de crecimiento del craneo (Greenwood J, 2014).

10



amiento y rehabilitacion de craneosinostosis no sindromica

en los tres niveles de atencion

4. EVIDENCIAS Y RECOMENDACIONES

Las recomendaciones sefialadas en esta guia son producto del andlisis de las fuentes de informacion
obtenidas mediante el modelo de revision sistematica de la literatura. La presentacién de las
Evidencias y Recomendaciones expresadas corresponde a la informacién disponible y organizada
segln criterios relacionados con las caracteristicas cuantitativas, cualitativas, de disefio y tipo de
resultados de los estudios que las originaron.

Las Evidencias y Recomendaciones provenientes de las guias utilizadas como documento base se
gradaron de acuerdo a la escala original utilizada por cada una. En caso de Evidencias y
Recomendaciones desarrolladas a partir de otro tipo de estudios, los autores utilizaron la escala:
GRADE.

Simbolos empleados en las tablas de Evidencias y Recomendaciones de esta guia:

Evidencia

Recomendacion

Punto de buena practica /

En la columna correspondiente al nivel de Evidencia y grado de Recomendacion, el nimero o letra
representan la calidad de la Evidencia o fuerza de la Recomendacion, especificando debajo la escala
de gradacion empleada; el primer apellido e inicial del primer nombre del primer autor y el afio de
publicacion identifica a la referencia bibliografica de donde se obtuvo la informacién, como se
observa en el ejemplo siguiente:

EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

La valoracién del riesgo para el desarrollo de UPP a la
través de la escala de “BRADEN” tiene una capacidad Shekelle
predictiva superior al juicio clinico del personal de Matheson S, 2007
salud.

11
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EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

asociacion

@)
@)
(0]

(0]
(¢]

Los factores de riesgo en los que se ha encontrado
estadisticamente
presentar craneosisnostosis son:

significativa para

Del producto

Sexo masculino

Muy bajo peso al nacer (<1 500 g)
Bajo peso al nacer (1 500 ga 2 499
g)

Bajo peso para la edad gestacional
Macrosomia

Maternos

(0]
(0]
(0]

O O O O O O

Edad 240 afos
Tabaquismo durante el embarazo
Enfermedad tiroidea 0 su

tratamiento

Uso de anticonvulsivos
Embarazo mdltiple
Multiparidad
Nuliparidad
Cesarea electiva
Parto prematuro
(Cuadro 1)

Se recomienda realizar exploracion fisica dirigida
para descartar craneosinostosis no sindrémica en los
recién nacidos con factores de riesgo.

4.2. Diagnostico Prenatal

BAJA

®D200

GRADE
Lee H, 2012
Barik M, 2013
Alderman B, 1988
Kdallén K, 1999
Zeiger J, 2002
Carmichael S, 2008
Kdllén B, 2005
Rasmussen S, 2007

FUERTE

GRADE
LeeH, 2012
Barik M, 2013
Alderman B, 1988
Kdallén K, 1999
Zeiger J, 2002
Carmichael S, 2008
Kdllén B, 2005
Rasmussen S, 2007

EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

En un estudio de serie de casos realizado por
Delahaye en 2003,
ultrasonido prenatal para el diagnéstico temprano de
craneosinostosis en fetos con factores de riesgo,

se evaludé la utilidad del

determinado por la disminucion del espacio de las

12
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suturas craneales; se documentd una sensibilidad de
100% vy especificidad de 97% para el ultrasonido.

Miller, en 2002, en su estudio de serie de casos
report6 sensibilidad de 58%, aunque en este estudio
el diagnostico de craneosinostosis se bas6 en la
geometria craneal.

Fjertoft, en 2007, en su estudio de serie de casos de
15 fetos con ultrasonido prenatal anormal realizd
resonancia magnética; encontr6 100% de
sensibilidad y especificidad al correlacionarse con
seguimiento y diagndstico posnatal.

No existe suficiente evidencia para recomendar
realizar diagnoéstico prenatal de craneosinostosis por
ultrasonido.

Se sugiere considerar la blsqueda intencionada de
craneosinostosis no sindromica, a través de
ultrasonido prenatal cuando existan factores de
riesgo.

