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La soldadura prematura de las suturas del crdneo se deno-
mina crdneoestenosis o crdneosinostosis. Ocasiona deformidades
de la cabeza y, con el tiempo, si no se instala tratamiento, lesién
del cerebro y de los ojos. Esta anomalia puede ir acompanada de
otros defectos congénitos. Troquart en 1886 y S. W. Wheaton en
1894, reportaron un cuadro clinico caracterizado por crdneosinos-
tosis y sindactilia; afos mas tarde, en 1909, Apert reunié ocho
casos similares !. Desde entonces esta enfermedad se conoce como
acrocéfalosindactilia o sindrome de Apert; siendo numerosas las
observaciones que se encuentran en la literatura médica. C. E.
Biank y L. Crome recopilaron recientemente 180 casos en la biblio-
grafia mundial '°. En Venezuela se han descrito siete casos ', El
presente trabajo reporta uno nuevo, cbservado en los retenes de la
Maternidad Castillo Plaza de Maracaibo.

CRANEOSINOSTOSIS. CONSIDERACIONES GENERALES

La soldadura prematura de las suturas del crdneo puede com-
probarse en el momento del nacimiento o presentarse poco tiempo
después del mismo. Segin Blank, esto ocurre en uno de cada
160.000 nifos que nacen . Pueden estar soldadas todas las su-
turas o una sola. La sinostosis puede afectar las suturas corona-
ria, sagital y lombdoidea, una o dos de éstas, o bien las tres
a un mismo tiempo o en una forma sucesiva. Segin el nimero
de suturas afectadas y el tiempo en que se presente la sinostosis,
el crdneo tomard una forma que variard de uno a otro caso y que
estarG en relacién con el prondstico de la enfermedad. Una vez
establecida la crédneosinostosis, el crdneo conserva cierta capacidad
de crecimiento; es decir, que sus huesos no crecen Unicamente
o nivel de las suturas*. La microcefalia es rara. Si la sinostosis
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ocurre solamente en una sutura, el crdneo crece compensatoria-
mente en direccién paralela o la sutura esfenosada (regla de
Virchow) 5. De alli que la cabeza de estos enfermos puede tomar
formas diferentes, las cuales han permitido clasificar las sinos-
tosis en seis grupos:

1—Oxicefalia, acrocefalia o turricefalia: existe una sinostosis
precoz y completa de las suturas coronaria y sagital. Esta es la
variedad de sinostosis que encontramos en el sindrome de Apert.
Generalmente se acompana de hipertensién endocraneana. El cra-
neo es prominente en su parte superior. Este alargamiento vertical
puede variar segin la intensidad y el tiempo de aparicién de la
oclusién de las suturas. El crdneo puede adoptar una forma de
cono, de torre o solamente puntiagudo en su vértice. La acroce-
falio parece ser la variedad mds frecuente. 2—— Braquicefalia:
sinostosis de la sutura coronaria o frontoparietal. Existe un acorta-
miento dnteroposterior. 3— Escafocefalia: sinostosis de la sutura
sagital solamente. Existe un alargamiento dnteroposterior, con
estrechez del didmetro lateral. La cabeza es alargada y estrecha
{dolicocefalia). 4— Plagiocefalia: sinostosis unilateral y asimétrica
de una o mds suturas. El crdneo es deforme. 5— Microcefalia:
sinostosis prematura de todas las suturas, las cuales limitan el
crecimiento del crdneo en todos los sentidos. 6— Formas mixtas.

La acrocefalia probablemente es una anomalia hereditaria con
cardcter dominante; aunque, si no existen casos anteriores en una
familia, hay poco riesgo de nuevos casos en los consanguineos
posteriores. Lamy sefiala que la mayor parte de los casos son
esporddicos, como derivacién hereditaria de mutaciones recientes
{edad paterna elevada) ?. Se han publicado casos en hermanos,
en varias generaciones. Hace algunos afos se pensaba que las
infecciones, en particular la sifilis, eran la causa del sindrome; pos-
teriormente, esta idea fue abandonada.

