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RESUMEN

El sindrome de Crouzon se caracteriza por ser una enfermedad congénita en la que se presenta
cierre prematuro de las suturas craneales entre las mas frecuentes tenemos la sagital, coronal y
lambdoidea, lo que va a producir un crecimiento anormal del craneo acompafiado de
malformaciones a nivel facial. El tratamiento de esta patologia va a estar encaminado en el
tratamiento quirargico que va a consistir en el reemplazo de las suturas craneales y de esta manera
permitir el desarrollo normal del cerebro y del craneo, asi como también libera la presion a nivel
facial evitando asi las deformaciones de la misma. El caso que se presenta a continuacion
corresponde a un nifio de 2 meses de edad que ingresa al Hospital Provincial General Docente de
Riobamba el 11/10/2017 por presentar como motivo de consulta tos y transferencia del SCS del
canton de Guamote con impresion diagndéstica de deformidad cefélica. Como antecedente familiar
de relevancia tio paterno con Sindrome de Crouzon diagnosticado por estudio genético. El
paciente presenta las manifestaciones propias de este sindrome como son: cabeza en torre con
aplanamiento occipital, crdneo con sinostosis braquiocefélica, dorso de nariz en pico de loro,
paladar ojival, resto de examen fisico normal de acuerdo a la edad. Ademés del examen fisico,
examenes de imagen como tomografia axial computarizada de craneo, eco transfontanelar y
examenes de genética también confirman el diagnostico antes descrito y permiten proceder al
tratamiento temprano el cual es netamente quirdrgico (remodelacion craneal) el cual es realizado

de una manera exitosa y por lo que se le controla para observar su evolucién

Palabras Claves: <TECNOLOGIA Y CIENCIAS MEDICAS >, <MEDICINA>, <SINDROME
DE CROUZON>, <CRANEOSINOSTOSIS>, <EXOFTALMOS>, <PALADAR OJIVAL>



SUMMARY

Crouzon syndrome is characterized by being a congenital disease in which premature closure of
the cranial sutures is presented. Among the most frequent we have the sagittal, coronal and
lambdoid sutures, which will produce an abnormal growth of the skull accompanied by
malformations at the level facial. The treatment of this pathology will be aimed at the surgical
treatment that will consist in the replacement of the cranial sutures and in this way allow the
normal development of the brain and the skull, as well as releases the pressure at the facial level
avoiding the deformations of it. The case presented below corresponds to a 2-month-old child
who enters the General Provincial Hospital of Riobamba on October 11, 2017 for presenting as a
reason for consultation cough and transfer of the SCS of the canton of Guamote with Crouzon
syndrome diagnosed by genetic study. The patient presents the manifestations of this syndrome
such as: head in tower with accipital flattening, skull with brachiocephalic synostosis, back of
nose in parrot’s beak, ogival palate, and rest of normal physical examination according to age. In
addition to physical examination, imaging exams such as computerized axial tomography of the
skull, that transfontanel and genetic tests also confirm the diagnosis described above and allow
early treatment which is purely surgical (cranial remodeling) which is carried out in a successful

way and for which it is controlled to observe its evolution.

Keywords: <TECHNOLOGY AND MEDICAL SCIENCE>, <MEDICINE>, < SYNDROME
OF CROUZON >, <CRANEOSINOSTOSIS>, <EXOFTALMOS>, <PALADAR QOJIVAL>.
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1. - INTRODUCCION:

El Sindrome de Crouzon , también llamado disostosis craneofacial congeénita, es una rara
patologia que se caracteriza por la fusion precoz de una o varias suturas craneales, las suturas q
se ven afectadas en la mayoria de los casos son las suturas coronal, sagital y lambdoidea, la mas
frecuente es la sutura sagital en un 58%, seguida de la sutura coronal en un 18% y por ultimo la
lambdoidea en un 5% , de esta manera se produce un crecimiento anormal del craneo, debido
a la afectacion de las uniones craneales y asi se trata de compensar el crecimiento hacia las
suturas abiertas y a la afeccion del primer arco branquial, que es el precursor del maxilar y de la

mandibula por el que se va a producir la deformacion de la cara .

Este sindrome se caracteriza por ser de origen congénito y se hereda de manera autosémica

dominante, en el cual, el gen (FG-FR3) es el principal responsable.
A medida que pasa el tiempo las malformaciones craneofaciales se hacen mucho mas evidentes.
También puede acompariarse de retraso mental en el 12% de los casos.

La agudeza visual que se presenta en estos casos como una anomalia ocular del 40 % en la mayoria
de los casos. El 20 % de los casos se presenta como atrofia dptica debido a la compresion del

nervio Optico a la q se ven sometidos.

