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La craneostenosis es un proceso conocido desde los primeros
tiempos de la Medicina. Virchov, a mediados del siglo pasado, esta-
blecié que cuando dos huesos del craneo se fusionan precozmente,
el crecimiento en sentido perpendicular a dicha sutura quedaba de-
tenido o retardado, pudiendo so6lo seguir creciendo en sentido longi-
tudinal a la misma. Esto es una consecuencia de la forma particular
de osificacion de los huesos del craneo, y para poder comprender los
diversos tipos de deformaciones que veremos mas adelante, recorda-
remos brevemente algunos detalles de su desarrollo evolutivo.

En el momento del nacimiento, los huesos membranosos de la
bdéveda estan separados entre si y el crecimiento se produce a ex-
pensas de sus bordes, de manera que cuando éstos se fusionan, todo
crecimiento ulterior es imposible. Normalmente (segin Ford), las
suturas comienzan a cerrarse entre los 6 y los 12 meses, y la fonta-
nela anterior se cierra (aunque ello no implique fusionarse) entre los
14y 22 meses.

Aunque la época en que los huesos estan ya firmemente fusio-
nados y, por consiguiente, es imposible su crecimiento, no esta bien
determinada, puede aceptarse que alrededor de los 10 afios, las su-
turas son lo suficientemente firmes como para que el craneo ya no
pueda crecer mas.

De esta manera, los procesos de craneoestendsis al impedir el
crecimiento dseo, daran lugar a diversos tipos de deformaciones
segun cuales sean las suturas comprometidas.

(*) Trabajo de ingreso a la Sociedad de Cirujanos de Chile, leido en la sesion
N* 164 del dia 27 de Abril de 1935.

(**) Becado hondurefio en el Instituto de Neuroclrugia e Investigaciones Ce-
rebrales. Santiago de Chile, Republica de Chile.
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En la literatura se encuentran descritas todas estas deformida-
des, habiendo los autores creado distintos nombres para su designa-
cién. Asi han aparecido una serie de denominaciones que pueden
inducir a confusion.

Desde un punto de vista practico, nosotros seguimos a los auto-
res que efectdan la clasificacién segun las deformidades a que ha
dado origen los diversos tipos de craneostenosis.

Asi consideramos:

1.—La escafocefalia o craneo alargado en sentido antero-poste-
rior, producido por el cierre precoz de la sutura sagital.

2—La braquicefalia o acrocefalia, en que el craneo es ensan-
chado en sentido transversal por e! cierre precoz de la sutura coro-
naria.

3.—Formas mixtas, por el cierre precoz:

a) De la sutura sagital y coronaria, o

b) De la sutura sagital y lambdoidea.

4/'—La oxifalia o turricefalia, en que el craneo so6lo puede
desarrollarse en sentido vertical debido al cierre precoz de todas
sus suturas.

5.—La plagiocefalia, en que por cierre precoz de la sutura co-
ronaria de un solo lado se observa un craneo asimétrico.

6.—La trigonocefalia, con frente puntiaguda o mas bien estre-
cha en sentido transversal por cierre precoz de la sutura medio fron-
tal o metdpica; y

7.—La disostosis craneofacial de Crouzon, en donde la defor-
midad se marca sobre todo en la faz debido a la soldadura precoz
de los huesos de la cara.

ETIOPATOGENIA:

Muy diversas son las interpretaciones que se han dado para ex-
plicar el proceso de la craneoestenosis. Recordaremos simplemente
que Virchov creia que era consecuencia de inflamaciones de las me-
ninges, que Fournier lo atribuy6 a una etiologia luética no obstante
que las reacciones serolégicas fueron negativas Y que Thoma la atri-
buia a la presion externa ejercida sobre el craneo del feto durante
su vida intrauterina.

La idea actualmente mas aceptada es la emitida por Morselli
en 1875 y posteriormente por Rieping en 1919, quienes pensaron
que un desEIazamiento de los centros de osificacion en dos huesos
.contiguos, hacia que estos puntos estuvieran mas proximos entre si,
, ocasionando si soldadura precoz.