Esta anomalia es mds frecuente en el sexo masculino. Puede
encontrarse asociada con otras malformaciones: sindactilia, pala-
dar excavado y a veces hendido, cardiopatia congénita, atresia
coanal, alteraciones de las articulaciones del codo y de la rodillg,
y una forma familiar de oxicefalia que aparece asociada o casos
de ictericia hemolitica. La sindactilia generalmente se encuentra
en las manos y a veces también en los pies. Se han publicado
casos de sindactilia en las manos con polidactilia en los pies.
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En el periodo neonatal, los Unicos signos para sospechar la
enfermedad lo constituyen la forma irregular de la cabeza y la
presencia de ofras malformaciones congénitas asociadas ', En
estos cosos, el estudio radiolégico permitird comprobar la sinos-
tosis e indicar un fratamiento quirrgico precoz que mejore el pro-
nostico. Si no se hace el diagndstico durante los primeros meses,
el rapido crecimiento del cerebro (que aumenta mds de un 135%
de su peso durante el primer afio de la vida}, detenido por la solda-
dura prematura de los huesos del crdneo, condiciona mds adelante
una serie de manifestaciones que se pueden englobar en el sin-
drome de hipertensién endocraneana: convulsiones, cefaleas, al-
teraciones visuales, edema de la papila, vémitos. El examen fisico
revela entonces que se trata de un nifio cuyo créneo, despropor-
cionado, tiene un didmetro vertical mucho mayor que el sagital
y el biparietal. La frente es prominente. Existe exoftalmos, hiper-
telorismo, estrabismo y limitacién de los movimientos de los glo-
bos oculares hacia afuera. El paladar es ojival o estd hendido. La
denticién es tardia y los dientes estdn implantados en una forma
irregular. La nariz es corta y puede haber labio leporino. Los
pabellones auriculares estdn implantados defectuosamente. La
boca tiende a permanecer abierta. Las extremidades superiores
generalmente son un poco mds cortas que lo usual y hay limitacién
para la abduccién del miembro y la extensién del antebrazo.
Existe ademds retraso mental y dificultad para hablar y para la
marcha. Puede haber ceguera.

Radiolégicamente, el incremento crénico de la presién en el
interior del créneo, se traduce por una serie de signos *: aumento
de los impresiones digitales, adelgazamiento de la calota, discra-
nia, prominencia de las fontanelas y de la regién temporal, despla-
zamiento de la silla turca en direccidn caudal, gumento de la
profundidad de la fosa craneal media que generalmente estd en-
sanchada con dimensiones tres veces mayores que lo normal, ver-
ticalidad de la porcidn anterior de la base del crdneo con acorta-
miento de la fosa anterior, desplazamiento de las alas mayores
del esfenoides hacia adelante y aplanamiento de la érbita (exof-
talmos), la sutura esfenopalatina puede estar abierta, desplaza-
miento de la ldmina cribosa del etmoides en direccién caudal y
ensanchamiento de la distancia interocular (hipertelorismo) quizds
por la osificacién precoz del maxilar superior, hipoplasia del hueso
frontal, y a veces pueden verse huesos wormianos en las fonta-
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nelas. Se encuentra ademds un aumento considerable de la pre-
sion del liquido céfalorraquideo. El neumoencéfalograma no siem-
pre consigue visualizar los ventriculos sometidos a una presion
exageradamente elevada *

Una vez que se tiene el estudio radiolégico de crdneo, el diag-
néstico diferencial es sencillo. La enfermedad de Crouzon (disos-
tosis crdneofacial) es una combinacién de una sinostosis prema-
tura de la sutura coronal y deformidades en los huesos faciales
que le dan a la cara un aspecto caracteristico. ? El sindrome de
Lawrence-Moon-Bield (retinitis pigmentaria, polidactilia, obesidad y
retraso mental), a menudo puede acompafarse de otras malfor-
maciones como acrocefalia, sindactilia y cardiopatia congénita. Los
raquitismos resistentes a la vitamina D, las hipercalcemias idio-
paticas y la hiperfosfatasia, pueden presentar créneoestenosis

prematura que a veces exige craniectomia.

