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INSTITUTO DE NEUROLOGIA ¥ NEUROCIRUGIA

Disostosis craneofacial o Enfermedad de Crouzon

Reporte de 9 casos
Por loz Drea.:

Humeerro Fovaca Siears.* Orro HernAnoez-Cossio,”
CEPERAD 50 GARCIA®® v Ancer Casteo MesTrRe
Esprraxza Barroso = A C M e

Foyaca Sibote, H. o al. Disestosds crdueofaciel o Enfermedad de Crouzon. Reporte de 9
casoi. Rev. Cub. Ped. 45: 2, 1973,

Se presentan nueve casas mbs de disostosiz crancofacial con los que ya son 23 los apare.
ridor en nuestras pobliraciones na-ionale:, 3¢ analizan los resuliados obtenidos en la revi-
vign rlinica vy radiclégica, destacandose el predominio d= ln raza blanca. Se discote ] papel
de la herencia ¥y de los antecedentes perinatales, explicando lo: mecanismos en gquoe e
basan In deformidad craneal ¥ farial. los trastornos orbitaries ¥ aculares, asi como del fondo

de ojo y sgudeza viswal qoe preseniaron todo.. Se estableren ronclusiones en rosnto a la
f':l'- cranes v auments d:1 angule farial con hinertelarismo v polize de arrelle del

farmna
maxilar superinr en todos los parientes,

Se conoce como diso:tosis craneofa.
cial o enfermedad de Crouzon al cuadro
clinico caracterizado por la combina-
cidn de:

1. Deformaciones del crianeo, prin-
cipalmente de su béveda, que
ahomba por su parte frontal ex-
terna, a causa de la sinostosis pre-
matara = la fomtanela anterior,
vrobresaliende la regién temporo.
parietal. Todo cllo determina una
braquicefalia del tipo de la esca.
fo v wrigonocefalia.

2. Malfo:maciones faciales, consis.
tentes en hipoplasia de los maxila.
red  puperiore:, con prognatismo
del inferior, nariz en pico de loro
y héveda palatina estrecha.

* Residente de neurclogin, Institulo de Nen.
rologia ¥ Neuracirugia, 29 v I, Habana 4.

** Especinllita de ler. grade en radiologis.
instruciors  de radiologin de |a uela de
Medicina de La Habana, jefe del Departamenio
de Radiologin del Institute de MNewrologin v
Medrorirugin,

“*® Hesidente de oftalmolagia, Hospital
“Gral Calixta Garcia™, Habana,

3. Alteraciones oculares, en forma
de exoftalmo hilateral, estrabismo
divergente ¢ hipertelorismo.

4. Transmision hereditaria con e
dencia a la incidencia familiar,

Estas alteraciones, em su conjunto,
dan un aspecto distintivo al paciente,
que no permite confusiéon en su diag-
nostieo, exceplo con la acrocefalosindac-
tilia o enfermedad de Apert' en la que
a la dirostosis crianeofacial s= le ana-
den alteraciones de las manos v de los
pies, con uno o varios dedos unidos.'*™

En 1912 Crouzon'® deseribié por pri-
mera vez el cuadro clinico al que lla.
mé disostosis eraneofacial ¥y que mis
tarde recibiria ma nombre, y en 1929
poblica un informe sobre una familia
en la que la madre, nn hermano y dos
hijos presentaban el cuadro tipico, se.
nalamwdo el caricter hereditario v fo.
miliar de eita patologia.’ En ese mismno
trabajo, Crouzon haece referencin a las
puhblicaciones aparecidas deade su pri.
mera deseripeién (1912.1929) mencio-



nando los trabajos de Herndndez Loo.
ches v de Ferrer, de Cuba.

Revizando nuestra literatura se en-
contraron 14 casos publicados con an-
teriorilad ‘' a loz nueve nuestros; uno
por Ferror*® en 1928, uno por Herndn-
dez Loeches y Dihigo™ en 1929, tres
por Ydaez*' en 1930, uno por Cabrera
v eolaboradores” en 1937, uno por Hor-
ges® en 1940, uno por Beyra® en 1941,
uno por Dihigo'®* en 1944, cuatro por
Expisito'™ en 1956, y uno por Murias"
en 1962. En el presente trabajo expo-
nemos ¢l total de casos que han recibi-
do este diagnéstico en nuestra hmstitu-
cion en sus 10 afio: de existeneia.

MATERIAL Y METODOD

Fueron revisadas retrospectivamente
laz alteraciones clinicas ¥ radiolégicas
que presentaban 9 pacientes diagnos-
ticados como portadores de una disos-
tosis craneofacial, estudiados en el Ins-
tituto de Neurologia y Neuwrocirungia
entre los aiios de 1962 y 1972. Estos
fucron los tinicos casos que corresporr
dieron a esa patologia entre 46 (0 pa-
cientes regisirados en nuestros archivos,
fluctuando sus edades entre do: meses
¥y un aio.