Respecto a su etiologia se ha incriminado indistintamente como
causas productoras, a la lues, a traumas intrautérinos o del momento
del parto a trastornos endocrinos, a infecciones, a avitaminosis, etc.,
vicreyéndose hoy que se trata mas bien de trastornos genéticos del
desarrollo; esta hipétesis se ve confirmada por la frecuente asocia
cién de otras malformaciones somaticas (muy especialmente sindac-
tilia) y por la constatacion de cuadros similares en varios miembros
de una familia. -
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Patterson ha observado que la craneoestenosis es mas frecuente
en el sexo masculino (en un 85%).
Young atribuye esta malformacidn a una hipercalcemia.

SINTOMAS:

Como sabemos que el crecimiento del cerebro es muy acele-
rado durante los tres primeros anos y especialmente durante los pri-
meros doce meses; se comprende facilmente que la craneoestenosis,
al dificultar su normal desarrollo, dé lugar a un cuadro clinico que
serd tanto mas intenso cuanto mas precoz haya sido la fusion ésea.

Entre los sintomas merece destacarse la frecuencia del retardo
mental; esto no es constante, pero es lo que se observa en la mayoria
de los casos.

Al no poder expandirse normalmente el cerebro, se origina un
cuadro de hipertension endocraneana: con cefalea, vémitos y edema
de papila. La persistencia de estas condiciones lleva muy frecuente-
mente a una atrofia éptica, por lo que es comuln en contraer ceguera
uni o bilateral.

Por otra parte, las deformaciones craneanas producen una serie
de defectos, algunos de los cuales pueden ser muy manifiestos: la
poca profundidad de las érbitas ocasiona exoftalmia, que puede lle-
gar a impedir el cierre de los parpados; ademas, la distinta direccidn
del eje de la orbita es responsable del estrabismo y frecuentemente
a_ume)nto de la distancia entre ambos globos oculares (hipertelo-
rismo).

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

Es fundamental la distincién entre craneoestenosis y microcefa-
lia. En esta segunda eventualidad la alteracién primaria consiste
en una atrofia cerebral y de esta manera, al no existir la suficiente
presion endocraneana, los huesos de la boveda no se desarrollan
normalmente y asistimos a un craneo de dimensiones reducidas. Esta
distincion, que se hace especialmente por medio del estudio radio-
grafico, permite establecer criterios terapéuticos muy distintos en
uno y otro caso.

EXAMENES COMPLEMENTARIOS:

La radiografia simple de craneo es indispensable en todos los
casos. Ella permite reconocer las fusiones 0seas y, por otra parte, las
deformaciones craneanas se distinguen mucho mejor en la placa ra-
diografica, que al examen clinico.

La encefalografia permite hacer el diagnostico de atrofia cere-
bral en los casos de microcefalia, lo mismo que la electroencefa-
lografia.

No creemos que sea de real valor el estudio del indice cefalico
como elemento que nos permita evaluar la mejoria de los pacientes
opderados de sinostosis sagital, como sostienen McLaurin y colabo-
rador.
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TRATAMIENTO:

Lannelongue, en el afio 1890, fue el primero que practicé cra-
niectomias en estos casos de craneoestenosis, con el objeto de per-
mitir una separacién de los huesos de la béveda.

Después de él, numerosos autores han ensayado distintos tipos
de operaciones (descompresivas subtemporales, craniectomias linea-
les siguiendo las lineas de suturas, etc.), siempre con el mismo fin.

Los resultados obtenidos han sido variables segun las diversas
circunstancias. En primer lugar, como facilmente se comprende, las
posibilidades de obtener una mejoria dependen de la precocidad de
la intervencion en relacion al momento que se produjo la fusion
6sea. Una vez que el cerebro ha visto limitadas sus posibilidades
de crecimiento y ello se ha traducido en un retardo mental, dismi-
nuye considerablemente el porcentaje de éxito; esto es un aspecto
en el que estan de acuerdo todos los autores quienes aconsejan efec-
tuar la operacién antes del afio, si posible antes de los 6 meses.