2.- EPIDEMIOLOGIA

Segun la Revista de Estomatologia del afio 2016 reportan que el Sindrome Crouzon constituye
aproximadamente el 4,8% de todos los casos de craneosinostosis y su prevalencia se calcul6 de
1:65.000 nacimientos a nivel mundial, en la poblacién de Europa la prevalencia es de un caso
por cada 50.000 habitantes, el 30-60 % son casos esporadicos por mutaciones fortuitas, sin historia
familiar y en nuestro medio la incidencia es demasiada baja por lo que no se reportan casos

epidemiolégicamente 1011

Se encuentra dentro del 20% de los casos que corresponde a formas sindromicas de
craneosinostosis, mientras que el 80% restante de craneosinostosis o formas no sindromicas, pero

con transmision hereditaria se presenta en el 10-14% de los casos.*



3.- ETIOLOGIA

El origen de este sindrome recae en una mutacion del gen (FG-FR3) responsable por la
codificacién de los receptores del factor de crecimiento fibroblastico tipo 3 (FGFRS3,
fibroblast groth factor receptor), localizado en el brazo largo del cromosoma .2siendo
identificado por medio de las pruebas IVAMMI , esta proteina es responsable del crecimiento de
fibroblastos que comparten estructuras y funciones similares , desempefiando asi la funcién de
varios procesos celulares incluyendo la regulacién del crecimiento , division celular y formacion

de vasos sanguineos .2

Esta mutacion normalmente se transmite de forma mendeliana, tanto del padre
como de la madre, de modo que en cada embarazo la pareja tiene un 50% de probabilidad
de tener un hijo sano y un 50% de probabilidad de tener un hijo con la afeccién,
no obstante investigaciones recientes han relacionado la edad avanzada del padre

con la aparicion de este sindrome. 3

4.- FACTORES DE RIESGO

Un factor de riesgo es aquel que incrementa sus posibilidades de enfermarse o de adquirir una

afeccion. Los nifios que corren mas riesgo en tener el sindrome de Crouzon son: °

e Padres que tengan el trastorno
e Padres que no tengan el trastorno, pero que sean portadores del gen que causa el
trastorno

e Padres con edad avanzada al momento de la concepcién



5.- CARACTERISTICAS CLINICAS

Figura N°1: Presentacion de las manifestaciones clinicas mas frecuentes de la patologia como
es el exoftalmus evidente que se presenta, No se puede ocultar el rostro del nifio en razén de que

sus 0jos son signos de la patologia.

5.1.- MALFORMACIONES CRANEANAS

La fusion de las suturas craneales puede dar lugar a un amplio patron de anomalias y

malformaciones craneales, entre las mas comunes se encuentran: 22

— Braquicefalia: es posible observar una alteracion de la estructura de la cabeza, mostrandose
con una longitud reducida, incremento de la anchura y aplanamiento de las areas posteriores y

occipitales.?

— Escafocefalia: en otros casos, observaremos una cabeza con una forma alargada y estrecha. Las
areas mas frontales crecen hacia delante y hacia arriba, mientras que en las areas occipitales se

posible observar una forma ondulada o pico.?

— Trigonocefalia: en este caso, la cabeza muestra una deformidad en forma de triangulo, con un

abultamiento significativo de la frente y una posicién cercana de ambos 0jos.?

— Craneo en trébol o Craneosinotosis tipo Keeblattschadel: esta alteracion, constituye un
sindrome especifico, en el que la cabeza adquiere una forma de trébol. Especificamente, puede

observarse una prominencia bilateral de las areas temporales y de la parte superior de la cabeza.?



5.2. ALTERACIONES OCULARES

El area oftalmologica, es una de las mas afectadas en el sindrome de Crouzon, algunas de las

patologias mas comunes pueden incluir: ®

— Proptosis: La estructura dsea de las cuencas oculares, se desarrollan con poca profundidad y,
consecuentemente, los globos oculares presentan una posicion adelantada, es decir, parecen

sobresalir de estas cavidades.

— Queratitis de exposicion: La posicién anormal de los globos oculares, resulta en una
exposicion mayor de sus estructuras, por tanto, es frecuente el desarrollo de una inflamacion

significativa de aquellas estructuras oculares situadas en las areas mas delanteras.

— Conjuntivitis: Al igual que en el caso anterior, la exposicion de las estructuras oculares, puede
ocasionar el desarrollo de infecciones, como la conjuntivitis, que causa inflamacién de los tejidos

conjuntivos.

— Hipertelorismo Ocular: En algunos individuos, es posible observar un incremento

significativo de la distancia existente entre ambos 0jos.

— Estrabismo divergente o exotropia: En este caso, es posible observar una ausencia de simetria
o0 paralelismo entre ambos 0jos, es decir, cuando uno o ambos 0jos se desvian hacia las areas

laterales.

— Atrofia 6ptica: También puede producirse el desarrollo de una degeneracion progresiva de los
terminales nerviosos que se encargan de transmitir la informacion visual desde las &reas oculares

al cerebro.

