V. Tratamiento quirdrgico de las craneodisostosis

Antonio Fuente-del Campo*

La primera referencia de una disostosis craneofacial,
calificada como una anomalia congénita hereditaria y
rara, fue publicada por Crouzon (1912) en el Boletin y
Memorias de la Sociedad Médica del Hospital de Espe-
cialidades de Paris, en él describi6 con detalle las
manifestaciones clinicas de laenfermedad y destacé su
caracter hereditario.

En el grupo de las craneodisostosis, por su frecuen-
ciay por las alteraciones funcionales, estéticas y socia-
les que producen, son de particular interés las conside-
radas como malformaciones sagitales: la enfermedad
de Crouzon y el sindrome de Apert.

Sabemos que se deben a trastornos genéticos que
ocasionan el cierre prematuro de las suturas craneales,
sin embargo, aunque se ha avanzado mucho en el
estudio y conocimiento del genoma humano, los deta-
lles de su etiopatogenia aun son inciertos. Virchow
(1851) sefalé que las caracteristicas del craneo en
estos pacientes son secundarias a dos causas:

1. Inhibicién del crecimiento en angulo recto de las
suturas que sufrieron sinostosis precoz.

2. Sobre-expansion del craneo en los lugares donde
las suturas estan abiertas, como fenémeno com-
pensatorio producido por el crecimiento normal de
la masa encefalica.

Sir Harold Gillies en 1950 publico la primera correc-
cion satisfactoria de la deformidad esquelética de una

enfermedad de Crouzon, por medio de una osteotomia
facial extensa. Esta operacion siguié parcialmente el
trazode unafracturatipo Le Fonll; ya que laosteotomia
se efectud por delante del saco lacrimal y del ligamento
cantal interno, limitando la correccion del exorbitismo.*

Paul Tessier presentd la primera verdadera disyun-
cion craneofacial, realizandola por detras del saco lacri-
mal, lo que permitié el avance del aparato lacrimal en
bloque, conlos parpadosy ligamentos cantales internos
y externos. En esta primera serie, Tessier preconizo el
uso de osteotomias con forma de bayoneta de los
huesos malares y la division sagital de la pared externa
de la 6rbita. Ademas, propuso el uso de injertos 6seos
bicorticales y la utilizacién de la incisién coronal, trans-
palpebrales inferiores y vestibular, como vias de acce-
so. Esta operacién se conoce hasta la fecha como
osteotomia Tessier 1.2

Murray (1968) publicé unavariante de laoperacion de
Gillies. Obwegesser comunicé la combinacion de las
osteotomias tipo Le Fort lll y |, practicadas simultanea-
mente (1969). Converse y col. (1971) describieron la
denominada osteotomia tripartita, que incluyé en una
sola pieza las 6rbitas y el macizo facial. Posteriormente
Tessierdescribio otras osteotomias parala correccionde
algunas variantes de estas deformidades.

En 1978 colaborando con el Dr. Ortiz Monasterio,*
describimos un procedimiento que permitia el avance
global de la cara y la frente, con osteotomias de
autosoporte. Conocido como “avance en bloque”, es
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considerado hasta la fecha el procedimiento de elec-
cién para la correccién quirdrgica de la mayoria de
estas deformidades.

Objetivos

Los pacientes con disostosis craneofaciales presentan
deformidades que les impide llevar una vida normal.
Con frecuencia los nifios son escondidos por la familia
y se convierten en verdaderos reclusos, lo que impide
susocializaciéon. Aun cuando su inteligencia es habitual-
mente normal, se les cuelga la etiqueta de retrasados
mentales y esta impresion se agrava cuando existen
problemas de lenguaje por unafisura palatina asociada.
Aunque un objetivo importante de la operacion es la
correccion estética del paciente, no por ello se trata de
cirugiaelectiva. La correccién del exorbitismo mediante
la amplificacion anteroposterior de las orbitas, la ampli-
ficacion de la capacidad intracraneana para descompri-
mir el cerebro, asi como el avance maxilar para lograr
una adecuada oclusion dental tienen efectos estéticos
innegables, pero sus efectos funcionales para permitir
una vida normal son sin duda los mas importantes.