Por otra parte, debemos tener presente que cuanto menor sea
la edad del paciente, el hueso presenta mayores posibilidades de
regeneracion 6sea. Como las craniectomias lineales se efectian por
lo general de un ancho de 1 cm. o I1/2cms., en muchos casos al
cabo de pocos meses se observa una nueva fusion 6sea que obliga a
rein-tervenir al paciente. Por esta circunstancia se han ideado
técnicas que colocan laminas de substancias extrafias inertes tales
como tantalio, polietileno, etc.. sobre los bordes de la craniectomia
efectuada y de esta manera so evita la nueva soldadura 6sea.

La técnica empleada, en nuestro Instituto es la siguiente:

1 Anestesia general con intubacion o con Seconal y Dimecaina

local.

2. Practicar dos incisiones a lo largo de la sutura coronaria de
jando un puente cutaneo de 2 cms. en relacion con el plano
sagital.

3. Desporiostizar encima y a lo largo de la sutura coronaria y
electrocoagular este periosto en una extensién que compren
de de 1\ cms. por delante y por detras de dicha sutura.

4. Trépano sobre la sutura coronaria derecha.

5. Reseccidén 6sea a lo largo de la sutura coronaria y hasta la
base del craneo, en una extensién de 3~ cms. de ancho y
uniendo ambas craniectomias en la linea media donde, si es
necesario, se puede ampliar ain mas la craniectomia imitan
do una fontanela.

A continuacion expondremos la historia clinica y el tratamiento

efectuado en los pacientes estudiados por nosotros.

Caso No. 1, Obs.N0.2831.—A. E. S. (vardn), lactante de 10 meses
de edad, nacido de parto prematuro (a los 8 meses). Los familiares
notaron detencidon del crecimiento de la cabeza y desde hace un
mes crisis convulsivas sin pérdida del conocimiento que se inician
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en el lado izquierdo. Ademas, desde el nacimiento el nifio tiene es-
trabismo convergente.

Al examen se encontré: cierre de las fontanelas, circunferencia
craneana de 38 cms. (normal 45 cms.), estrabismo convergente por
paralisis de ambos rectos externos y reflejos profundos mas vivos a
derecha. No habia edema de papila y el resto del examen neurol6-
gico era normal.

La radiografia simple de craneo revelé una soldadura prema-
tura de todas las suturas.

Ingresa al Instituto y se efectla una desperiostizacion y resec-
cion 6sea a lo largo de la sutura coronaria (1 cm. a cada lado), sin
tomar la precaucion de recubrir los bordes con substancias inertes
para evitar su reosificacion prematura. Fue dado de alta en buenas
condiciones.

Dos meses y medio después, el diametro cranieal habia aumen-
tado a 39.5 cms., persistia el estrabismo convergente y las crisis
convulsivas habian disminuido en frecuencia.

Controles radiograficos posteriores confirmaron el aumento de
los diametros cefalicos; por otra parte, la craniectomia permitié la
separacion de los huesos de la béveda, y de esta manera la hendi-
dura aumentdé \ cm. en sentido transversal. Una nueva radiografia
tomada 5.5 meses después de la intervencién mostraba que la cra-
niectomia permanecia ensanchada dejando apreciar algunos focos
de calcificacion especialmente evidentes en la parte anterior de la
zona resecada. A los 12 meses, la reosificacion era mas evidente, pero
la craniectomia permanecia aun abierta (Figuras 1-2-3).

Figura N"
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Caso N 2. Obs. N 4027 a. —L. F. F. (vardn), lactante de 2 meses y
10 dias que naci6 con discreto grado de asfixia azul. Desde el 5° dia
de vida presentdé sacudidas clénicas en ambas extremidades iz-
quierdas que se hacian evidentes durante el suefio y cesaban en la
vigilia; estas crisis se sucedieron durante un mes, al cabo del cual
remitieron sin ningdn tratamiento. A los 15 dias del nacimiento los
familiares notan ausencia de fontanelas, siendo su circunferencia
craneana de 31 cms. Una semana antes de su ingreso reaparecen
las sacudidas clénicas en el lado izquierdo en coincidencia con hi-
persialorrea ligeramente espumosa; estas crisis se presentan cada
2 6 3 horas y ceden a la ingestion de Luminal.

A su ingreso se comprueba: circunferencia craneana de 32,5
cms. (normal 41 cms.), la fontanela bregmatica y lambdoidea estan
cerradas, miosis bilateral y resto del examen neurolégico normal.