—Nistagmo: Algunos individuos presentan de forma persistente movimientos involuntarios de los

0jos, con una presentacion arritmica y rapida.

— Cataratas: En este caso, el cristalino del ojo se vuelve opaco y, por tanto, dificulta el paso de
la luz hacia laterina, para su procesamiento. Los individuos afectados van a presentar un deterioro

significativo de su capacidad visual.

— Coloboma del iris: Puede aparecer una ausencia parcial o total del iris, es decir, del area de

color del ojo.



— Discapacidad visual: Buena parte de las personas afectadas, presenta un deterioro significativo
de la capacidad visual, en muchos casos, ésta puede llegar a presentarse en forma de ceguera con

una gravedad variable.

5.3. MALFORMACIONES FACIALES

— Abultamiento frontal: Uno de los rasgos més caracteristicos del sindrome de Crouzon, es la
presencia de una frente abultada o prominente. La estructura 6sea frontal, tiende a crecer

anormalmente hacia delante.*

— Malformacion nasal: En algunos casos, es posible observar una nariz en forma de “pico de

loro”, es decir, con la punta nasal caida o hacia abajo.*

— Hipoplasia del tercio medio facial: En este caso, se produce un desarrollo parcial 0 mas

lentificado, de las areas centrales de la cara.*

5.4. MALFORMACIONES BUCALES Y MAXILARES

— Hipoplasia maxilar: En buena parte de los individuos, van a presentar una mandibula superior

pequefia 0 poco desarrollada.

—Prognatismo mandibular: Esta patologia se caracteriza por una prominencia o tendencia a salir

de la mandibula inferior, es decir, ésta se sitdla en una posicion mas adelantada que la superior.

— Hendidura palatina: En algunos casos, es posible observar un cierre incompleto del techo del

paladar, el incluso de la estructura labial.

— Mal oclusion dental: La desalineacion de las piezas dentales o la alteracion de la posicion de

la mordida, constituye uno de los hallazgos maxilares y bucales mas frecuentes.

Caracteristicas de la malformacion:

Basicamente se encuentran en los siguientes:



MAXILAR SUPERIOR:

Figura N°2: Maxilar superior aplanado, paladar ojival, esto se debe al desarrollo parcial o

lentificado der las suturas maxilofaciales.

e Hipoplasico, paladar ojival.
e Los huesos malares estan deprimidos o hundidos: la cara parece plana.

e Espasmo de muasculos motores, produce movimientos involuntarios.



MAXILAR INFERIOR:

Figura 3: Prognatismo mandibular que puede presentarse en esta patologia

La rama ascendente, como en otros sindromes (sindrome de Apert) puede estar aumentada.

DIENTES:

Figura N°4: Desarrollo y crecimiento anormal de las piezas dentales, asi como también la
ubicacion de los mismos como muestra la imagen el crecimiento de los dientes de la mandibula

superior detras de la mandibula inferior.



Las anomalias a nivel dentario suelen ser de tamafio (muy grandes o pequefios) otras veces hay
ausencia de los gérmenes (oligodoncia) o tiene el tamafio muy aumentado. La variabilidad es la

tonica mas comun en estos pacientes.

5.5. ALTERACIONES NEUROLOGICAS Y NEUROPSICOLOGICAS

Figura N°5: Cabeza en torre y aplanamiento occipital, manifestacion clinica principal producida

por el cierre temprano intrauterina de la sutura coronal.

Las malformaciones craneales pueden impedir el crecimiento normal y exponencial de las

estructuras cerebrales y, por tanto, dar lugar a la presencia variable de diversas anomalias como:

4

— Cefaleas y dolor de cabeza recurrente.
— Episodios convulsivos.

— Retraso mental.

— Hidrocefalia progresiva.

— Incremento de la presion intracraneal.


http://www.lifeder.com/dolor-de-cabeza/
http://www.lifeder.com/retraso-mental/
http://www.lifeder.com/hidrocefalia/

6.- DIAGNOSTICO RADIOLOGICO

Después del diagnostico clinico es muy importante realizar un diagndstico radioldgico que nos
va a permitir, confirmar la fusién de las suturas craneales con las técnicas radiograficas comunes,
como las radiografias de cabeza, cara (no orales) y la tomografia axial computarizada, en las
cuales se pueden observar imagenes similares a impresiones digitiformes o lineas radiopacas

pertenecientes a las suturas ya consolidadas.

Asi tenemos también en en el diagndstico ortodoncico es muy util las radiografias panoramicas
para saber la disposicion general de los dientes y la radiografia lateral de craneo para hacer un
estudio sobre la relacion entre maxilares, sin embargo, este tipo de estudio se hace cuando con el

paciente se va a iniciar un tratamiento ortodéncico.”®

Figura N°6: a) Radiografia lateral de craneo: se evidencia prognatismo e irregularidad en el

crecimiento dental por fusién anormal de suturas maxilofaciales b) Radiografia Panoramica

Dental : Permite identificar la irregularidad en el tamafio e insercion de las piezas dentales.