Estudios de Gabinete

MUY BAJA
@000
GRADE
Miller C, 2002

MUY BAJA
©000
GRADE
Fjertoft M, 2007

SIN RECOMENDACION
GRADE
Miller C, 2002
Delahaye S, 2003
Fjgrtoft M, 2007

Punto de buena practica

EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

La sensibilidad de las radiografias llega a ser de 80%,
con especificidad de 95%, mientras que la
sensibilidad de la tomografia con reconstruccién en
3D llega a ser de 96% y especificidad de 100%.

(Cuadro 2)

La centellografia 6sea esta fuera de uso debido a su
baja precision global diagnostica, estimada en 66%.
Respecto de otros métodos diagnosticos, Alizadeh
estudié la precision diagndstica del ultrasonido
comparandolo con la tomografia en 44 pacientes;
encontr6 que el ultrasonido tiene una sensibilidad de
96.9%, especificidad 100%, valor predictivo positivo
100% vy valor predictivo negativo 92.3%.
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GRADE
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Se recomienda realizar radiografia de craneo FUERTE
(anteroposterior y lateral) y tomografia craneal con GRADE
reconstruccién 3D en pacientes con sospecha de PilgramTK, 1989
craneosinostosis. Vannier MW, 1989

Pilgram TK, 1994
Gellad FE, 1985
Alizadeh H, 2013

Se sugiere determinar el indice Craneal (indice de
Retzius) en forma pre y posoperatoria. Punto de buena practica

4.4. Estudios Genéticos

EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

Wilkie encontré en su estudio que los nifios con BAJA
diagnostico clinico de craneosinostosis no sindrémica eD00
presentaron mas alteraciones genéticas como causa GRADE

de la sinostosis, si esta era unicoronal o bicoronal (10  Wilkie A, 2010
de 48 pacientes), que en los casos de sinostosis
sagital o metdpica (ninguno de 55); p=0.0003.
También observd que nifios con mutaciones en los
genes FGFR2 exones llla/lllc, FGFR3 (P250R) y
TWIST1 presentan complicaciones quirdrgicas mas
graves que los que no tienen una causa genética

(p<0.05).

El estudio de Paumard incluyé 182 pacientes con BAJA
craneosinostosis, se les realizé andlisis molecular de ®&®00
los genes FGFR1, FGFR2, FGFR3, TWIST1, EFNB1 y GRADE

TCF12; se documentaron alteraciones genéticas en pPgumard B, 2014
119 (65%).

Lakin realizé una revision sistematica de gemelos con BAJA
craneosinostosis en la que se encontré una e®00
concordancia en gemelos monocigotos, mayor que GRADE

en dicigotos, 60.9% comparado con 5.3%, [akinG, 2012
respectivamente (p<0.0001).

Se recomienda que a los niflos con sinostosis FUERTE
bicoronal o unicoronal confirmada se les realice un GRADE
estudio genético molecular que incluya las Wilkie A, 2010
mutaciones en FGFR2 exones llla/lllc, FGFR3 PaumardB, 2014
(P250R) y TWIST1 para determinar la etiologia. Lakin G, 2012

14
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4.5. Asesoramiento Geneéetico

EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

Se sugiere brindar asesoramiento genético a los

padres de pacientes con craneosinostosis no

sindrémica, con la finalidad de que comprendan los Punto de buena practica
aspectos médicos de la enfermedad, la etiologia, el

curso probable de la misma, el manejo posible, asi

como el riesgo de recurrencia, para una correcta

toma de decisiones.

4.6. Tratamiento Quirargico

4.6.1. Utilidad del tratamiento temprano

EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

Se encontraron tres estudios que compararon el Muy baja
coeficiente intelectual (IQ) de pacientes con @000
craneosinostosis que  recibieron  tratamiento GRADE

quirdrgico antes del afio de edad contra pacientes Arnaud E, 2002
operados después del afio de edad; se encontré Botterol, 1998
diferencia estadisticamente significativa en el IQ: es Patel A, 2014
mayor en pacientes operados antes del aho de edad: Lee H, 2012

e Arnaud (p=0.056)

e Bottero (p=0.023)

e Patel (p<0.01)
Sin embargo, debido a la heterogeneidad en sus
disefos no fue posible realizar un metaanalisis.