Las investigaciones de laboratorio de rutina fueron igualmente
normales.

El diagndstico de craneoestenosis se confirma con la radiogra-
fia simple de crdneo y se efectla una reseccion 6sea a lo largo de
toda la sutura coronaria (1£ cms. de cada lado). Se da de alta en
buenas conduciones.

Caso N* 3. Obs. 6823. —J. L. G. P. (mujer), nifia de 13 meses de
edad, sin atecedentes familiares de interés, habiendo notado los
padres el cierre de la fontanela bregmatica al mes de edad.

A su ingreso al Instituto se comprueba: fontanelas cerradas, cir-
cunferencia craneana 37.5 cms. (normal 46 cms.), atrofia papilar bi-
lateral probablemente primitiva y coriorretinitis difusa bilateral que
puede ser heredo-luética.

Los examenes de rutina fueron normales y los tests psicométri-
cos revelaron una edad mental acorde a su edad.

La radiografia simple de craneo confirmdé la sospecha clinica
de craneoestenosis y se efectlia una reseccion 6sea de 2 cms. de an-
cho a lo largo de toda la sutura coronaria; se efectiia ademas la des-
periostizacion en una zona de 2 cms. desde los bordes de la cra-
niectomia. Es dada de alta en buenas condiciones.

Un control efectuado 5 meses después mostré un aumento de
la circunferencia craneana que alcanzaba ahora 39.5 cms.

Caso N 4. Obs. 7270.—E. M. H. (vardn), lactante de 3 meses de
edad, con antecedente de parto distésico en que fue necesario apli-
cacion de férceps y naci6é con asfixia azul. Presenté desde el naci-
miento convulsiones clénicas de poca duracion del miembro inferior
derecho que fueron disminuyendo de frecuencia y que no se pre-
sentan desde hace un mes.

Ingresa al Instituto, en que se comprueba: fontanela bregma-
tica casi cerrada, circunferencia craneana 37.5 cms. (normal 41.5
cms.), indice cefalico 79 (craneo braquecéfalo); paresia del recto
externo izquierdo e hipotonia bilateral mayor a izquierda.

El E. E. G. y los examenes de rutina fueron normales.

La radiografia simple confirma el diagndstico de craneoeste-
nosis.
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Se practica una desperiostizacién y craniectomia lineal a lo
largo de la sutura coronaria de 2 cms. de ancho y se da de alta en
buenas condiciones.

Los controles posteriores mostraron un aumento progresivo de
la circunferencia craneana, que de 37.5 cms. a su ingreso (normal
41.5 cms.), dos meses después alcanzaba 40.5 cms. (normal 42.5
cms.); al afo de edad 44.7 cms. (normal 46 cm.), y al afio y medio
46.5 cms. (normal 47 cms.) En este Gltimo control persistia una dis-
creta paresia del recto izquierdo, los tests de Gesell y Binet Kulh-
mann efectuados por la Dra. Capdeville revelaron un nivel mental
acorde con su edad de 18 meses.

Una radiografia de control efectuada 14 meses después de la
operacion, permite observar gue ambos extremos inferiores de la cra-
niectomia se encuentran ocluidos por el proceso de reosificacion y
gue s6lo permanece parcialmente abierta la parte en corresponden-
cia con la linea media (Fig. 4).

Figura N? 4

Caso N? 5. Obs. NP 7437.—J. A. A. Y. (varén), lactante de 3 me-
ses con antecedentes de parto distésico. Naci6 con asifixia y desde
el primer dia se constaté rigidez cervical, incapacidad para mamar,
cianosis intermitente, respiracion irregular, nistagmus horizontal,
hipertonia muscular generalizada con reflejos tendinosos exagerados.

Ingresa al Instituto y se presenta indiferente con el medio que
lo rodea, llora en forma casi continua y presenta contacciones del
tronco en flexién y de las extremidades en extensién. La circunfe-
rencia craneana es de 38.2 cms. (normal 41,5 cms.), no se palpan
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las fontanelas; hipertonia muscular generalizada con reflejos pro-
fundos vivos bilaterales.

