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Se expone el caso de un nifio que presentaba una sinostosis simultdnea de las suturas
sanital v lambdoidea. que daba lugar a una configuracidn craneal extremadaments ati-
pica, con protrusion exagerada del hueso occipital por encima del inion, combinada
con una severa depresion en la zona de la fosa posterior. En el acto quirdrgico =e
encontré una marcada compresién, tanto de los l6bulos occipitales como de las estrue-
turas de fosa posterior, lo que hizo necesario realizar una craniectomia descomprensiva
supra e infratentorial a nivel del drea afectada. Si bien esta asociacion de sinostosis
ha sido informada en grandes series de pacientes con estos trastornos, no lenemos
conocimiento de un caso similar en nuestro medio, asi como tampoco de comunicacion

alguna sobre estudios radioldglcos con una expresion morfologica similar en la lite-
raturd internacional,

INTRODUCCION

La combinacién de sinostosis de mas de una sutura craneal es un he-
cho frecuente en nifios con estas afecciones, si bien en algunas grandes
series predomina la sinostosis de una sutura, mas frecuentemente la sa-
gital.'

En este trabajo se presenta una asociacién de sinostosis sutural muy
infrecuente, la de la sutura sagital y lambdoidea, produce una configura-

cion craneal muy bizarra y un importante compromiso con la expansion del
encéfalo en su mitad posterior,
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Presentacidén del caso

ATH. HC: 235824, de 5 meses de edad, del sexo masculino, de la raza blanca,
con antecedentes prenatales normales; parto eutécico: desde el nacimiento se aprecid
deformidad craneal marcada, Es estudiado en nuestro servicio a los 9 meses de edad,
encontrindose al examen {isico:

— Escafocefalia con marcada protrusitn del occipital por encima del inion v una
notable depresion ésea en el 4rea de la fosa posterior (figuras 1 vy 2).

— Aumento de la circulacién venosa epicraneal en las regiones temporales [figura 3).

— Perimetro cefélico de 46 cm.

— Ausencia de fontanelas (figura 43

En los estudios radioldgicos simples de crineo, ademds de observarse la deformidad
craneal descrita, se aprecié un importante aumento de las impresiones digitiformes sohre
la regién parieto-occipital y una fosa posterior pequena [figuras 5 y B).

Por ser el drea de conflicto la parte posterior del crineo, se decidié realizar un
primer tiempo quirdrgico a este nivel.

Cuando se colocéd al paciente en decubito prono. se realizé una incisién media
sagital desde la unién cérvico-occipital hasta la proximidad del bregma, exponiéndose
la fosa posterior y los 2/3 posteriores de la convexidad craneal. Se practicaron agu-
jeros de trépano paramediales inmediatamente por delante de la sutura lambdoidea y se
procedid a la exéresis dsea en forma de craniectomia parasagital® hacia fosa posterior,
ampliandose lateralmente mas de lo acostumbrado en estos procederes, debido a la
severa compresion que ibamos comprobando, y que existia a nivel de los lobulos occi.
pitales. con la presencia de elevaciones encefalicas locales que hacian muecas vy afi-
naban el hueso, que semejaban bulas v se localizaban en los sitios de aumento de las
impresiones digitiformes radiolégicamente (figura 7).

La diéresis 6sea se prolongé hacia la fosa posterior y al comprobar que aquella no
conseguia descomprimir este espacio, por existir tension en linea media se procedié
a unir ambas craniectomias paramediales por encima y debajo del inton, con lo cual

Figura 1

Conliguracian escafocefdlica por dificultad o
la expansién transversal del encéfalo.
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Figura 2

Protrusion de la regldén occipital vy depreskin
de la fosa posterior.

Figura 3

En la vista de perlil se observa mejor la deformidad
de la parte posterior del créneo, asi como el aumento
de la circulacién venosa epicraneal.
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Figura 4

Se observa ef crdneo escalocefdlico y la su-
sencla de fontanelas.

se obtuvo una descompresion satisfactoria supra e infratentorial, observdndose la reapa
ricion de latidos transmitidos (figura 8).

Hacia delante, las craniectomias se prolongaron hasta donde fue posible en el cam-
po quirdrgico, dejando para un segundo tiempo operatorio el sobrepasar la sutura coro-
nal, extirparla hasta el pterion, realizar una ampliacion de la exéresis dsea de manera
descomprensiva subtemporal y un decolamiento dural de la béveda, para alterar las ten-
siones durales andmalas. ™+

La evolucidn posoperatoria fue satisfactoria y pocos dias después se podia observar
el cambio configuracional obtenido en el crineo del nifio. El paciente egresd asinto-
meitico, pero luego del primer control ambulatorio e indicados los estudios radioldgicos
evolutivos v su reingreso para realizar la segunda fase del tratamiento quirdrgico, el
paciente no ha retornado.
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Figura 5