Lee, en su estudio retrospectivo que incluyé 796 Muy baja
pacientes con craneosinostosis y tratamiento ®000
quirlrgico, cuyo objetivo fue determinar la incidencia

de complicaciones, reintervenciones y factores GRADE

predictivos, reporto: Lee H, 2012

Factores predictivos de complicaciones
quirurgicas:

e Tratamiento quirlrgico realizado antes de
los 9 meses de edad
(OR1.88,IC95% 1.01 a 3.51, p=0.046)

¢ Sinostosis multiple
(OR 2.18,1C95% 1.1324.20,p=0.019)

e Craneosinostosis sindrémica
(OR 2.36,1C 95% 1.31 a 4.25, p=0.004)

e Menor edad al momento de la cirugia

15
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(OR1.05,1C95% 1.02 2 1.08, p=0.001)

e Mayor tiempo de duracién de la cirugia
(OR1.44,1C95% 1.24 a 1.86,p<0.001)

e Mayor cantidad de transfusion sanguinea
(OR2.971C95% 1.65a5.35,p<0.001)

e Pacientes a quienes se le realizd
craneoplastia tipo Spring
(OR 4.40,1C95% 1.32a14.63,p=0.016)

En el estudio de Lee los factores asociados a Muy baja
mayor riesgo de sinostosis recurrente fueron: ®000
e Craneosinostosis sindrémica GRADE
(p<0.001) Lee H, 2012
e Craneosinostosis multiple
(p<0.001)
En el estudio de Lee los factores que se asociaron Muy baja
ala posnbllldad de requerir un procedimiento ®000

quirurgico adicional fueron: GRADE
e Pacientes operados antes de los 9 meses de LeeH, 2012
edad
(OR 13.06,1C95% 2.12 a 80.24, p<0.006)
e Sinostosis multiple
(OR11.93,IC95% 4.07 a 34.94,p<0.001)
e Craneosinostosis sindromica
(OR 7.23,IC95% 2.75a 19.00, p<0.001)

Se recomienda realizar tratamiento quirurgico antes FUERTE
de los 12 meses de edad en pacientes con GRADE
craneosinostosis. Arnaud E, 2002

Bottero L, 1998
Patel A, 2014
Lee H 2012

4.6.2. Técnicas quirargicas

EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

Esparza, en un estudio retrospectivo, evalud los Muy baja
resultados y complicaciones del tratamiento ©000
quirdrgico de craneosinostosis en 283 pacientes GRADE
tratados con 12 tipos de técnicas quirGrgicas, y Esparzal, 2008
encontro:

Las complicaciones mas frecuentes en el
posoperatorio fueron:
e Hipertermia de origen indeterminado
(13.43%)
e Infeccion (7.5%)

16
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e Hematoma subcutaneo (5.3%)
e Desgarros durales (5%)
e Fugas de liquido cefalorraquideo (2.5%)

En el estudio de Esparza el nimero de complicaciones Muy baja
fue mayor en el grupo de pacientes reoperados ©000
(12.8% del total). GRADE

En el subconjunto de reintervenciones, la infeccion se  Esparza J, 2008
present6 en 62.5%, los desgarros durales en 93% y
fugas de liquido cefalorraquideo en 75% del total.

Lee, en su estudio retrospectivo que incluy6 a 796 Muy baja
pacientes con craneosinostosis, reporto: ©000
GRADE

e La remodelacion de la boveda craneal
total (TCVR) lleva un mayor riesgo de LeeH, 2012
complicaciones (16.3%), en comparacion
con la remodelacién sencilla (6.54%) vy la
craniectomia extendida (5.41%)
(OR=3.4,1C95% 1.1 210.8,p=0.037)

e La fractura dural se asocio con mayor
riesgo de fuga de liquido cefalorraquideo
(OR 18.9;1C 95% 3.9 2 92.5; p<0.001)

e Se identifico como predictor de
complicaciones quirdrgicas a pacientes a
guienes se les realiz6 craneoplastia tipo
Spring
(OR 4.40,1C95% 1.32a14.63,p=0.016)