7.- DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Existen otros sindromes muy parecidos al de Crouzon son los de Apert, Pfeiffer y disostosis
cleidocraneal que se van a diferenciar segln la sintomatologia del paciente , asi tenemos el
sindrome de Apert es el que mas similitud tiene, debido a que comparten muchos
signos clinicos, de los cuales en el campo odontoldgico se destacan: hipoplasia maxilar,
asimetria facial, cara plana, mandibula prominente, mal oclusiéon clase I,
paladar ojival (generalmente fisurado), apifiamiento dental, retardo en la erupcion,

anomalias dentarias e hiperplasia gingival.®



El Sindrome de Apert se caracteriza por la craneosinostosis, especialmente de las suturas
coronales, siendo ésta la caracteristica craneal méas importante, por otro lado a nivel de las
extremidades se evidencia una sindactilia désea y cutanea, con fusion de los dedos
indices, medio y anular, y segundo terceroy cuarto digito respectivamente, ademas se
puede producir aplasia o anquilosis de algunas articulaciones como la de los hombros, codos y

caderas.®

Por el contrario en el Sindrome de Crouzon existe cierre precoz de todas las suturas craneales
acompafiado de hipertension endocraneana, dolicocefalia, trigonocefalia, nariz en pico de loro y

ausencia de anomalias en las extremidades.

8.- TRATAMIENTO

Actualmente, los estudios experimentales no han conseguido identificar ningln tipo de terapia
que frene la fusién craneal. Por tanto, las intervenciones estan orientadas fundamentalmente al

manejo y control sintomatico.

Esta patologia amerita para su tratamiento un equipo multidisciplinario, conformado por
especialistas de diversas &reas como: cirugia, pediatria, fisioterapia, logopedia, psicologia,

neurologia, psicologia.

Es importante recalcar que la evaluacién y tratamiento comienza desde el nacimiento y la infancia,
donde se realizan los tratamientos quirargicos guiados por el pediatra, neurocirujano, genetista,
endocrintlogo, oftalmélogo y odontopediatra. Luego a lo largo de la adolescencia son parte del
tratamiento el ortodoncista, odont6logo general, fonoaudidlogo y otorrinolaring6logo, para

mejorar la calidad de vida del paciente.

8.1. TRATAMIENTO QUIRURGICO

Los métodos quirdrgicos utilizados para esta patologia son principalmente la craneotomia
(extirpacion y reemplazo de porciones del hueso craneal); que se recomienda antes de cumplir el
primer afio de vida y cuyo objetivo es descomprimir la masa cerebral , para que esta siga su
crecimiento, y mantener la forma craneal lo menos deformada posible, asi también con el paso de
los afios, en la pubertad se pueden realizar otras cirugias como: el avance del tercio medio facial
gue mejora el flujo nasal y tracciones del maxilar en edades tempranas para el tratamiento de las

apneas del suefio.®
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Dentro del tratamiento odontolégico que recibe este tipo de pacientes vamos a tener fases de la

ortodoncia pre-quirdrgica:
Cirugias primarias.

Esta cirugia se caracteriza por reparar las fisuras palatinas en el paciente con sindrome de Crouzon

suelen ser realizadas entre los 6 y 12 meses de edad.®
Cirugia ortognética

La ortodoncia en estos pacientes tienen como objetivos: la normalizacion de la oclusion y la
preparacion de las bases dseas para que el cirujano reduzca el tamarfio discrepante del maxilar y
de la mandibula, frecuentemente afectados ambos. La cirugia restablece el impacto estético
desfavorable de estos pacientes mejorando al tratar también el maxilar la discrepancia désea tan
Ilamativa de los afectados. El prondstico y los resultados estéticos siempre son muy buenos y

esperados por padres, familiares y el propio paciente mejorando de esta manera su estilo de vida
9

Correccion de la posicion de los dientes.

En la mayor parte de estos pacientes se pueden encontrar grandes apifiamientos y mal posiciones

dentarias que se corregiran con facilidad instaurando un tratamiento ortodéncico.? °

El comienzo del tratamiento va a estar en relacion al momento de erupcion dentaria aunque se
recomienda en general que sea de instauracion precoz. De esta forma el prondstico mejorara por
el momento de osificacién esquelética. De cualquier forma el ortodoncista indicara el momento

mas oportuno de iniciar la terapia con aparatologia fija ortodéncica.®
Control del habla y lenguaje.

Los pacientes con Sindrome de Crouzon precisan desde una edad temprana la intervencion de un
terapeuta del lenguaje, es necesario el seguimiento del desarrollo del lenguaje y habla de estos
pacientes ya que, por sus caracteristicas presentan dificultades para acceder a los aprendizajes que

son propios para su edad.’