Tratamiento
Enfermedad de Crouzon

El procedimiento implica la realizaciéon de osteotomias
que permiten el avance de tres grandes segmentos
Oseos: bifrontal, orbitofacial y barraintermedia (Figura 1).
La via de acceso es una incision bicoronal realizada a
partir del limite anterior del nacimiento del hélix de un
pabellénauricular hasta el mismo punto en ellado contra-
lateral. Enseguida se hace amplio despegamiento de las
areas afectadas en plano subperiéstico, descubriendo la
region frontal hasta la piramide nasal, los rebordes orbi-
tarios, la superficie interna de las érbitas, laregion tempo-
ral, arcos zigomaticos y lateralmente los maxilares hasta
la tuberosidad maxilar y la unién pterigomaxilar.*

Las osteotomias se inician con una craneotomia bi-
frontal cuyo limite inferior se traza horizontalmente tres
centimetros por arriba del borde del techo orbitarioy se
extiende lateralmente un poco mas alla de la pared
lateral de ambas orbitas. En su porcidn superior se
trazan dos prolongaciones a manera de lengletas de
aproximadamente 2 centimetros de ancho, cuya longi-
tud varia segun el avance planeado y que serviran para
la fijacién del mismo. Enseguida se talla la barra inter-
media prolongando lateralmente la osteotomia inferior
de la craneotomia, con su limite inferior a 1 centimetro
del techo de las érbitas.

Retirado el hueso frontal, se realiza la diseccién
intracraneana del piso anterior del craneo, dejando al
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descubierto el techo de las 6rbitas y la crista galli. Por
esta via se hacen las osteotomias del techo de las
orbitas, continuando hacia sus paredes laterales, me-
diales y el piso. Enseguida se seccionan los arcos
zigomaticos y se hace la disyuncion de la articulacién
pterigomaxilar, mediante un oste6tomo curvo por via
intraoral o temporal, segun lo requiera y permita el
caso. Unavez completadas las osteotomias se proce-
de a movilizar el macizo facial empleando un férceps
desimpactador de Rowe. Se tracciona hasta liberar el
segmento orbitofacial del craneo y avanzarlo hasta
llevarlo a la posicion deseada, que se comprueba por
la oclusién y la nueva posicion de los globos oculares
dentro de las 6rbitas.®

Una vez determinada la nueva posicion de este seg-
mento se hace lo mismo con la craneotomia bifrontal y la
barra intermedia. Mediante perforaciones y alambre se
hacen las osteosintesis necesarias para fijar estos seg-
mentos al crdneo y entre si en su nueva posicion. El
empleo de miniplacas y tornillos esta proscrito en nifios,
dado que se ha comprobado que al paso de los afios
migran a través del hueso, hasta ponerse en contacto con
las meninges.®

La operacion se completa con la reubicacién de las
partes blandas, que se suturan por su superficie interna,
traccionadas hacia arriba y ancladas a las diferentes
estructuras 6seas de la cara, aprovechando para ello
las perforaciones hechas en el hueso y los alambres
colocados.

El avance en bloque ha demostrado ser sumamente
estable a nivel fronto-orbitario, donde los segmentos
avanzados conservan contacto directo con el resto del
craneo (Figura 2). Sin embargo, a nivel maxilar su
estabilidad depende de poder establecer una buena
oclusion dentaria, lo que no siempre es posible debido
fundamentalmente a la edad del paciente y las caracte-
risticas de sus dientes.

Aqui ladistraccion centro facial juega un papel impor-
tante para lograr el avance deseado. Empleamos un
distractor metalico de disefio personal que cuenta con
dos tornillos autorroscables intradseos y un tornillo dis-
tractor.” Se colocan los distractores a través de la piel en
la region centrofacial, con un tornillo intraéseo apoyado
en el hueso firme del craneo y otro en el segmento a
movilizar (Figura 3). Este procedimiento permite despla-
zar lenta y progresivamente el esqueleto orbitofacial, el
hueso se genera en sus puntos de unién que al consolidar
estabilizan al segmento en su nueva posicién. El proceso
dedistracciontiene unafase de desplazamiento activode
aproximadamente 15 dias y un periodo de consolidacion
de seis semanas. Posteriormente se retira el distractoren
la consulta externa, sin necesidad de anestesia y se
contintael control de la oclusién dentaria con métodos de
ortodoncia convencionales (Figura 4).
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Figura 1. Esquema de las osteotomias y avance “en bloque”, para el tratamiento quirtrgico de la enfermedad de Crouzon.

Figura 2. Transoperatorio: Segmentos 6seos avanzados e inmo-
vilizados con material de osteosintesis.

Sindrome de Apert

Las alteraciones en estos pacientes son mucho mas
complejas, presentan ademas de la retrusion del tercio
medio de la caray el exorbitismo, exciclorrotacién de las
oOrbitas, inclinacion antimongoloide de las hendeduras
palpebrales, hipertelorismo real o aparente, mordida
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Figura 3. Paciente con enfermedad de Crouzon, tratado median-
te distraccion centrofacial. Los distractores son colocados per-
cutdneamente.

abiertaanterior, paladar ojival y evidente acortamiento de
estructuras centrofaciales, que se manifiestan funda-
mentalmente por nariz corta y de poca proyeccion.
Sutratamientoimplicalarealizacidn de osteotomias
gue combinan el “avance en bloque” ya descrito, con la
“biparticion facial”. En términos generales las osteoto-
mias y su acceso son iguales a las empleadas para la
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o
Figura 4. A.-Paciente femenino con enfermedad de Crouzon. B.- Aspecto de la paciente tres afios después del “avance en bloque”.