Desde el punto de vista clinico se
analizan las alteraciones de la cara y el
craneo. Y en cuanto al radielégico son
revisadas las alteraciones en las vistas
froirtal ¥ lateral de erineo del primer
examen, no reportando los hallazges
evolutivos que serin motive de una co-
municacién pesterior; dos pacientes ha-
bian side previamente sometidos a cra-
pisctomia correctora, habiéndose reali-
zado el neumoencefalograma en otro de
los enfermos.

Los aspectos radiolégicos analizados
fueron:

1) Tamafio del cranzo:
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111}
V)
V)

1—diametro  transverzal v lon-
gitudinal en relacién con la
edad del paciente”

2 indice de Cronquist,’® walo-
rando los resultados en rela
cion con la edad del paciente
como propone Austin:
indice de Crongunist =

largo mayor

alto mayor

ancho mayor

distancia maxima enire
los contormos internos de
log cuellos de la mandi-
bula en vista amteropos-
terior

o

-
=

3—mdodule o coefliciente de
Haas:*

largo 4+ ancho 4 alto
M= VA

3

Forma del craneo:
1—indice cefilico:*

transversal

IC = ¥ 100

longitudinal
2 —iirdice vertical:

vertical

IV = = 10

longitudinal
3—simetria craneal:

Suturas de la béveda:
Estructura ésea de la boveda:
Angule facial de Cloguet:®

cayos lados lo forman dos lineas
que se extienden del conducto
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auditive externo a la espina del
maxilar superior (prosthion) ¥
de ésta al contorno del frontal,
VI Orbitas:
s¢ aprecié subjetivamente la for-
ma de éstas, su relacion con el
resto del crinzo, y ¢l valor de
la distancia intsrorhitaria emr re-
lacién con la edad del paciente.

VIl) Maxilar superior:

#e valoré sm tamaino en relacién
con el maxilar inferior,

VIII) Angulo basa! de Poppel:™
formado por dos lineas que sc
extisnden del nasion al centro de
la &illa turca, v de ésta al bhasion.

IX) Neumoencefalograma:
s aefialan sus caracteristicas prin.
cipales.

RESUMEN DE LOS CASOS PRESENTADOS

CASD 1: V.V, HC 493, sexe masculine,
razs blanca, con sntecedentes de trammalismo
durante ¢l embaraze y parto demorade sin
clanosis, Desde su nacimiento presenta la fon-
tanela anterlor cerreds ¥ en su lugar cleve.
elén de 4 cm aproximadaments, Se comprobd
un aumento moderado de la circnlaclén venosa
splcraneal y marcado exoftalmo bilateral: OD:
22 mm, O1: 24 mm (fig. 1), con atrofia &ptica
bilsteral y nistagmeo horizental a la mirads
extrems. El crines en general es asimétrico,
de tipe bragquicelilice con lorricefalia y mayor
shombamienta en eb lade dereche (fig. 2).
Fue operado 10 veces,

CASO 2: ZMNV_ HC 2864, sexo (emenino,
razn  blanca, wvreducie de embaraze normal
con parto demorado, nzcesitando estimulacién
con bafios y oxigens, observindoscle desde cl
nacimienta deformidad craneal, Al examen:
crines braquirefalica con turricefalia y ssime
tris eon sbombamicnie fronmtal, fontanels an-
terior tensa, raiz nasal ancha y deprimida eon
bipertelorisme (fyg. 3) ¥ exoftalmo hilateral
diserete; ta comp-obé atrofls dptica bilatersl,
mayor en ojo derecho. En ol NEG se ballé
mussca marcade de los ndcless candados ¥y
dilstado el erpacic subaracnoides de la com-
vexidad (Fig. 4). Al examen tenfs & mrescs
de edad,

CASO 3: ORP, HC R6M, sexo femeninn,
ruza blanca, producio de un embaraza normal
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Fig. 1.—Casa I. Aspecto tipico del Crouzon.
S¢ observw estrabismo divergente y marcads
exoftalmo  bilateral con hipertelorismoe ¥
prognatisme.

Fig. 2—en la vista lateral de crines del case
anterior pusde apreciarse twrricefalia con au-
mento mareado de las impresiones digitiformes
fmis en pepidn Jrentall e hipoptase Jel
maxifer superior.
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Fig. 3.—Caso 2. Mastrandoe hipertelorismo mar-
ecade v disposicidn anfimongdfica de fos ajos.
Fig. 5—Caso 3. Turricefolin con fremie pro.
minenle ¥ profension  occipital con marcada
deformidead.
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Fig. 4—Vista frontal del NEG del caso 2, Fig. 6—58e comprueha en el exaomen radiogrd.
donde presenta atrofin de la convexidad, asi licer la turricefalia con aumento de las Grbitas.
come  ventriculoz leterales no dilatados con evlevacitn de los techos orbitarios v asimefria

marcadn muesca de las niicleos candadns, de Iy faveda. Craneolacinem  parietoceipifal.