Kim, en su estudio retrospectivo, comparé la cirugia Muy baja

de remodelacién craneal con la cirugia con colocacion ©000
de distractores en pacientes con craneosinostosis; GRADE
encontré diferencias estadisticamente significativas
en favor de la tecnica con distractores solo en la Kim S, 2007
perdida sanguinea (p=0.002) y en el volumen
requerido de transfusion sanguinea (p=0.001).
Se recomienda realizar el tratamiento quirtrgico de FUERTE
acuerdo con el tipo de craneosinostosis. GRADE
Esparza J, 2008
Lee H, 2012
Kim S, 2007
Una revision sistematica que comparé la Muy baja
remodelacion total de la boveda, la craneoplastia tipo @000
Spring y la suturectomia para el tratamiento de la GRADE

escafocefalia por medio del indice cefalico, no Gerety P, 2015
encontro diferencia estadisticamente significativa de

la remodelacion craneal, comparada con la técnica

tipo Spring, pero reporté una pequeia diferencia
estadisticamente significativa en favor de la

remodelacion  craneal, comparada con la

suturectomia abierta (DME 1.47 IC 0.47-2.48).

17
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Sin embargo, como existen diferentes técnicas
quirdrgicas y desenlaces que no se incluyeron en esta
revision, se realizé una nueva revision para encontrar
otros estudios de intervencion en escafocefalia.

David, en su serie de casos de 75 pacientes con
escafocefalia, compard la colocacién de distractores
tipo Spring con la cirugia de remodelacion craneal
(CVR); encontré mejores resultados en la técnica con
distractores tipo Spring, tales como:
e Menor pérdida sanguinea
(25 ml contra 255 ml)
e Menor media de transfusion sanguinea
(0 ml contra 356 ml)
e Menos dias de estancia en UCI
(0 dias contra 18 dias)
e Menor estancia media hospitalaria
(22.7 contra 94.2 dias)
e Menor costo en dolares
(S 8339.32contra$ 27 212.49)

Taylor, en su estudio retrospectivo, compardé a
pacientes con escafocefalia tratados con
craneoplastia tipo Spring contra pacientes tratados
con osteotomia en barril, encontré diferencias
estadisticamente significativas en favor de la
craneoplastia tipo Spring respecto de: pérdida
sanguinea (p= 0.001), menor estancia hospitalaria
(p=0.009) y menor tiempo quirtrgico (p=0.002).
No encontré diferencia en el indice craneal
posquirdrgico en ambos procedimientos.

Hashim, en su estudio prospectivo, compard
pacientes que presentaban escafocefalia tratados
antes de los 6 meses de edad con craneotomia
endoscopica, contra aquellos tratados con
craneoplastia total de la béveda; encontré que los
pacientes tratados con esta Ultima tenfan mayor 1Q
(p<0.05).

Esparza, en su estudio retrospectivo, reportd que en
escafocefalia y sinostosis de multiples suturas se
produjo el mayor nimero de complicaciones con la
remodelacion completa de la bdéveda craneal
(desmantelamiento holocraneal), seguido de las
técnicas de distraccion fronto-orbitaria.

Se sugiere realizar suturectomia y remodelacion

craneal o distractores tipo Spring en pacientes con
escafocefalia.
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Taylor J, 2011
Hashim P, 2014
Esparza J, 2008

Esparza, en un estudio retrospectivo, reportd que en Muy baja
sinostosis de multiples suturas, trigonocefalia y ©000
plagiocefalia, la osteotomia asistida por endoscopia GRADE

presentd la menor tasa de complicaciones, seguido Esparza J, 2008
por el avance fronto-orbitario.

No se encontraron otros ensayos clinicos o estudios
cuasiexperimentales bien disefiados que compararan

alguna de las técnicas quirdrgicas para trigonocefalia

y plagiocefalia.

Se sugiere realizar la técnica de avance fronto-
orbitario para pacientes con trigonocefalia vy Punto de buena practica
plagiocefalia anterior.

