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Estas anomalfas congénitas se caracterizan por la exis-
tencia de un craneo morfolégicamente anormal, con exof-
talmos, atrofia Optica, sordera e hipertension. La forma
anémala que adquiere el craneo se debe a la sinostosis pre-
coz de determinadas suturas de la boveda que impiden el
crecimiento normal del crineo en todos sus diametros. En
las fases iniciales del proceso el desarrollo cerebral no se
altera, ya que el craneo puede todavia crecer en los didme-
tros no perpendiculares a la sutura afectada.

Mis adelante, cuando la consolidacién se completa, el
crecimiento cerebral origina hipertension endocraneana,
responsable de la exageracion de las impresiones digitales
en la tabla interna de los huesos del crineo. Cuando a la
craneoestenosis se agrega sindactilia tenemos el Sfndrome
de Apert.

Se presentan en este trabajo dos casos de la enferme-
dad de Crouzon, y tres casos del sindrome de Apert (dos
casos mds seran solamente citados al haberse extraviado las
fotografias de dichas pacientes) con la finalidad de dar a
conocer las caracteristicas clinicas de ambas entidades.
Debemos enfatizar que nuestros pacientes solamente pre-
sentaban las caracteristicas morfoldgicas de estas entida-
des.

INTRODUCCION

La enfermedad de Crouzon es a menudo heredada y
siempre congénita. Se caracteriza por:

a) Deformaciones del craneo, que protruye por su parte
frontal externa, debido a una sindstosis pr'ematura de la
fontanela anterior. La region temporoparietal sobresale
determinando braquicefalia.

b) Alteraciones del esqueleto facial, que consiste en
hipoplasia de los maxilares superiores con aparente prog-
natismo de la mandibula inferior y nariz en pico de loro.

c) Alteraciones oculares en forma de estrabismo diver-
gente y exoftalmos. El aspecto de los pacientes es tan tipi-
co, que una vez visto uno, los demds pronto se reconocen
(facie de rana).

d) Alteraciones neuroldgicas que consisten en cefalea,
debilidad mental, nistagmo, tendencia al estrabismo y lesio-
nes del nervio optico. Dependen en gran parte a la hiper-
tension craneal presente (Figuras No. 1y No. 2).

(*)Médicos en ejercicio de la profesion. Santiago, R.D.
(**) Radidlogo Clinica Corominas. Santiago, R.D.

FIGURA No. 1. LRN. Paciente de 17 anos femenina natu-
ral de La Vega. Enfermedad de Crouzon pues no presenta
sindactilia.

FIGURA No. 2 RMP. Paciente de 30 anos, masculino, na-
tural de Santiago. Enfermedad de Crouzon.
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ETIOLOGIA

Se cree que la causa primaria es un crecimiento defec-
tuoso del mesenquina del cual el hueso estd formado. Los
huesos formados en tales tejidos son por lo tanto mds
pequenos que los normales y se ponen en contacto los unos
con los otros muy tempranamente. Esta unién temprana
conduce a la fusion de los mismos.

FIGURA No. 3. JMC. Paciente de 5 aios de edad, femeni-

na, procedente de Santiago Rodriguez. Sindrome de qu?,

pues presenta craneoestenosis acompanada de sindactilia
de manos y pies.

CRANEOESTENOSIS, JOSE DE JS. JIMENEZ O. Y COL. 191

Normalmente las suturas craneanas se cierran entre los
seis meses y un afo después de nacido el nifo, aunque los
huesos no se fusionan, sélo permanecen en contacto. La
fontanela posterior se cierra al segundo mes mientras que la
anterior lo hace posteriormente, entre el 14avo. y 22avo.
mes, es decir, entre el primer y segundo afo.

Durante la infancia el craneo crece, ya que las mérge-
nes Oseas estan solo en contacto y no fusionadas. Las sutu-
ras comienzan a soldarse lentamente a la edad de diez afios
y terminan de hacerlo cuando el sujeto ha alcanzado la
edad media.

Sin embargo, en estas condiciones de craneoestenosis,
los huesos del craneo se fusionan antes del nacimiento o
durante la infancia. Las lineas de unién desaparecen com-
pletamente y por tanto no se ven las suturas. Hay que hacer
incapié en que en el craneo normal se ven las suturas. Como
el craneo no se puede expandir para acomodar un cerebro
en crecimiento, la presion intracraneal aumenta determinan-
do un aumento de las impresiones digitales en la tabla inter-
na de los huesos del crineo.