v parte returdado con cisnosis mederada ¥ ne-
cesidad de oxigenoierapia. Dhesde su nacimien-
1o presentd deformidad eraneal con crerimicnto
harin los lados de las regiones tempeparietales.
Ab examen: braguicefalia con tuericelalia, mar
cadn deformidad ¥ protrusién eccipital (fig.
51, La fontspela anterior estaba tensa, venas
epicrancales frontale: visibles, arcos saperei-
liares deprimidos, implantacién baja de lus
arejus, exoflalmo bilateral: OD: 16 mm, 0l:
15 mm, papilas pélidas. En las radiogralias
de erdmes se obeervaron awmenio con olevaciin
Jde los techos worbitarios ¥ crasce lacunceo.
parictoccipital (fig, 61,

CASD 4: AFQ., HOC 15265, sexo fomenino,
rara blanen, con antecedentes de hipertensiéin
artertal de la madre dorante el embarazo,
parte pelvians demarado, con cianosis made-
rada ¥ llanto tardie. Deide el nucimiento e
abeervan  daformidad ecrancal. Al examen:
delormidad crancofacial, braquicelalia con 1o
tricefalia, predominie de los didmelros ver-
tical ¥ transversal, disminuciin del anteropos
terior, sbombamicnio frontal, lrentancla antc
rior ocupads, hipericlorismo, papilas  algo
pilidus, sigue los objelos con la vista. Fue
aperada en una ocasion. En el momenta del
expmen lenin tees meses de edad,

CASD 5: EBM., HC 17905, sexo masculing,
ruza hlanca, & loz 8 meses de emburazo la
madre coyé sentada, presentando el parte al
dia riguicnte, Cianozis al narer, cdlove en
incubadora 24 horas. Una semana antes de su
ingresa tave 6 vémites en prayeriil con fiehre
de IB°C y rigidez de wuca. Al examen estuba
muy irritable, el LCR era normal, despropor-
cién craneofucial, fontancla anierior ocupada,
exofalme bilstersl: OD: 18 mm, Ol: 16 mm,
papilas alge pilidas, papiledema bilsteral in-
cipiente, hipertelorismo, Fue operads coatro
veees, Al examen tenin cinco moses de edad.

CASO 6: R.CH. HC 22704, sexo masculine,
razs blanca, con antecedenies de embarazo
normal v de oxigenoterapia a la madre durante
el wrabajo de parto que fue por resires, con
signos de sufrimiento fetal ¥ llante retardado,
Al exsmen: cranes abombado, mis en regiones
frontoparietales, con red wenosa superficial an.
mentads y fontancla anterior muy sbhombada,
hraguicefalia con turricefalin, implantarién baja
de las orejae, tal como ee ve en ln fig, 7 (A,
exoftalmo hilateral marcado: O0: 20 mm, OI:
19 mm, papilaz palidas. Fue operado 2 veces.
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Fig. 7.—Caso 6, Obsérvense las madificaciones

evolutives ¢n la forma del crdneo en un pe

riodo de & mesos (de A o B) donde sa evi:

dencia ol oumente del didmetro transvarsal ¥
la wsimeiria de o béveda.
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Fig. 8. En la vista fronial de crinea se com-
prucba tarricefalia con almento de las drbitas
v azimetria de v biveda,

Actuslmente tiene un wno de edad (ligs. 7 1B
y B,

CASO T: LRM, HO 29851, sexo masculino,
rava blanea; desde su nacimienta presenla
rrecimients smormal del erdnes, A) examen:
hragaicefalia con turricefalis, desproporcion
rrancolacial, ron ssimetria crapeal ¥ promi-
nencia bifromial, hiperieloriemo discreto, exaol-
talmo bilateral, implaniacién baja de las ore-
jus (fig. 9), diastasic de los musrulos rectos
snleriores del abdomen, porodeérmico sacro e
hipospadia grado 1. Operada 2 veres, Aciual
mente tiene dos meses do odad.

CASD 8: OER., HC 15666, sexo masculino,
razs blanea, Tiene Ins siguientes anlecedentes:
la madre se intoxicéd n los cusiro meses de
embaraze, un prime tieme labio leporine, an
hermans plosis palpebral, un hermano de I3
madre sindactilia, una hermans de la madre
sgenesia de los pabellones suriculares y rcar-
diopstia congenita. Sus padres reficeren que
desde el nacimienio, presenta deflormidad cra-
neal ron cierre de la fontanela snierior a los
? mrers, Al examen: deformidad crancofacial
con aumienta del didmetra transversal ¥y dizmi.
nucidn del didmelro anteroposterior v aplina-
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mients frontal, irigonocefalia (fig. 100, hiper-
telorisme, exofinlmo hilateral, papilas palidas,
implaniacitn baja de las orejas, racz nesal an:
chy ¥ deprimids. En la vista radiogrifica
lateral de erines poed: evidenciarse ls turri-
cefalia eon hiponlasia del moazilar superior
ifig. 11}, Fue operade en una ocasién, Al
examen tenis 1 meses de edad.