4.7. Rehabilitacion

EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

Se sugiere que los pacientes con craneosinostosis no

sindromica sean enviados con el médico especialista Punto de buena practica
en rehabilitacion para vigilancia del neurodesarrollo e

intervencion temprana para evitar secuelas

neurolégicas.

4.8. Criterios de Referencia

EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

Todo paciente con sospecha de craneosinostosis no

sindromica debe referirse a neurocirugia o cirugia Punto de buena practica
plastica para confirmacion  diagnostica vy

tratamiento.

Todo paciente con diagndstico de craneosinostosis

no sindromica se debe enviar a genética para Punto de buena practica
determinar etiologia y brindar asesoramiento
genético.
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Todo paciente con diagndstico de craneosinostosis

no sindrémica se debe enviar a rehabilitacién para Punto de buena practica
vigilancia de neurodesarrollo e intevencion temprana,

para evitar secuelas neurologicas.
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5.2. Escalas de Gradacion

Sistema GRADE de calidad de la evidencia y grado de recomendacion

SISTEMA GRADE DE CALIDAD DE LA EVIDENCIA

Disefio de estudio Calificacion Criterios que Criterios que aumentan Calidad del
inicial de disminuyen calidad la calidad cuerpo de
calidad de evidencia
evidencia
Estudios Alta Riesgo de sesgo Gran efecto Alta
: -1 Serio +1 Grande
aleatorizados -2 Muy serio +2 Muy Grande o0
Inconsistencia Dosis respuesta Moderada
-1 Serio +1 Evidencia de un gradiente DDD0
Estudios Baja -2 Muy serio Todos los factores confusores Baja
. Evidencia indirecta plausibles
observacionales -1 Serio +1 Puede reducir un efecto ®®00
-2 Muy serio demostrado Muy baja
Imprecision +2 Sugeriria un efecto espurio ®©000
-1 Serio si no se observo efecto
-2 Muy serio
Sesgo de publicacién
-1 Serio
-2 Muy serio

Fuente: Guyatt G, 2011

SISTEMA GRADE DE GRADOS DE RECOMENDACION

Recomendacion Fuerte Debil No Débil Fuerte
(definitivamente  (Problablemente ~ €SPecifica  (probablemente no  (Definitivamente
hacer) hacer) hacer) no hacer)
Balance entre Efectos Efectos Efectos Efectos Efectos
efectos deseables deseables deseables iguales o indeseables indeseables
e indeseables dela claramente probablemente inciertos probablemente claramente
intervencion tienen mayor tienen mayor tienen mayor tienen mayor
peso que los peso que los peso que peso que
indeseables indeseables indeseables indeseables

Fuente: Jaeschke R, 2008

Y

SISTEMA GRADE DE GRADOS DE RECOMENDACION

Recomendacion

Fuerte
(definitivamente
hacer)

Débil
(Problablemente
hacer)

Implicacién para pacientes y
cuidadores
La inmensa mayoria de las
personas estaria de acuerdo
con la accion recomendada y
Unicamente una pequefa
parte no lo estaria
La mayoria de las personas
estaria de acuerdo con la
accion, pero un nimero
importante de ellas no

Implicacién para clinicos

La mayoria de los pacientes
deberia recibir la
intervencién recomendada

Reconoce que diferentes
opciones seran apropiadas
para diferentes pacientes y
que el médico tiene que
ayudar a cada paciente a
llegar a la decision mas
consistente con sus valores
y preferencias
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Implicacién para

gestores
La recomendacion puede
ser adoptada como
politica sanitaria en la
mayoria de las
situaciones
Existe necesidad de un
debate importante y la
participacion de los
grupos de interés

Fuente: Martin Munoz P, 2010
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5.3. Cuadros o figuras

Cuadro 1. Factores de riesgo asociados a craneosinostosis

FACTORES DE RIESGO ASOCIADOS A CRANEOSINOSTOSIS

Carmichael S

Factor de riesgo

Sexo masculino

Embarazo mdltiple

Tabaquismo materno
durante el embarazo

Parto prematuro

Bajo peso al nacer
(1500-2499 g)