El E. E. G. indica signos de agresion difusa y caracteres especi-
ficos con descargas bilaterales de origen profundo. Las reacciones
seroldgicas en sangre fueron negativas Y el L. C. R. fue normal.

La radiografia simple de crdneo reveld un cierre precoz de las
suturas, por lo que se hace una reseccion 6sea a lo largo de la sutura
coronaria. En el post-operatorio y a pesar del tratamiento con Lu-
minal, continuaron observandose las contracciones del tronco y
miembros antes referidas. Se da de alta en buenas condiciones.

Un control posterior efectuado 2 meses y medio después permi-
tia apreciar una circunferencia craneana de 41.5 cms. (normal 43
cms.); se continuaba el tratamiento con luminaletas habiendo dismi-
nuido en frecuencia las contracturas generalizadas.

Un nuevo control efectuado dos meses después no mostré nuevo
aumento de la circunferencia craneana que se mantenia en 41.5 cms.

Un control radiogréafico efectuado 11 meses después de la inter-
vencion permitia observar que la brecha 6sea esta casi totalmente
cerrada (Fig. 5).

Figura N? 5

Caso N° 6. Obs, N° 8U5.—J. D. F. D. (mujer). Paciente de 4 afios
de edad, nacida de un parto prolongado y laborioso. A los 5 meses
los padres aprecian una microcefalia y un mes después el Profesor
Scroggie comprobo el cierre de la fontanela bregmatica. Al examen
de ingreso se aprecia un craneo pequefio para su edad con una cir-
cunferencia de 44 cms. (normal 49 cms.) y un déficit intelectual que,
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segun el informe del psiquiatra infantil, corresponde a una edad
mental de 2 afios. ElI fondo de ojo es normal y hay un estrabismo
convergente; ademas, ligera anisocoria con pupila derecha mayor
que la izquierda. Paresia facial central derecha y sospecha de hemi-
paresia del mismo lado. Reflejos tendinosos sumamente disminuidos.

Se efectlia una craniectomia de 3 1/2 cms. de ancho, siguiendo la
sutura coronaria; se reseca Yy electrocoagula todo el periostio visible
en una extensién de varios centimetros a cada lado de los bordes
6seos. Con el objeto de evitar un afrontamiento 6seo posterior se
colocan en ambos bordes de la reseccién 6sea, 16 clips de tantalio
de aproximadamente 2 cms. de ancho, teniendo la precauciéon de
colocar estos clips uno enfrente de otro. Se da de alta en buenas
condiciones.

Un control efectuado 6 meses después mostré un aumento de la
circunferencia craneana que alcanzaba ahora a 44.5 cms.

CHAMEQESTENOSIS Y CONTROL POST-OPERATORIO
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Por consiguiente, de la observacion de los casos precedente-
mente relatados, inferimos que en general las craniectomias linea-
les, siguiendo las lineas de suturas fusionadas precozmente, permi-
tieron en un primer momento un aumento de los diametros cefalicos
acompafados de cierta mejoria en el cuadro clinico. No obstante los
controles posteriores no mostraron nuevos aumentos significativos,
y las radiografias de control comprobaron un mayor o menor grado
de nueva fusidn 6sea, segun los casos.

Es por esto que estimamos indispensable la colocacién de subs-
tancias inertes sobre los bordes de trepanacién para evitar su sol-
dadura y seguir permitiendo la expansidn de la caja craneana.

RESUMEN:

Se efectlia una revision de las distintas formas clinicas de cra-
neoestenosis. Se recuerdan las teorias emitidas y el tratamiento pro-
puesto por distintos autores.

Se presentan seis casos de craneoestenosis habiendo efectuado
en todos ellos la craniectomia lineal siguiendo la sutura coronaria.

En general se observd que después de un aumento de la cir-
cunferencia craneana en los primeros meses después de la operacién,
se asistia a un aumento mas moderado o incluso una detencion del
crecimiento debido a los procesos de reosificacion que ocluian la
trepanacion efectuada.

Es por esto que se hace hincapié en la necesidad de colocar
substancias inertes sobre los bordes de la brecha ésea para impedir
un nuevo cierre prematuro.
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