CASD 9: JM.G. HC 42716, sexo (femenine,
raea blen-a, produrto de oo cmbaraso narmal
v marte demorade con aplicarien de fereeps.
risnosis ¥ Jante demorsdo, estande 12 diss en
vamaras de oxigeno. Desde el nacimisats los
padres olservan deformidad craneal. Al exa-
men: aumento del didmetro iransversal del
créneo con lurrieefalia, desproporeion craneo
facial & predominio del segmento facial infe
rior, raiz nasal ancha v deprimidn (fig. 12},
exoftalme bilateral: OD: 20 mm, Ol 19 mm,
hipap'asin del maxilar superior (lig. 13), pa
ladar ojival, imperforacion coanal derecha
reacciones lentas y retardadas. Operado do:
veces, Actunlmenie lienc on afio de edad.

RESULTADOS OBTENIDOS

No se encontraron anlecedentes here:
ditarios de disostosis craneofacial cn
r1i|||u|l|ll e los ;h‘u‘il'nll‘: rr{:llrluﬂml on
esta serie. En ¢l case 8, varios familia-
res presentaban malformaciones. En
caatre de nuestro: enfermos se recogie
ron antecedentes patolégicos prenatales.
v en ocho de ellos antecedemtes peri 3
posnatales, Todes eram de la raza
hlanca.

Habia exoftalmo hilateral en ocho
casos, estrabismo divergente en Lres; la
agudeza visual fue explorada en euatro.
estando comprometida en tres de ellos:
en un caso ge ob-erva papiledema y en
seis, vignos de atrofia éptica bilateral.

Loa didgmetros del crineo no eoinci
dian con los correspondiemes a la edad.
estando aumentados unos v disminaido:
olros, p:ﬂlominandn las diametros ver-
tical y transver-al. El indice de Cron-
quist, cuyos valores normales [luctian
entre 51 ¥ 56 v que atcandiendo a su-
variaciones en relacién con la edad,
como propone Austin, corresponden en
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Fig. 11.—En lx vista lateral de créneo se com-
prueba la twericelalia con hipoplasia del ma-

Fig. 9.—Caso 7. Féase la murvicefalia con im- xilar superior, .
plentacidn anormalmente bajs de las orejas.

Fig. 12—Caso 9. Aumento de la rafz nasal
o - ; con hipertelorismo, turricefolia v exoftalmo,
Fig. 10 Caso B. Deformidad marcada de la asi como pobra desarrollo del maxilar
calbieza con  frigonocefalia, superier.
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Fig. 13.—En ol caso anterior se comprueba fa

turricefalia con oumente de fas impresiones

digitiformes ¢ hipoplasia del maxiler superior,
Hay craneofemia correciora,

¢l recién nacido de 52 a 62 y a los 5
ailos de 48 a 58, aparecié aumentado
en cualro pacientes y mormal en einco,
mostrando pues un aumento del crineo
casi en la mitad de los casos. Interpre.
tamos que fue debide a que e:taz medi-
ciones del craneo incluyen su relacién
con estrucluras faciales (distancia emre
loz cuellos mandibulares) {(ver cuadro).

El mdédulo o cocficiecnte de Haas,**
cuyos valores normales en relacion eon
la edad, en nuestroz pacientes fluetuaba
entre 11.9 y 16.8, estuvoe en cada grupo
ctario dentre de limite: normales, no
reflejande por lo tanto, aumento real
del tamaiio del cranea (ver cuadroe).

En relacidéw con la forma del craneo,
¢l indice eraneal” que e: normal entre
75 ¥ 80 para el mesacefalico, aumentandao
en ochoe casos (braquicefalia) vy dismi-
nuido en uno (dolicoeefalial (ver cua.
dro). El indice vertical que es normal
entre 58 v 63 aparecié aumentado cn
ocho cazoz por turricefalia, apreciandose
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por tanto en ocho pacientes la confizu.
racion bragqui vy torricefilica (ver cua-
dro). Se .aprecié evidente asimetria en
cuatre cagos predominando ésta en re
gion temporal ¥ en los techos orbitarios,
con elevieién asimétrica de las alas mo
nores del e:fencides; en uno se ohservi
una importante protrusién occipital y
en el resto protrocicn frontal. Mostraron
sinostosiz coronal aislada tres casos; co
ronal ¥ lambdeidea uwo, lambdoidea
uno, sagital uno, universal dos, no =
vieron las suturaz por deficiente o:ifi-
cacién de la héveda en un casoe, siendo
evidente ¢l predominio de Ia simoctosis
co~onal que aparecié en seis de los pa-
cientes estudiados.