Figura 5. A.- Paciente masculino con enfermedad de Crouzon. B.- Dos afios después de su tratamiento mediante “avance en bloque”y rinoplastia.

Gac Méd Méx Vol.139 No. 3, 2003 251




El genoma humano y las malformaciones craneofaciales

Figura6.Esquemade las osteotomias del“avance enbloque” con‘rotacion
hemifacial”, para el tratamiento quirdrgico del sindrome de Apert.

enfermedad de Crouzon, excepto que la caraesdividida
en dos mitades, que son avanzadas y rotadas hacia la
linea media (Figura 5).

Para realizar esta rotacién, se retira previamente
unapiezade hueso interorbitaria de formatriangular con
base superior. La cantidad de hueso a resecar se
calcula dependiendo de la rotacion orbitaria que se
requiere y del grado de hipertelorismo. Unavez retirado
este segmento, ambas hemicaras son rotadas hasta
contactarse en la linea media, reduciendo la distancia
interorbitaria y descendiendo los &ngulos superointer-
nos de las orbitas. Las hendeduras palpebrales y la
oclusién se horizontalizan y la mordida abierta anterior
se corrige (Figura 6). Enseguida los segmentos unidos
entre si son avanzados “en bloque” de acuerdo a los
parametros descritos anteriormente para la enferme-
dad de Crouzon (Figura 7)

Plagiocefalia

Se debe a la consolidacion prematura unilateral de la
sutura frontoparietal, con el subsecuente secuestro del
crecimiento craneal. Aunque el problemase iniciaenun
solo lado, en muchos casos el lado contralateral, por
compensacion, se proyecta deformandose también.

Figura 7. A.- Paciente masculino con sindrome de Apert. B.- Aspecto postoperatorio, 18 meses después de su tratamiento mediante

“avance en bloque” y “rotacion de hemicaras”
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Figura 8. Esquema de las osteotomias para el tratamiento
quirurgico de la plagiocefalia.

Fuente del Campo A, y cals.

Hemos clasificado esta deformidad en tres grados: .-
Retrusion del lado frontal afectado. Il.- Discreto sobre-
crecimiento hemifrontal contralateral. Ill.- Evidente so-
brecrecimiento hemifrontal contralateral.

Eltratamiento quirdrgico tiene la intencion de corregir
estas alteraciones hasta lograr una frente simétrica 'y de
proporciones normales. En los casos con plagiocefalia
grado I, se trazan dos segmentos 6seos: una craneoto-
mia hemifrontal que incluye el area deprimida con un
alerén Oseo parietal, que sirve de soporte al avance
realizado y una pieza supraorbitaria que incluye techo y
parte de las paredes medial y lateral de la érbita retruida
con su alerén temporal de autosoporte, (Figura 8).%%°

En los casos con plagiocefalia grado Il es necesario
hacer una craneotomia bifrontal que permita avanzar el
area retruida al mismo tiempo que se lleva hacia atras
el area sobreproyectada. Y una pieza que incluya el
techo de ambas érbitas con su pared medial y lateral.
Mientras que esta Ultima pieza es dividida al centro, para
poder avanzar o retruir en forma selectiva el techo de
ambas 6rbitas, la craneotomia bifrontal es rotada 180°.

En los casos de plagiocefalia grado I, la frente es
substituida por una pieza biparietal, seleccionada con la
formamas adecuada paralograr el efecto estético desea-
do (Figura9). Los esquemas de tratamiento antes descri-

Figura 9. A.- Paciente femenino con plagiocefalia. B.- Aspecto 10 afios después de su remodelacién fronto-orbitaria.
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tos, ocasionalmente son modificados y combinados para
adaptarlos a las necesidades de casos especificos.

La distraccién 6sea es un recurso que ofrece grandes
posibilidades. Los avances son progresivos y sus resulta-
dos son estables a largo plazo. La colocacion de los
distractores no requiere de grandes incisiones, por lo que
el siguiente paso es desarrollar tecnologia que permita
realizar las osteotomias mediante procedimientos endos-
copicos. Nuestros primeros intentos en este sentido han
sido sumamente alentadores, sin embargo, el instrumen-
tal necesario para realizar estos procedimientos en forma
rapida y segura, alin esta en proceso de desarrollo.
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