Muy bajo peso al nacer
(<500 ¢g)

Bajo peso para la edad
gestacional

Edad materna mayor o
igual a 40 anos

Cesarea electiva
Multiparidad
Enfermedad tiroidea

materna o su
tratamiento

Uso materno de
anticonvulsivos

Nuliparidad

Macrosomia

Lee H
2012

OR2.0(IC
95% 1.64 -
2.44)

OR 2.36 (IC
95%1.62 -
3.44)

OR 2.21(1C
95% 1.68 -
2.91)

OR 1.97 (IC
95% 1.41-
2.75)
OR 4.37 (IC
95% 2.64-
7.21)

OR 1.64 (IC
95% 1.25-
2.14)
OR 1.92 (IC
95% 1.17-
3.15)
OR 1.71 (IC
95% 1.31-
2.23)

Barik M
2013

OR17IC
95% 1.2-
2.5)y OR
2.81C95%
1.6-4.7)

OR 2.0 (IC
95% 1.1-
2.7)
OR 2.0(IC
95% 1.2-
2.4)

Alderman B
1988

OR1.6,95%
(IC1.1-2.2)

OR3.0,95%
(1C1.2-7.1)

Kallen K Zeiger )
1999 2002

OR 2.8 (IC -
95% 1.7-2.8)

OR 1.45, Sin

95% (IC95%  diferencia
1.13-1.87) estadistica
OR 2.0 (IC -

95% 1.2-2.4)

2007

OR8.0IC
95% 2.2-
25.6)

Kallen B Rasmussen
2005 S, 2007
- OR 2.47

(IC95%
1.46 -
4.18)

RR 6.9, -

(IC95%

1.10-

7.94)

Fuente: Lee H, 2012; Barik M, 2013; Alderman B, 1988; Kallen K, 1999; Zeiger ], 2002; Carmichael S, 2007; Kallen B, 2005 y Rasmussen

S, 2007
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Cuadro 2. Sensibilidad y especificidad de diferentes estudios de gabinete para el
diagnéstico de craneosinostosis

Prueba diagnéstica

Sensibilidad
(rangos)

Especificidad
(rangos)

Radiografias de buena calidad

Radiografias de pobre calidad

Tomografia con reconstruccion
3D de buena calidad revisada por
un radiélogo experimentado

Tomografia con reconstruccién
3D de buena calidad revisada por
un radiélogo poco experimentado

Tomografia de pobre calidad

Fuente: Gellad F, 1985; PilgramT, 1989; Vannier M, 1989, Pilgram T, 1994 y Alizadeh H, 2013

80%
(57% a 80%)

60 %
(40% a 80%)

96%
(93% a 96%)

96%
(89% a 100%)

73%
(52% a 83%)
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95%
(54% a 100%)

78 %
(56% a 100%)

100 %
(95% a 100%)

83%
(43% a 100%)

78%
(30% a 81%)
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5.4. Diagramas de Flujo

Factores de riesgo
e  Tabaquismo materno

Diagndstico y tratamiento de creaneosinostosis
e Ingesta materna de
anticonvulsivos

(Deformidad | Asimetria craneal>
. Sexo masculino

e  Edad materna igual o A

mayor a 40 afios
e  Embarazo miltiple

Interrogatorio dirigido y exploracion fisica
completa

Exploracion fisica
. Palpar suturas
craneales

. Bajo peso al nacer

. Enfermedad tiroidea
materna o su
tratamiento

e  Cesarea electiva

. Multiparidad

Sospecha de

Si p )
craneosinostosis

Enviar a
neurocirugia /
cirugia plastica

v
Realizar

radiografia y
TAC de craneo
3D

Diagnostico de

No : :
craneosinostosis

Si

Seguimiento en
primer nivel

e  Medicién de perimetro
craneal

No

Realizar
diagnostico
diferencial

Tratamiento
quirdrgico
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genética y
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5.5. Cédula de Verificacion de Apego a las Recomendaciones
Clave de la Guia de Practica Clinica