En coanto a la estructura dsea, un
caio  presenté  pohre osificacidén, fue
normal en cuatro, hubo aumento de lus
impresiones  digitiformes cn  tres con
predominio frontal v zignos de crineo
lacvinea  parietoecipital en une. Tal
como se describe, el dawmguloe facial e
Cloguet,” cuyo valor normal es de 33°
estaba aumentado significativamente en
todos loz caso: que presentaban ests
afeccign. (ver cuadre),

Las érbitas estuvieron anmentadas en
todes, con elevacion de los techos orbi-
tario: emr ires casos, y aspecto redon
deado en otros tres; hubo disminucion
de los diimetros anteroposteriores ¢ hi-
pertelorismo en todos los pacientes. El
maxilar snperior mostré hipoplasia en
todos.

El anguo facial de Poppel®® cuyo va
lor normal fluctita entre 123% y 152°
con un valor promedio de 1327, fue
normal e tres casoa, avmentado en cin.
co ¥ disminuido en uno (ver cuadrol.
El estudio neumoencefalografico reali:
zado a un enfermo mo mosiré aumenta
de los veniriculos laterales siemdo muy
marcada la muestra de loa nicleos cau.
dades en ¢l suelo de lo: cuernos fron
tales.

R.C P
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CUADRO
MEDICIONES RADIOLOGICAS EN LOS CAS0S PRESENTADOS

Indice Indice Angulo Angule Indiee de
eefilico vertical fucial bazal Cronquist Mdédule
Forma del normal normal de Cloguet de Poppel aormal normal
Casos Edad Raza Sexo crineo (715 -80) (38 -80) {en grados)  len grados) (51-56) (11.9-168)

Braquicefalia con

1 la Bl F turricefalia 107 70 80° 150 51 12.3
Braguicefalia con

2 fm Bl F turricefalia 91 81.5 85° 14.7° 52 13.8
Braquicefalia con

3 4d Bl F turricefalia 96 93 9° 160° 73 12.6
Braguicefalia con

4 3m Bl M Escafocefalia 111.5 9 90° 145° 53 12.9
Braguicefalia con

5 S5m Bl M turricefalia 71 09 90° 130° 52 13.0
Braguicefalia con

6 2.5m Bl M turricefalia 89 82 90° 45° 52 13.0
Braquicefalia con

7 2m Bl M turricefalia 93 99 80° 150° 68 12.5
Braquicefalia con

8 8m Bl F turricefalia 104 76 90° 132° 60 13.7
Braguicefalia con

9 4m Bl M turricefalia 809 a0 80® 133° Gl 14.1




DMSCUSION
Herencia: Con' relacién a los casos
publicados con anterioridsd en la lite
ratura médica cubana, Expésito'® pre.
eenté una obscrvacién hecha a una fa-
milia en 1956, en una madre y 3 de sus
6 hijos, en los cuales wo estaban pre-
sentes todds los caracteres de esta enti.
dad. Crouzon desde sus primeros tra-
bajos''s 1% 1% s refiere al cardcter here-
ditario de esta afeccién, posteriormente
otros autores analjzaron y apoyaron esta

hip&t“is. 15, 21, T, A4, 48, 50

Froclich y Cornill** y Morenti** basa-
dos en este fundamento, analizaron al-
gunos casos ¢n los que se asocian la
disostosis craneofacial y la siringomielia,
planteindose una probable compresién
de meszoblasto precordal debida a la
longitud anormal y exagerada curvatura
del tubo neural, en hermanos de algunas
familias. Otros autores'* han reporiado
recientemente la asociacion del Crouzon
con ¢l sindrome de baja talla acompa-
iade de anomalias genitales, trasmiti.
das en varias grneraciones de una mis
ma familia, Ficrello'™ en 1969 presentd
un caso portador de una disostosis cra-
neofacial acociada a otras malformacio-
nes, en el ‘que estaba presente una abe-
rracién cromeosomitica caracterizada por
dos cromosomas C, producto-de un error
de difererrciacién en la distribucién del
misino en la primera divizién cigética.
Sin- m!lbargu Roubinoviteh y Crouzon*
reportaron en 1927 el primer paciente
que siendo portador de esta enfermedad,
no evidenciaba un cardeter hereditario;
posteriormente  Athinson®. presents 28
casos de una serie de 86 en que tampoco
aparecia dicho caricter heriditario vy
desde entonces hawr sido muiltiples ]au
comunicaciones de casos aislados® ¥’
2842 4 lo: que se adicionan § de Ius
reporiados por nosotros. De lo anterior
podemoz concluir que a pesar de su
frecuencia, el antecedente hereditario
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no e posible encontrarle ¢a la mayoria
de los pacientes, y que cuando se pre-
senta en forma frustre en la Familia,
mo altera el diagndstice, pronéstica v
curso de la enfermedad,