Estos pacientes se caracterizan por presentar déficits auditivos que dificultan el éptimo desarrollo
del lenguaje y habla, y disglosias que son alteraciones de la articulacion producidas por una causa

anatémica de los érganos periféricos del habla.®

El objetivo global que se plantea con estos pacientes es prevenir, estimular e intervenir el
desarrollo del lenguaje y habla para que adquieran un lenguaje funcional que les permita
relacionarse con su entorno desarrollando al maximo sus capacidades, para ello se utilizaran los

recursos tanto materiales como personales que los pacientes con Sindrome de Crouzon precisen.®

11



La intervencion logopédica se presenta como una pieza mas del equipo que deberd atenerse a un
plan de accion que abarque las distintas disciplinas que anteriormente sefialabamos y comprenda

etapas sucesivas, ordenadas de forma coherente en el tiempo.®
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9.- PRESENTACION DEL CASO CLINICO

Paciente de dos meses de edad de sexo masculino, que ingresa al Hospital Provincial General
Docente de Riobamba el 11/10/2017 por presentar como motivo de consulta transferencia del

SCS de Guamote con impresion diagndstica de deformidad cefalica

9.1. ANTECEDENTES PERSONALES

El paciente NN, naci6 en el Canton Cumanda residente en Riobamba,

Antecedentes Prenatales: 3 controles en el centro de salud, ecografias 1 (sin reporte)

Recibe vitaminas prenatales, hierro y &cido félico, no recibe vacunas del tétano y de la influenza
No refiere patologia durante el embarazo.

Natales: nacimiento cefalovaginal, a las 39 semanas de edad gestacional, atendido por su suegra
y esposo en el domicilio, cortan cordén umbilical con tijera y anudado con hilo, no refieren

complicaciones.

Paciente presenta el esquema de vacunacién incompleto de acuerdo al MSP el Ecuador recibe

solo la vacuna de BCG.
Antecedente clinico: ninguno

Antecedentes quirdrgicos: ninguno

9.2. ANTECEDENTES FAMILIARES

Tio paterno Sindrome de Crouzon diagnosticado con estudio genético.

9.3. ENFERMEDAD ACTUAL

Madre del nifio refiere que hace un mes observa deformacion de la cabeza por lo que acude al
Subcentro de Guamote donde el médico de la unidad le valora y refiere al HPGDR, con impresion
diagndstica de: deformidad craneal, por lo que es atendido por consulta externa, en donde el

(11/10/2017) es valorado por médico pediatra quien decide su hospitalizacion
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9.4. REVISION DE APARATOS Y SISTEMAS

Lo referido en enfermedad actual

9.5. EXAMEN FisICO

SIGNOS VITALES

Presion arterial: 88/60 mmHg
FC: 130 x minuto

FR: 30 X minuto
Temperatura: 36.8 °C
Saturacion de oxigeno: 92%

ANTROPOMETRIA

Peso: 5.6 kg

Talla: 56 cm

IMC: 18.06

Perimetro cefalico: 39cm

Paciente consciente activo reactivo al manejo y buen reflejo de succion
Piel: turgencia y textura adecuada

Cabeza: Asimetria craneal con aumento del didmetro anteroposterior craneal, occipucio estrecho,
aplanamiento occipital derecho cierre de la sutura sagital y lamboidea unilateral derecha,
prominencia frontal no defecto motor, presencia de fontanela anterior normo tensa de

aproximadamente 2 cm x 0,5 cm
Ojos: Pupilas isocoricas normo reactivas a la luz, conjuntivas rosadas, exoftalmos.

Pabellon auricular de implantacion y anatomia normal, conducto auditivo externo permeable,

agudeza auditiva conservada.

Nariz: dorso en pico de loro, fosas nasales permeables.
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Boca: mucosas orales himedas, paladar ojival, encias normales para la edad, reflejo de succion
normal.

Oro faringe: no congestiva

Cuello: simétrico, torticolis derecha, no se palpan adenomegalias.

Térax: simétrico expansible,

Corazon: ruidos cardiacos normo fonéticos, no soplos.

Pulmones: murmullo vesicular normal, no se auscultan ruidos sobreafiadidos.

Abdomen: Suave depresible no doloroso a la palpacion, RHA presentes, no se palpan
viceromegalias.

Columna vertebral: simétrica, sin patologia aparente.

Extremidades superiores e inferiores: tono, movilidad y fuerza conservada, pulsos palpables,
reflejos conservados.