El fratamiento es quirirgico inmediato. La acrocefalia con
mds de tres afos de evolucién, determina lesiones irreversibles.
Se practica craniectomia lineal, a lo largo de las suturas prematu-
ramente cerradas. Se puede evitar que los huesos vuelvan a
soldarse, separando los bordes frescos con algin material inerte
(polietileno).

PRESENTACION DEL CASO

J.P.P. (H.U. 04-93-71). Fecha de nacimiento: 11-3-66.

Antecedentes: madre de 34 afios, natural de Trujillo, residen-
ciada en Maracaibo desde hace varios afos; con 9 embarazos
anteriores. Todos sus hijos han nacido vivos; uno murid hace 15
afos por gastroenteritis. El producto del noveno embarazo (her-
mano del caso reportado) fue un nifo varén que desde el naci-
miento presentaba deformacién del crdneo y asimetria facial. Fue
diagnosticado como plagiocefalia (crdneosinostosis unilateral de la
sutura coronaria) (Fig. 6). La madre no refiere abortos. Su emba-
razo actual no fue controlado. La gestacién duré 9 meses, sin
complicaciones. Parto eutdcico. Presentacién cefdlica, de vértice.

Historia clinica: producto del décimo embarazo. Recién no-
cido de sexo femenino que pesd al nacer 3.860 grs. Talla: 53
cms. Respird espontdneamente, inmediatamente después del parto,
sin estimulos. Apgar: 9 puntos. En las primeras horas después del



nacimiento, las condiciones generales eran buenas. Tenia coloracién
normal de piel. Lanugo abundante; principalmente en los miem-
bros superiores. Circunferencia cefdlica: 38 cms. Ojos oblicuos.
Moderado exoftalmos. Puente nasal amplio. Pequefa hendidura
en el tercio posterior del paladar. Cuello corto. Térax simétrico. Bue-
na expansién respiratoria. El murmullo vesicular se auscultaba nor-
mal. El abdomen era blando y sin visceromegalia. Se observé
acortamiento de los dedos de pies y manos; existia sindactilia
de los dedos indice, medio y anular de ambas manos. Todos los
dedos de los pies estaban unidos unos a otros (Figs. 1 y 2). La
nifa fue colocada en el retén de observacién.

Exémenes: la radiografia de créneo revelé sinostosis prema-
tura de las suturas coronaria y sagital. Créneo braquicefdlico
(Figs. 3 y 4). La telerradiografia mostré un discreto aumento de
la silueta cardiaca con predominio de las cavidades izquierdas. El
pediculo se encontraba ensanchado por la presencia de un timo
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hipertrofiado (Fig. 5). El ECG revelé marcada desviacién del eje
eléctrico hacia la derecha, en las precordiales; y crecimiento biven-
tricular. No se auscultaron ruidos sobreagregados; los ruidos car-
diacos eran ritmicos. Frecuencia: 120 por minuto. No se descartd,
en vista de estos hallazgos, la posibilidad de una cardiopatia
congénita. Los cardidlogos aconsejaron nuevo control dentro de
tres meses.

Evolucién: la paciente fue dada de alta el 22-3-66, a los
once dias de nacida, en buenas condiciones generales. Fue refe-
rida al Servicio de Cirugia Infantil del Hospital Universitario, donde
se completa su estudio para intervenirla quirdrgicamente.

RESUMEN

Se presenta un nuevo caso de acrocéfalosindactilia. Una re-
cién nacida, con las caracteristicas mdas notables del sindrome y
que tfiene un hermano inmediato mayor con crdneosinostosis uni-
lateral (plagiocefalia). Es el octavo sindrome de Apert publicado
en el pais y el primero en el Estado Zulia. Se hace un breve and-
lisis sobre la historia de la enfermedad y algunas consideraciones
generales sobre la créneosinostosis, su clasificacién y las manifes-
taciones clinicas y radioldgicas mds importantes de la acrocefalia.
Senalamos el pronéstico y tratamiento de la enfermedad.
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“El error nos rodea y, furtivamente, penetra
en nosotros en la menor oportunidad. Todo méto-
do es imperfecto”.

Charles Nicolle

(“El Arte de la Investigacién
Cientifica”. W, I. B. Beveridge).