Antecedentes prenatales: Hasta ahora
ne fueron ohjeto de analisis en otros
trabajos los antecedentes prenatales:
los més frecuentes en nuestros casos
congistieron en traumatismos durante ¢l
emhbarazo, gestosiz, intoxicacién v ame
naza de aborto. El caso de Romen* 1
ria antecedente: de un traumatismo por
caida de la madre a las 12 semanas de
gestacion. En el de Flippen® hubo
sangramiento genital entre las 24 v 28
semanaz. ¥ el de Dunn'? era producte
de un embarazo patolégico. Las embrio-
patias que exflican las degeneracione:
ovualares parciales, ¥ las alteraciones
secundarias que se achacan a las ondas
expansivas en los traumatismos ocurri-
dos durante las primerass semanas de
gestacién, pudieran tener alguna partici-
pacidn en la produccién de este proceso,
pero ncsotroz no hemos podido demos-
trar una relacion causa-efecto de estos
fenémenos prenatales,

Casi todos nuestros ¢azos nacieron
después de un trabajo de parto prolom
gado y luboriceo, estaban ciangticos v
necesitaron oxigeno y otras medidas de
reanimacion, probablemente por disto.
gia en los mecanismos del parto, en al-
gunos por desproporeion cefalopélviea
¥ €n olros por trastornos en la vitalidad.
La anoxia cerebral a que estuvieron
somelidos pudiera ser la causa de los
trastornos intelectuales que después pre
semlaron. No recogimos en esta serie
crisis epilépticas.

Sexe y raza: Estuvieron afectados por
igual ambos sexos, lo que coincidié con
los re:ultades de otros autores. De los
23 caszos reportadoz en el paiz, inclu-
vendo nuestra :erie, s6lo 2 eran de la
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raza megra,” * pudiéndose adicionar a
#stos, uno cuya foto nos mostré el Dr.
Simén Cantén (no publicade) y otros
2 de autores norteamericanos'™'* Es
digno de sefalarse la baja frecuencia

del Crouzorr entre la raza negra.

Deformidad craneal: Alrededor de la
fva. semana de vida intrauterina co-
micnzan a diferenciarse las que poste-
riormente seran la base y héveda cra-
neales; por este tiempo la primera :¢
transforma en tejido cartilaginoso, mien-
tras ane las partes laterales y la hiéveda
s0 mantienen en cstado membranoso,
Entre las 38 v 42 semanas los huesos
que constituyen la béveda de origen
membrano:o, se hallan algo separados
entre #i y s6lo contactan en algunos
puntos. Estos huesos comienzan a arti-
cularss entre los 6 ¥ 12 meses despudés
del nacimiento, aunque la fontanela
arterior generalmente se clerra mas
tarde. Al mismo tiempo el encéfalo va
aumentando de tamaio y peso (85%
ile ru peso en los primeros 6 meses ¥
un 1359 en el primer aiio) " Por esta
razén las alteraciones fundamentales del
erineo se haran notar mas en los pri-
meros 14 meses de vida exirauterina,
dependiendo la forma del eranco de las
suturas que se afecten primero por la
sinostosis precoz. La deformidad mas
frecucnle que encoatramos fue la tu-
rricefalia (ver cuadro) al igual que se
ha scialado en otros trabajos. A veces
puede verse escafocefalia, incluso evo-
cefalin y tigonocefalia, y hemos obser-
vado evolutivamente en un misme pa-
ciente distintas variedades en la forma
del crineo (caso 6) (fig. 7); Crouszon
hizo referencia a este hecho pero en
forma cimultinea en un mismo caso.

Los huesos craneales mis frecuente-
mente deformados sow los frontales y
temporales, consistiendo en la presencia
de senos dscos v dieminucién del grosor.
En el caso 3 se comprobé una impor-
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ante protrusion occipital no reportada
en la literatara. Este proceso se con-
sidera secundario a la osificacién pre-
coz de las suturas, que impide el ereci-
miento de la caja craneal, aparejando
la formacion de cctasias compemsadoras
de los huesos del erineo, que se ahom-
han para dejar sitio a :u contenido.

