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El cierre prematuro de una o varias suturas del crdneo se
denomina créneosinostosis 2. Se trata de un hallozgo poco fre-
cuente que ocasiona una deformidad de la cabeza y signos de
hipertensién endocraneana. La crdneosinostosis puede encontrar-
se asociada a otras malformaciones congénitas. Y en algunos ca-
sos esta asociacién adquiere signos tan caracteristicos y cons-
tantes, que el cuadro clinico ha sido considerado como un sin-
drome aparte. Ejemplos de esto son la acrocéfalosindactilia ' y
la disostosis crdneofacial 3. En casi todos estos casos la enfer-
medad es familiar y se hereda como un cardcter dominante o
recesivo. Crouzon, en 1912, fue el primero en descubrir el cua-
dro clinico de la disostosis créneofacial, caracterizado por créneo-
sinostosis e hipoplasia de los huesos faciales. Este sindrome se
ha clasificado dentro de las enfermedades éseas constituciona-
les del créneo y la cara.

El presente trabajo reporta un caso de la enfermedad de
Crouzon, observado en el Departamento de Pediatria del Hos-
pital Universitario de Maracaibo.

PRESENTACION DEL CASO

E.R.R. {H.U. 02-96-56). Fecha de nacimiento: 6-4-57.

Enfermedad actual: consulta en el Hospital el 25-5-65 por
presentar hemorragia genital desde el dia antferior cuando su-
frié traumatismos generalizados al caerse de un puente. Diagnés-
ticos de ingreso: 1) herida contusa en regién vulvar, 2} desnutri-
cién de | grado.

Antecedentes: natural de El Mojdan, Dto. Mara, Edo Zulia. Pro-
trusién de globos oculares, desde el nacimiento. Se paré a los



10 meses; caminé a los 12 meses. Ha recibido todas las inmuni-
zaciones. Tuvo sarampién hace un afio. Se niegan antecedentes
patolégicos familiares.

Examen fisico: peso: 17.500 grs. Temperatura: 37.5°C. Talla:
108 cms. Déficit pondoestatural del 289%. Buenas condiciones
generales. Regién frontoparietal prominente. Exoftalmos marca-
do, sin desviacién de la mirada (Fig. 1); reflejo fotomotor nor-

Fig. 1. Fig. 2.

mal. Amigdalas hipertréficas; halitosis. Dientes cariados y mal
implantados. Lengua geogréfica. Herida pequefia y sangrante
en la horquilla vulvar. No existe déficit intelectual.

Evolucién: permanecié hospitalizada 4 dios. En  pabellén
bajo anestesia general, se practicé exploracién de la regién pe-
rineal y sutura de pequeia herida en la base del himen. Lla
evolucién fue satisfactoria.

Exdmenes complementarios: Consulta al oftalmélogo: “'Exof-
talmos bilateral; los movimientos oculares estdn conservados. La
papila éptica aparentemente estd pdlida, pero se necesitaria ob-
servacion periédica para descartar atrofia éptica. No se aprecian
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pliegues en la retina”. Un afio mas tarde, el 22-4-66, el fondo
de ojo era normal. Radiografia de crédneo (Fig. 2 y 3): “marca-
da acentuacidén de las impresiones digitales en toda la extensién
de la béveda. No se visualizan las suturas, debido a que se
encuentran cerradas completamente. La silla furca estd dentro
de limites normales’. Radiografia de térax: normal. Examen de
orina: levaduras abundantes. Glicemia: 128 mgrs. Examen de
heces: poliparasitosis. Hematologia: 8.7 grs. % de hemoglobina
y 31% de hematdcrito.

Fig. 3. Fig. 4.

