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Resumen

Introduccion: El sindrome de Apert es un tipo de craneosinostosis compleja que asocia multiples
malformaciones craneofaciales y extracraneales como sindactilias, malformaciones vertebrales o de
la union craneocervical.

Caso clinico: Varén de 8 afnos con sindrome de Apert y cirugia de avance frontal realizada en otro
centro, pendiente de reconstruccién del tercio medio facial. Presenta una malformacion compleja de
toda la columna cervical, con multiples bloques de fusion y siringomielia secundaria a una estenosis
critica del foramen magno debido a una subluxacién atloaxoidea con desplazamiento posterior de la
odontoides (13 mm respecto al arco anterior del atlas) y una retroversion con un angulo de 89°,
condicionando una grave compresion de la médula cervical. Se decide realizar en un primer tiempo
una traccion externa seguida de una fijacion occipitocervical con reduccién abierta en 2 pasos. El
paciente permanecio una semana con un halo de traccion cervical, sin apariciéon de focalidad
neurologica ni complicaciones en relacion a los pines del halo. Se incrementd el peso 1,5 kg diarios
hasta alcanzar 6 kg (30% del peso del paciente). Posteriormente se procedié a colocacion de placa
occipital y 4 tornillos translaminares en bloque de fusién cervical, realizandose después maniobras
de reduccion abierta en 2 pasos sin alteraciones en la monitorizacién neurofisioldgica. El paciente
no presentd complicaciones posquirdrgicas a excepcion de una leve debilidad proximal en miembro
superior derecho con posterior resolucion completa. En TC de control se evidencid el correcto
posicionamiento del material de fusion, asi como una importante disminucion de la distancia atlo-
axoidea (6,6 mm) y mejoria del angulo de la retroodontoides (98°). En la RM de control se observo
una importante reversion de la siringomielia.

Discusion: El sindrome de Apert es un tipo de craneosinostosis congénita que asocia complejas
malformaciones craneofaciales, extracraneales y de la unién craneocervical que requieren multiples
intervenciones y manejo multidisciplinar.
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