Deformidad fa-ial: El maxilar supe-
‘o~ es un hucso par y simétrico, con-
siderado como la clave arquitectémica
de la cara por tener conexién con todos
los hueros facinles, menos el vémer ¥
la mandibula, Se forma de la division
del primer arco hranquial en el segundo
mee de vida intranpterina, junto corr ¢l
labio superior, ¢l palatino y la nariz.
El desarrollo de la cara se lleva a cabo
entre la 5a. y 6a. semana de vida in-
irautering, siendo importantisimo en el
erecimiento facial extrauterino el de-
carrollo de la base del eraneo, del ma-
xilar superior v de la mandibula que
forman a su vez la parte inferior de la
cara. A su vez el erecimiento del hueso
temporal interviene dircctamente en la
posicién de la mandibula en el espacio,
pues s la fosa cerebral media crece
hacia abajo, la azticulacién temporo-
mandibular ocupard un lugar mis hajo,
sin que haya crecimiento de la misma,
apareciendo lo que se conoce como
prognatismo. Hasta aqui puede enten
derse claramente, cémo las alteracione:
facinles esténr relacionadas fundamen.
talmente cow las que puedan producir
e en la base del eraneo y maxilar su-
periar, derivindose de ello los razgos
mis sohresalientes de esta enfermedad.
No ohstante en 2 pacientes a pesar del
e-ccimiento hacia abajo de la fosa cere-
bral . media, ¢l prognatismo no estuba
presente, hahiéndose reportado también
este hecho por otros amtores'™*' sin
que s¢ le haya dado una explicacién
satisfactoria. La comprobacién de pa-
cientes con ausencia hilateral comgénita
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de ambaz ramas mandibulares con un
cucrpo mandibular normal, v de otros
con agnatia ¥ ramas mandibulares nor-
males, ha confirmado la independencia
entre el crecimiento de la rama y el
cuerpos  mandibular. Por e:ta  razén
cresmos que e estos casgos, en gue el
prognatisme no eslé presente a pesar
del desarrolle de la base craneal, esté
presente ademds una osificacion precoz
de los puntos cartilaginosos de ereci-
miente de la mandibula, con un dis-
halance de lo: mismos, asi entonces la
mandibula sera mas pequena no evi-
dlenciandose el prognatismo. La im-
plantacién baja de las orejas la corrsi.
deramoz también en relacién con la
altura de la hase eraneal, El paladar
ojival puede deberse a las alteraciones
del maxilar superior, v la ohstruceidn
nasal que a veces provoca otras inter-
pretaciones, creemos sea debida a un
e trechamiente considerable del velo,
que queda convertido en un surco de
direccion anteroposterior (caso 9).

Trastornos orbitarios y oculures: Las
drbitas estarr situadas normalmente a
cada lado de las fosas nasales, entre el
piso anterior del craneo y el macizo
facial; su eje mayor es oblicuo hacia
atraz v adentro, midiendo aproximada-
mente 45 mm de longitud ; estd formado
en su mavor parte por algunos de los
huesos que constituyen la base del cra-
neo. Ellos erecen hasta los 7 anos por
el estimule del globo ocular, pero exis-
te un centro de crecimiento de menor
duracion constituide por un ecartilago
sitnado emtre el cuerpo del esfencides
v sus dos alas mayores. Durante el final
de la vida feral es este centro cartila-
ginoso el que permite el easanchamien-
to entre las dos drbitaz, manteniéndose
durante el primer afio de vida, en que
s¢ sueldan las alas mavores al cuerpo
del esfenoides. Dos aios mas tarde la
lamina cribosa del etmoides puede osi-
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ficarse, y con ello esta zona se convierle
en una umidad ubicada entre las dos
cavidades orbitarias, siendo en este mo-
mento el ancho interocular igmal que
el del adulto;® si ello no se cumple, ¢l
ancho interocular sera mayor, deno.
minindose a esto hipertelorismo.* =
FPoch® corsidera el hipertelorismo como
una enfermedad genética, que se ma-
nifiesta a partir de la sexta semawa de
vida intrauterina. El términe fue pro-
puesto por Greig®® en 1924, el primer
caso presentado por de In Porta™ en
1850. Hoy en dia se considera un ele
mente imprescindible en el cortejo sin-
tomatico de lasz alteraciones cranecofa
ciales, presente en todos los casos;*™ ™
en ocasiones ge presenta aiclado o aso
ciado a otras marmifestaciones . ¥ 9

El exoftalmo se debié en nuesiros
pacientes a la disminucion de la arbita
en sentide anteroposterior, secundaria
a la lordosis basilar y a la disfuncién
de la sincondrosis de la base craneal.

Alteraciones del fondo de ojo y d-
la agudeza visual: Los nervios dpticos
derivan de la transformacion de los
pediculos épticos que unen las vesiculas
oculares al cerebro anterior, por lo que
s¢ consideran una prolongacién del
encéfalo, estando cubiertos por las mis
mas estrucluras meningeas que cubren
al cerebro. Asi pues, una elevacién de
Ia presion hidrostitica en los espacios
subaracnoideos cerebrales se transmite
a los espacios subaracnoideca de los
nervios épticos, dificultando el retormo
de la vena central de la retina, edemati-
zandose la mielina del nervio y estable-
ci¢tndose un papiledema que puede pro-
ducir lesiones irreversibles sobre las
fibras que constituyen el nervio.™ Ade.
mas, la baja posicion de la base del
cranco y la elevacion del vértex deter-
minan que los nervios opticos temgan
que realizar un mayor recorrido hacia
arriba para alcanzar ¢l agujero dptice,
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vito conlleva un esticamiento del is-
me, (ue agravan ain mas su siluacion,
estableciéndose una atrofia éptica que
ha sido la alteracién mas frecuente en
nuestroz pacienter. Todo ello explica
laz alteraciones de la agudeza wvisual,
pudiende la ambliopia producir cierio
zrado de estrabismo al reducirse el va-
lor de la vizidgw hinocular.