COMENTARIOS

La disostosis crdneofacial o enfermedad de Crouzon pre-
senta las siguientes caracteristicas clinicas: estenosis prematura
de una o mds suturas del crdneo, insuficiente desarrollo de los
huesos de la cara, prognatismo del maxilar inferior, exoftalmos
bilateral y deformacién en pico de éguila de la nariz. Ocasional-
mente pueden encontrarse una talla insuficiente, paladar excava
do, estrabismo, hipertelorismo, espina bifida, sordera y hernia
umbilical # 6. Otros autores han encontrado sindactilia 3,

La crdneosinostosis le confiere a la cabeza una forma anor-
mal que varia segin la sutura afectada. Radiolégicamente pue-
de apreciarse la sinostosis prematura de una o més suturas
del crdneo, generalmente de la coronaria 2 Esto determina que
mds adelante, al aumentar la presién intracraneal en una for-
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ma crénica, aparezcan las llamadas impresiones digitales y un
adelgazamiento de la tabla interna. Estos signos se encuentran
en las radiografias de crdneo del caso que describimos.

La hipoplasia de los huesos de la cara le da al rostro de
estos pacientes un aspecto tipico e inconfundible, EI didmetro
anteroposterior de las érbitas estd disminuido y en cambio estd
aumentado el didmetro transversal de las mismas ¢ Esto deter-
mina una protrusién de los globos oculares, que a veces lle-
ga o ser fan marcada que le impide cerrar los pdrpados al
paciente. Por esta razén la queratitis es frecuente’. General-
mente existe estrabismo divergente y ocasionalmente nistagmo
e hipertelorismo; sin embargo, en nuestro paciente no se ob-
servan estos signos. El aumento de la hipertension endocraneal
puede provocar vémitos, retraso mental y edema de la papila.
Otra causa de pérdida de la visidn puede ser la compresidn
del nervio éptico en su canal, por rechazamiento de la peque-
na ala del esfenoides 58 Ademds, se han sehalado disturbios
olfatorios y auditivos. Los senos paranasales estdn poco desa-
rrollados. En este coso, a pesar del marcado exoftalmos, el
fondo de ojo era normal. La nariz generalmente estd incur-
vada y se le ha comparado con el pico de un dguila. Existe
hipoplasia del maxilar superior, lo cual determina un cierre
imperfecto de la boca y protrusién del labio inferior vy de la
mandibula (Fig. 4). Los dientes se implantan defectuosamente
y es frecuente la caries dental.

La enfermedad de Crouzon se hereda como un cardcter do-
minante en un 25 al 509% de los casos; el resto corresponde a
las formas llomadas esporddicas, en las cuales no se encuen-
tran antecedentes familiares de enfermedades bseas. Sin em-
bargo, no es raro encontrar varios casos en una misma fami-
lia®, y entonces se observa una aparente progresiéon de la se-
veridad de los signos en los casos que sucesivamente se van
presentando °. Aunque en la bibliografia se citan una serie de
factores (inflomacién de las suturas, defectos congénitos, disfun-
ciones hormonales, etc.)* para explicar los diferentes casos de
la enfermedad de Crouzon, ninguno de ellos ha sido acepta-
do definitivamente, y la etiologia continla siendo desconocida.

El tratamiento neuroquirirgico generalmente se considera
necesario cuando el aumento de la presién intracraneal, o el
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exoftalmos, son exagerados y comprometen la visién o el des-
arrollo mental del paciente. También se practica blefaroplas-
tia para prevenir una queratitis 7. El pronéstico es bueno si no
existe dafio cerebral secundario o la hipertensién endocraneal.
En el caso contrario se observa déficit mental.

RESUMEN

Se presenta un caso de la forma esporddica de la enfer-

medad de Crouzon o disostosis créneofacial. Se hacen comen-
tarios sobre las manifestaciones clinicas y tratamiento de la en-
fermedad.
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“Cuando miro hacia el pasado, sélo puedo desechar
la tristeza que se apodera de mi, tratando de vis-
lumbrar ese futuro feliz, cuando la infeccion sea
desterrada. Pero si no me es concedida la oportu-
nidad de verlo con mis propios ojos, el convenci-
miento de que tarde o temprano llegari ese mo-
mento, alegrara la hora de mi muerte”.

Semmelweis

“El Arte de la Investigacién
Cientifica”. W. 1. B. Beveridge.