.~

FIGURA No. 4. JOL. Paciente femenina de 3 afnos de
edad. Sindrome de Apert.
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FIGURA No. 5. DMRY. Paciente femenino de 35 anos de
edad. Sindrome de Apert.

DIAGNOSTICO

Se basa en el conocimiento de los tres tipos basicos de
craneoestenosis:

A) Oxicefalia. Defecto congénito que depende de una
sinostosis craneofacial general a veces asociada a sindactilia
y a otras deformidades de las extremidades.

Caracteristicas: craneo puntiagudo que asciende hasta
el vértice del mismo. Asimismo, el craneo es aplanado late-
ralmente. También hay un marcado exoftalmos que impide
al paciente cerrar los ojos, con un estrabismo divergente
concomitantemente. La disminucién o pérdida de la visién
en algunos casos se debe a atrofia dptica secundaria a papi-
ledema; todo esto consecutivo al aumento de la presion
intracraneana. Si el caso es severo hay déficit intelectual.

Se encuentran con frecuencia deformidades en las
extremidades como sindactilia. Esta deformidad es bilateral.
Las manos se afectan con mds frecuencia que los pies.

La combinacién de sinostosis del crdneo asociado a
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sindactilia se le denomina Sindrome de Apert.

La radiografia del craineo muestra generalmente fusion
de las suturas coronal y sagital. Otras suturas pueden estar
fusionadas pero las primeras sefialadas son esenciales para
el desarrollo de oxicefalia.

Tanto la fosa media como la posterior del craneo son
mds profundas que lo usual y el didmetro anteroposterior
del crdneo estd acortado. Las orbitas son ‘“‘superficiales”,
los senos frontales pequefios o ausentes. La bdveda craneal
osea luce atrofiada.

Los cerebros de estos pacientes muestran evidencia de
compresion, como aplanamiento de circunvoluciones y obli-
teracion de surcos. La radiografia de crineo muestra
aumento de las impresiones digitales especialmente en la
bdveda craneana.

B) Acrobraquicefalia. Condici6bn congénita caracteri-
zada por cabeza aplanada en el sentido anteroposterior,
béveda craneana muy alta y aumento del didmetro bitem-
poral que es lo mds caracteristico, a diferencia de la oxicefa-
lia donde este didmetro esta reducido.

Como el craneo puede expandirse lateralmente, las evi-
dencias de aumento de la presidon intracraneana son menos
evidentes como regla. Pueden ocurrir deformidades de los
dedos de las manos y pies.

La radiografia del crdneo muestra aumento de las im-
presiones digitales en la tabla interna ésea, sutura coronal
(aquella entre hueso frontal y parietales) fusionada comple-
tamente mientras que la sutura sagital o interparietal asf
como las fontanelas permanecen abiertas, como es légico,
por més tiempo de lo que debieron estar. Es evidente que,
al cerrarse prematuramente la sutura coronal, el crineo
tiene que expandirse en algin sentido, y lo hace lateral-
mente y verticalmente, ya que en el plano anteroposterior
es imposible.

C) Escafocefalia. Condicién congénita caracterizada
por cabeza aplanada lateralmente, vertex muy alto, aumen-
to del diametro anteroposterior del crdneo, frente promi-
nente, sutura coronal ancha y occipucio alargado. La atro-
fia 6ptica no es usual y las deformaciones de las extremida-
des son raras.

Los rayos X muestran sinostosis de la sutura sagital o
interparietal. El cierre prematuro de esta sutura explica
claramente esta deformacion, ya que el crineo no puede
expandirse lateralmente y por lo tanto no hace en su dia
metro anteroposterior.

TRATAMIENTO

Es necesario operar algunas veces para prevenir la atro-
fia Optica, el exoftalmos y el deterioro mental. Se abren o
se cortan canales a través de los huesos de ambos lados
(craneotomias lineales) perpendiculares a las suturas y se
colocan ldminas de polietileno para prevenir que los huesos
cicatricen o se unan de nuevo. Si la atrofia 6ptica es com-
pleta, la operacién no es recomendable.
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