Talla: 56 cm (D 0-2 normal)
Peso: 5.6kg (D 0-2 Normal)

IMC: 18.06 (D 0+2 Normal)

PC: 39cm (D 0+2 Normal)
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9.6. IMPRESION DIAGNOSTICA

- EUTROFICO

- SINDROME DE CROUZON
- CRANEOSINOSTOSIS

- VENTRICULOMEGALIA
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9.7. EXAMENES DE INGRESO

Biometria Hematica
Dentro de parametros normales
Quimica Sanguinea

Glicemia elevada por lo que se pide hacer un nuevo control de glicemia en ayunas el 12/10/2017
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Coproparasitario:

Dentro de parametros normales.

10.- EVOLUCION DEL PACIENTE EN HOSPITALIZACION

Dia 1: 12/10/2017

Paciente de dos meses de edad en condiciones estables se solicita interconsultas a genética,
neurologia, eco transfontanelar, informe de tac de craneo, consulta con oftalmologia y realizar
examenes de laboratorio de perfil tiroideo y glucosa.
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Glicemia: Dentro de parametros normales

Perfil Tiroideo: Dentro de pardmetros normales
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ECO TRANSFONTANELAR:

CORTEZA CERERRAL

L E Y

CUERFO CALLOSO

OCENTE IM... guaman guaman DE10-3E/ 081

20171012

Dist 3.38¢m
Dist 949 cm

20



Dia 2: 13 /10/2017

Paciente de dos meses de edad en condiciones estables en donde se le tramita la valoracion de la
especialidad de genética en la ciudad de Quito por trabajo social del hospital para su control el
dia 23/10/2017, oftalmologia cita lunes (16/10/2017) a las 8:00 am en el HPGDR,

Dia 3: 14 /10/2017

Padre del paciente pide el alta bajo su responsabilidad.
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11.- SEGUIMIENTO POST- HOSPITALARIO

12/11/2017 — Consulta Externa Hospital Baca Ortiz

Padre del nifio acude el dia 23 de octubre del presente afio a la ciudad de Quito a la interconsulta
en el Hospital Pediatrico Baca Ortiz en el servicio de neurocirugia pediatrica en donde médico
valora y determina que de acuerdo a la clinica que presenta se le puede relacionar con una
escafocefalia como también con el sindrome de Crouzon por lo que manda a realizar varios

examenes entre ellos el exdmen genético para descartar o confirmar dichos diagndsticos.

Paciente permanece por tres dias en dicha ciudad en la espera de los resultados los cuales se
reportan positivos por lo que se confirma con el Sindrome de Crouzon y refieren realizarle el

tratamiento quirargico el dia 24/11/2017.
21/11/2017 — Visita Domiciliaria

Se realiza visita domiciliaria en donde madre del nifio refiere que hace 8 dias como fecha real
presenta tos seca acompafiada de fiebre no cuantificada vespertina, por lo que acude a subcentro
de salud para ser valorado donde determinan que es un resfriado comdn por lo que administran
analgésico paracetamol donde disminuyen los sintomas. Al momento nifio presenta buena mejoria

ya no hay fiebre, aunque la tos persiste, pero en menor frecuencia.
25/11/2017 - Hospitalizacién — Hospital Pediatrico Baca Ortiz

El dia 27 de noviembre del presente afio el nifio el paciente sera ingresado al Hospital Baca Ortiz
de la ciudad de Quito para ser intervenido quirargicamente (remodelacion craneal) el dia 28 de

noviembre.
Paciente se encuentra en buenas condiciones sin complicaciones para cirugia.
28/11/2017 - Hospitalizacion — Hospital Pediatrico Baca Ortiz

Paciente es intervenido quirGrgicamente (remodelacién craneal), al momento se encuentra
estable, despierto, consciente, con buena evolucidn hasta el momento sin ninguna complicacion

durante la cirugia.
04/12/2017- Hospitalizacion — Hospital Pediatrico Baca Ortiz

Paciente que es intervenido quirdrgicamente para una remodelacion craneal, en el postquirtrgico
paciente permanece tranquilo, herida quirdrgica en buenas condiciones, con buena tolerancia oral,
neuroldgicamente estable, no ha presentado déficit motor ni sensitivo , no signos de hipertension

endocraneana , no focalidad neuroldgica , buena evolucidn clinica por lo que hoy se decide su
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alta, permaneciendo hospitalizado 7 dias debido al riesgo de la intervencion quirdrgica la que

fue sometido , era necesario mantenerle en observacion para asi controlar su evolucién .

05/12/2017 — Visita Domiciliaria

Se acudié al domicilio del paciente para valorar su evolucion después de su intervencion
quirargica (remodelacion craneal) en donde se pudo evidenciar una buena evolucion del nifio, asi
como una reduccién total del craneo dando de esta manera una mejoria en cada una de las

manifestaciones clinicas que presentaba el paciente en un inicio a nivel craneal, facial y oftalmica.