CONCLUSIONES

El azpecto radiolégico del erineo, en
la enfermedad de Crouzon, en nuestros
cas3: no mostré aumento ni disminu.
cién real de su tamaiio y si de la forma,
predominando la braguicefalia con 1u-
rricefalia acompaiiada de sinostosis de
alzunas suturas, principalmente de Ia

SUMMARY

coronal. Predomina ¢l anmento eviden.
te del angulo facial ¥y de las érbitas
con hipertelorismo y pobre desarrollo
del maxilar superior. En algunos casos
hubo aumento de las impresiones digi-
tiformes, alteraciones del angulo hazal
con predominio de las cifras superiores
a lo mormal: la asimetria de la béveda
v base coincide con lo reportado en la
literatura. Todo ello demuestra el valor
excepcional del estudio radiolégico sim-
ple de crineco en estos casos, desde el
purte de vista diagnéstico ¥ evolutivo.
La necestdad de un tratamiento precoz
mediante cranectomia correctora, esta
evidenciada por el alte nimers de
atrofias apticaz halladas (zeis casos de
nueve) .

Foyaca Jibata, H. et al. Craniofacial dysostosis of Crouzen’s disease. A nine-cnse report.
Reve Cule. Ped, 45 2, 1973,

Nine new rcases of craniofscial dyfos osis are presented, by which the figure of those ap-
peared in our literatore amounts te 23, The results obtained from the clinical and radiclo.
gical review are analyzed and the white-rare predominance is outlined, The role of inher-
itance and of perinatal backgrowonds is discuszed and an explanation iz given abount the
mechanisms on which the cranial and facial deformities, the arbitary and ocnlar distorbances,
as well as those of the fundus oculi and visual aenity obterved in all the patients, are hased.
Conclusions are reached with regard te the skuoll :zhape, the increase of the facial angle
with hypericlorism. and the poor maxilla development in all patients.

RESUME

Foyaca Sibate. H. et al. Dizostoze cranio-faciel ou maladie de Crouzon. A propés d= 9 cas,
fev. Cub. Péd, 4: 2, 1973,

Danz: ce travail on déerit 9 cas de disostose criinip-facial. On en a publié 23. On analyse les
réanltats obteans dang la révizsion clinioue et radiclogique, soulignant la prédominance de
la race blanche. On discute le réle de I'héritage et des antécédents périnatales, en expligaant
le: mécanismes de la difformité eranienne e1 facial, les troubles orbitaires et ocolaires ainsi
que cenx du fond d'oeil et de 'accuité visuelle présentées dans toos les cas. On éabkit des
econclusions en ce qui concerne la forme du crine ¢t 'nogmentation de Tangle facial & hyper.
telorizme et un développement insuffisant du maxillaire supéricur chez tons les snjers,

FE3YME.

doitaxa ¥.. B nop. depenHo-mmiepolt mM3ocTos ENR GonesHE KpyaoHa. Cood—
ueHse 9 chay4aeR. Rev. Cub. Ped. Lut: 2, 1973

llpencTAaRNADTCA 9 CAYYacR YeDeOHO-JHATIEROTO IH30CTO3A, 9WTO B OCmeR ci—
OEHOCTH C DaHHe COooUmeHHNMY B AAIMOHANEHOHR JNMTepaType cocTapBaAeT 23
chiydad OONBHHX 3TEM 3adonepaHdeM. [[poROMMTCA AHANMED OOAYIeHHHX pPesy-—
JETATOE NPH KAMHEYECKOM X DAIHOMOTHYECHOM OCMOTPE H OTMedaeTCHA ODeo—
dnagaHMe ZadoNeEaHEA CDEDR Jomed Gendll pacH. eTeA pONE HAGHE-
DCTESHHOCTHE ¥ NeDRAAATANBHOTD aHaMHesa B OOBACHADTCA MEeXanmaMH, HA
KOTODHX OCHOBNBADTCA WepenHand H Jumepada Redopumanm, OpOHTANEHHE ¥
T/a3Hue pacceTpoiicTRAa, TaKEe KaK M AADYMeHMA TJA3ZHOTO a E SpeETeNh—
HoH OCTDOTH, KOTO[EEe NPACYTCTEORAME ¥ BCceX OOMBHHX. JlenanTcA BHBOIH
OTHOCHTENENNE GODMH dYepenNa M YESJMYeHHS JUOEBOTO ¥YIJA ¢ THIepPTeNopE—
3NOM B cnaduM DasBATHEeM BepXAell SesmCTE ¥ BCeX OOJBHMHX.
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