Diagnéstico(s) Clinico(s): [EEUESHELES
CIE-9-MC / CIE-10 Q75.0
Cédigo del CMGPC: SS-789-15

TiTULO DE LA GPC

Calificacion de las

Diagnostico, tratamiento y rehabilitacion de craneosinostosis no sindrémica en los tres niveles de atencion 5
recomendaciones

POBLACION BLANCO USUARIOS DE LA GUIA NIVEL DE ATENCION

Estudiantes de medicina,
enfermeras generales, médicos
pasantes en servicio social, médicos
Nifios de 0 a 23 meses de generales, médicos residentes,
edad médicos familiares, médicos
especialistas en pediatria, médicos
especialistas en genética, médicos
especialistas en neurocirugia

DIAGNOSTICO
Realiz6 radiografia de craneo (anteroposterior y lateral) y tomografia craneal con reconstruccion 3D en
pacientes con sospecha de craneosinostosis

Envib al paciente con sospecha de craneosinostosis no sindrémica a neurocirugia o cirugia plastica para
confirmacién diagndstica y tratamiento

Envid a genética a paciente con diagnéstico de craneosinostosis no sindromica

(Cumplida: Si=1,
Primero, segundo y tercer niveles NO=0,
No Aplica=NA)

Envid al paciente con diagndstico de craneosinostosis no sindrémica a rehabilitacién

Realiz6 tratamiento quirdrgico antes de los 12 meses de edad en pacientes con craneosinostosis

Total de recomendaciones cumplidas (1)

Total de recomendaciones no cumplidas (0)

Total de recomendaciones que no aplican al caso evaluado (NA)

Total de recomendaciones que aplican al caso evaluado

Porcentaje de cumplimiento de las recomendaciones evaluadas (%)

Apego del expediente a las recomendaciones clave de la GPC (SI/NO)
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6. GLOSARIO

Centellografia: técnica diagndstica que se basa en la introduccién de is6topos radiactivos en el
paciente, y en el examen de su modalidad de distribucion por un aparato denominado contador a
centelleo, la centellografia permite indagar la densidad y la forma de los 6rganos.

Craneotomia: cirugia en la que una parte del craneo se extrae con la finalidad de exponer el cerebro
y las estructuras del sistema nervioso central, el colgajo éseo se retira temporalmente y al final de
la cirugia se vuelve a colocar para darle nueva proteccion al cerebro y sus estructuras.

Craniectomia: procedimiento similar a la craneotomia que consiste en la eliminacién permanente
del colgajo 6seo, con la finalidad de darle espacio al cerebro cuando existe inflamacién importante.

Dicigoto: dos descendientes de un mismo embarazo resultado de una fecundaciéon mdltiple, es
decir, a partir de dos 6vulos fecundados por distintos espermatozoides.

Distractores Spring: dispositivo hecho de acero inoxidable que se coloca en el craneo para poder
separar las suturas craneales.

Embarazo multiple: desarrollo simultaneo en el itero de dos 0 més fetos.

Exones: secuencias de ADN que son transcritas y traducidas en una cadena polipeptidica.

Indice craneal = Indice de Retzius: es la relacion de la anchura maxima de la cabeza respecto de
su longitud maxima. Este resulta de la siguiente formula: Indice craneal= A x 100/B

Donde:

A: diametro transversal maximo del craneo medido en la radiografia anteroposterior, de tabla
interna a tabla interna.

B: diametro longitudinal maximo del craneo medido en la radiografia lateral del craneo, de tabla
interna a tabla interna.

Monocigoto: dos descendientes de un mismo embarazo que se desarrollan a partir de un solo évulo
fertilizado que se divide en dos mitades iguales en la fase de division precoz del desarrollo
embrionario, originando fetos separados.

Multiparidad: mas de cinco partos previos en una muijer.
Nuliparidad: ausencia de partos previos en una muijer.

Remodelacion craneal: modificaciones en los diametros craneales y en la amplitud de la béveda
craneal de manera quirdrgica.

Suturectomia: la reseccidn de una sutura del craneo. Este procedimiento se utiliza para tratar la
presion intracraneal que no responde al tratamiento convencional.
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