Rayos X de créneo simple; vista anteroposte-
rior: se observa mayor radiolransparencia en
la proyeccidn del occipital.
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Figura §

Rayus R Ge woneu simple; visla laleral: méarcact aii-
namiento del hueso occcipital en ef drea de la pro.
frusién; aumenta de las impresiones digitiformes en

la regién posterior del créneo; y una fosa posterior
peguafia,

Figura 7

Transoperatorio: se observan protrusiones encefdlicas en for-

mas de bulflas en regidn occipital, secundarias al conflicto de
espacio.
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Figura 8

Transoperatorio:  unidn de ambas cranicctomias paramediales
por encima y debajo del inidn. Se observan las protrusiones
enceldficas yva senaladas.

COMENTARIOS

La sinostosis sagital parece ser la forma de crancostenosis de mas
frecuente presentacién, como se aprecia en dos de las series mas nume-
rosas de esta enfermedad, como son las de Anderson y Greiger, de 1965
(204 pacientes, 116 sagitosinostosis) y la de Shillito y Matson, de 1968
(519 pacientes, 287 sagitosinostosis)'

La afectacion de la sutura lambdoidea como sinostosis Gnica. tiene
una baja incidencia, habiendo sido informada en 4 casos de 219 ninos cra-
neoestendticos, por Bertelson, en 1958; 1 de 62 por Nicole, en 1966: 12 de
219, por Shillito y Matson en 1968; 1 de 26 por Skaropoulos y asociados
en 1974, y 13 de 158, por Montaut y colaboradores en 1977. De forma glo-
bal, se habian senalado 31 casos en 1779 nifios, segun recopilacion de
Giuffré en 1978.

La asociacion de sinostosis sagital y lamboidea sélo la hemos encon-
trado informada en un paciente por el propio Giuffré, en una serie de 100
casos estudiados entre 1952 y 1977 en el Instituto de Neurocirugia de la
Escuela de Medicina de Roma, sin que se ofrezcan detalles especificos
sobre sus caracteristicas clinicas, radiolégicas y operatorias.

En nuestro pais no tenemos conocimiento de un caso similar al expues-
to, por lo que consideramos de interés neuroquirdrgico su descripcion,
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proponiendo la denominacién de escafobatrocefalia como término descrip-
tivo que nos acerca a la imagen clinico-radioldgica que ofrece la configura-
cién craneal en este tipo de asociacién sinostética.

El proceder quirlirgico utilizado estuvo basado en la obtencién de una
descompresion de las dreas del encéfalo criticamente afectadas, en este
vaso, las regiones posteriores de los hemisferios cerebrales y la fosa pos-
terior, lo que difiere de una segunda fase terapéutica, el abordaje quirturgico
de la deformidad morfolégica causada por la sinostosis sagital, que no
troducia la existencia de conflicto hipertensivo local y su tratamiento tenia
como fin, principalmente, un remodelamiento estético mas que la preven-
cion de efectos compresivos encefalicos.

SUMMARY

Medrano Garcia, R. et al. Combined synostosis of sagittal and lambdoid satures. Pre-
sentation of & case. Rev Cub Ped 55: 5, 1983.

The case of a boy with simultaneous synostosis of sagittal and lambdoid sutures giving
occasion for an extremely atypical cranial configuration. with exaggerated protrusion
of the occipital bone above the inion, combined with a severe depression in the zone
of the posterior fossa, iz exposed. At surgery, a marked compression of the occipital
lobes as well as of the posterior fossa structures was found, which urged to perform
a supra and infratentorial decompressive craniectomy at the level of the affected area.
Though, this association of synostosis has been reported in large series of patients with
such disorders, we have not knowledge of a similar case in our environment, as well
as there is not any communication about radiologic studies with a similar morphologic
expression in the international medical literature.

RESUME

Medrano Garcia, R. et al. Synostose combinde des sulurcs sagittale et lamboide. A
propos d'un cas. Rev Cub Ped 55: 5, 1983

Il s'agit d'un enfant qui présentait une synostose simultenée des sutures sagittale et
famhoide, ce aui donnait lisu & une confiquration cranienne extrémement atypigue, aves
protrusion exagérée de 'os occipiial au-dessus de linfon, combinds avec une dépression
sévire dans la zone de la fosse postérisure. Dans acte chirurgical on a trouvé une
compression marquée, aussi bien des lobes occipitaux que des structures e la fosse
postérieure ce qui a imposé une craniectomie décompressive supra et infratentorielle
au niveau de 'aire intéressée. Quoigue cette association de synostose ait été rapportée
en séries importantes de patients ayant ces troubles, nous ne connaissons pas de cas
similaire dars notre milicu. ni aucune communication sur des études radiologiques avec
une expression morphologique similaire dans la littérature internationale.
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