Al examen fisico se encuentra consciente orientado , con buena respuesta a los estimulos motores
y verbales , Cabeza : normocefalica , fontanela anterior normotensa, herida quirtrgica de
aproximadamente 12cm de longitud que cubre toda la parte posterior del craneo en la sutura
occipital ,0jos :simétricos , pupilas isocoricas normoreactivos a la luz , conjuntivas pélidas ,
nariz en pico de loro pero que a medida que se dé el crecimiento del nifio se puede corregir ,
madre del nifio nos supo manifestar el dia 27 de diciembre tiene cita nuevamente con la
especialidad de neurocirugia ,oftalmologia y otorrinolaringologia en la ciudad de Quito para
control y definir de esta manera el alta del paciente . Asi podemos concluir que el tratamiento fue
todo un éxito teniendo como resultado el buen estado en el que se encuentra el paciente sin
ninguna complicacion hasta el momento por lo que debe estar en constante control para evaluar

su crecimiento y desarrollo normal.
14 /12/2017 — Visita Domiciliaria
Se acude al domicilio del paciente para constatar la evolucién del mismo.

Paciente de 4 meses de edad en buenas condiciones, madre nos manifiesta que el dia Domingo
10/12/2017 se le realiza retiro de los puntos de la herida quirdrgica, procedimiento que se realiza
sin complicaciones, al momento paciente se encuentra consciente, orientado, responde a los
estimulos verbales y motores, herida quirdrgica sin signos de infeccion en buen proceso de

cicatrizacion, resto de examen fisico normal de acuerdo a la edad.

27/12/2017 - Consulta Externa - Hospital Baca Ortiz

Se acude a la cita para control de la evolucion del paciente, en el cual el especialista en
neurocirugia observa una buena evolucién del craneo ya que poco a poco se va produciendo el
cierre de las suturas de acuerdo a la edad del paciente, recomend6 que cuando el nifio duerma se
le alterne del lado derecho e izquierdo para de esta manera ir amoldando la forma del craneo y asi

evitar la deformidad del mismo.
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Paciente el 11/01/2018 tiene nuevamente cita en el Hospital Baca Ortiz para ser dado de alta por
el area de neurocirugia de acuerdo a la evolucion favorable que presenta, por el area de
oftalmologia y otorrinolaringologia ser& valorado en el mes de marzo para control ya que al

momento no presenta ninguna complicacion.

02/01/2018 — Visita domiciliaria

Se acude a la valoracion del paciente en su domicilio donde se le encuentra en muy buenas

condiciones sin alteraciones neuroldgicas y sin complicaciones postquirargicas.

12.- DISCUSION

Segun la clinica y la evolucion del paciente se debe relacionar con varios tipos de sindromes para

realizar un diagndstico diferencial.

Asitenemos el sindrome de Apert es el que mas similitud tiene, debido a que comparten
muchos signos clinicos, de los cuales en el campo odontolégico se destacan: hipoplasia
maxilar, asimetria facial, cara plana, mandibula prominente, mal oclusion Clase Ill, paladar
ojival (generalmente fisurado), apifiamiento dental, retardo en la erupcion, anomalias dentarias

e hiperplasia gingival.

El Sindrome de Apert se caracteriza por la craneosinostosis, especialmente de las suturas
coronales, siendo ésta la caracteristica craneal méas importante, por otro lado a nivel de las
extremidades se evidencia una sindactilia désea y cutanea, con fusion de los dedos
indices, medio y anular, y segundo ,terceroy cuarto digito respectivamente, ademas se
puede producir aplasia o anquilosis de algunas articulaciones como la de los hombros, codos y

caderas.

En el caso de la escafocefalia es la fusion prematura de la sutura sagital del craneo. La sutura
sagital une los dos huesos parietales del craneo. Es la mas comun de las craniosinostosis,

alrededor del 50%, y se caracteriza por una cabeza larga y estrecha en forma de cufia.

Por el contrario, en el Sindrome de Crouzon existe cierre precoz de todas las suturas craneales
acompafiado de hipertension endocraneana, dolicocefalia, trigonocefalia, nariz en pico de loro y

ausencia de anomalias en las extremidades

En cuanto a la sintomatologia presente en el paciente se encuentra : Asimetria craneal con
aumento del didmetro anteroposterior craneal , occipucio estrecho ,aplanamiento occipital
derecho cierre de la sutura sagital y lamboidea unilateral derecha , prominencia frontal no defecto

motor , isocoria pupilar de 3 milimetros , nariz en pico de loro y paladar ojival , asi también
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basdndonos en los antecedentes que presenta como la falta de cuidado por parte la madre en
su control ginecolégico los mismos que se vuelven factores de riesgo para el diagndstico tardio

de la enfermedad,

Con lo antes expuesto, se puede relacionar con el Sindrome de Crouzon tanto clinicamente como

radiol6gicamente conjuntamente con el exdmen genético con el que se confirma éste diagndstico.

Una vez confirmado el diagnostico se procedera a la intervencion quirdrgica (remodelacion
craneal) el cual es tratamiento para esta enfermedad cuyo objetivo es mejorar el estilo de vida
de nuestro paciente aliviando la presion endocraneana y de esta manera las manifestaciones

clinicas evidentes tanto craneales como faciales.

13.- ABREVIATURAS

FC: Frecuencia cardiaca

FR: Frecuencia respiratoria

HPGDR: Hospital General Docente de Riobamba
IMC: indice de masa corporal

PC: Perimetro cefalico

SBCS: Subcentro de Salud

14.- PERCEPCION DEL PACIENTE

Los padres del nifio esperan que con el tratamiento realizado el desarrollo y crecimiento del
mismo sea normal y sin complicaciones a medida que pase el tiempo y pueda desarrollarse de la

mejor manera en todos sus ambitos.

Hasta el momento el nifio no ha presentado complicaciones relacionadas con la enfermedad, por
lo que los padres se encuentran tranquilos y con mucha esperanza que después de la intervencion

quirdrgica su nifio pueda llevar una vida normal.
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15.- CONCLUSIONES

El Sindrome de Crouzon es un sindrome raro que se caracteriza por ser una enfermedad
congeénita.

Dentro del 20% de los casos corresponde a formas sindromicas de craneosinostosis,
mientras que el 80%restante de craneosinostosis o formas no sindrémicas, pero con
transmision hereditaria se presenta en el 10-14% de los casos

El Sindrome de Crouzon es visible desde que el nifio nace seglin sus manifestaciones
clinicas tan evidentes las cuales se van evidenciando cada vez mas a medida que pasa el
tiempo , en el caso de nuestro paciente que tiene ya al momento 4 meses de edad la
sintomatologia era propia de este sindrome por lo que solo se le realizo exdmenes para
confirmar dicho diagnostico en los que la TAC y el eco trasnfontanelar fueron especificos
para confirmar dicho sindrome al igual que el examen genético el cual se report6 positivo
, lo que nos permiti6 realizar un diagnéstico diferencial con patologias relacionadas en
su clinica .

El control ginecolégico de las madres durante su gestacion es muy importante
permitiendo identificar patologias que se pueden presentar en los nifios y a la vez buscar
su tratamiento al momento del nacimiento , en este caso la madre de nuestro paciente
durante su embarazo tuvo déficit de controles , el nifio fue producto de un parto en
domicilio , por lo que se puede evidenciar que no existié un control adecuado tanto
prenatal como post natal , pese a eso debido a la evolucién rapida de dicha patologia pudo
ser identificada y a la vez tratada de una manera exitosa .

Dentro del seguimiento que se le realizo a nuestro paciente se pudo observar que
presentaba una buena evolucion en donde se opté por el tratamiento quirdrgico
(remodelacidn craneal) para mejorar el estilo de vida del mismo el cual fue todo un éxito
ya que al momento se encuentra en perfectas condiciones sin ninguna complicacién como
focalidad neurol6gica e hipertension endocraneana esperando de esta manera que su
desarrollo tanto intelectual como fisica sea normal sin complicaciones.

De esta manera se ha realizado el seguimiento adecuado de este sindrome segun lo que
dice la literatura sobre la identificacion de sintomas, el tratamiento y el control en este
tipo de pacientes, pudiendo lograr el control continuo del nifio y su evolucion tanto antes
en la identificacion del sindrome como después de la cirugia para determinar el desarrollo
normal del mismo y su evolucién la que hasta el momento es favorable.

Se considera que el reconocimiento del Sindrome de Crouzon debe realizarse
tempranamente a fin de que intervengan cada uno de los especialistas de las areas de salud
para solucionar los problemas funcionales y estéticos de los pacientes como se realiz6 en

el presente caso.
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16.- CONSENTIMIENTO

Se obtuvo el Consentimiento del padre del paciente para la publicacion de este caso y las
imégenes adjuntas.
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ANEXOS

ANEXO A: .- fotografias del paciente

ANEXO B: exdmenes de laboratorio

EXAMENES DE INGRESO







ANEXO C:.- exdmenes de egreso




ANEXO D: .- eco transfontanelar
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ANEXO E: .- informe del eco transfontanelar




ANEXO F: tomografia axial computarizada de craneo
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ANEXO G: .- informe dela tomografia axial computarizada




ANEXO H: tratamiento quirdrgico

ANEXO I: examen genético

Se nos comunica verbalmente por parte del Dr. Bernal Neurocirujano Pediatra del Hospital Baca
Ortiz que no se nos puede mostrar el examen debido a que se ha extraviado en el hospital donde
fue atendido obteniendo como respuesta que si fue realizado y dio como resultado POSITIVO.

Como respaldo se presenta la epicrisis donde consta como diagnostico de egreso el Sindrome de
Crouzon.



i oN
&




