ESCAFOCEFALIA EN EL NINO

(Presentacién y revision de un caso)
Estudio preliminar

Por

Dr, Carlos Magno Mora Busiemoante *

Dr. Roberto Ortiz Brenes ** Dr, Cartos Cordero Chaverri ***

Ingresa al Servicio de Cirugla Infantil de Hospital San Juan
de Dios |. Q. F., sexo masculino, de | aito 8 meses, con registro N°
84183:

Los antecedentes se refieren su historia clinica se suceden
desde hace 2 meses, presentando convulsicnes frecuentes con cri-
sis de lento acompanade de manicbras de sospecha de celalea
“tomarse la cabeza en las manog y tirarse el cabello”.

Al examen fisico se aprecia un pre escolar pdlide v enllaci-
do. Noténdose especialments al examinar la cabeza deformacién
que consiste en aumento de los didmetros antero-posteriores y re-
duccidn de los lateroles y verticales; con {rente muy prominenie v
occipucio también prominente, Mediciones del crdneo revelan jue
el occlipiio frontal es considerablemente mayor de lo normal. Resto
del examen fisico negativo,

La radiclogia del crdneo revela digitaciones cersbrales, y obli-
teracién radiolégica de la sutura sagital.

Los datos de laboratorio ensefiem: Grupo O, Rh. positive. Tiem-
po de sangrade y coagulacién »ormales. Hemoglobina de 9,7 gra-
mos % . Hemotoorito de 34 c. ¢. %. Heces con hueve de tricocé-
{clos e Hymenolepis nana. Orina normal,

* Cirujano de nifios. llospital Nacional de Nifos,
## lefe del Servicio de Cirugia de Nifios,
*4¥ Radidlogo del Hospital de Nifos,
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Preparado el nifio para una croneotomia lineal para-sagitat,
se recliza esla con anestesia general e intubacién orotraquedl, si-
guiendo la técnica descrita por Ingraham variomdo solamente «n
que cubren los bordes de la craneotomia con tubo de polietileno
abierto en sentido longitudinal, y no con pelicula como lo sugiers
este quior. (Para mds objetividad en la técnica mencionada se
refiere el lector al Cuodro Ne3.

En el momento de su salida, el créneo habia cambiado de ar-
quicteura iorndndose mds esférica por reduccién de los didme-
tros ante-posteriores, mayer actividad del nino en cuanto a su pro-
greso fisico ¥ mental; no registrdndose crisis convulsivas ni manio-
bras que hicieran sospechar cefaleq.

Las anomalias o deformaciones craneanas, tan frecuentes de
observar en el nife, pueden obedecer a las causas mds variadas,
como padrd verse en la revista que agul ha de pasarse de Iz mis-
mas, requiriendo su mejor conocimiento el recuerdo de algunos
datos que nos parecen esencicles referentes af desairollo del cré-
nec y a log métodeos utilizados en su examen.

Como se sabe, el crdneo del nific es destacadamente volumi-
noso a su nacimiento, en flagrante desproporcién con el resto del
organismo, tanto que e} petrimetre tordxico resulia interior en 4 @
5 centimetros del cefdlico, llegando a igudlarse séle al legar el
nifio a los 2 afics, la cifra de ambos.

Los huesos del créneo en el recién nacido son lo suficiente-
mente robustos como para seportar los traumatismog que pueden
derivarse del! paso de la cabeza por el canal dseo pelvicno de
madre, lo que es posible porque al mismo tiempe la béveda cra-
neang tiene una certa maleabilidad, por lo separacidén de sus
constitutivos, es decir, por la abertura mdés ¢ menos amplia de
sus suturas y {ontanelas, de las que la posterior o lamboidea se
cierra ya desde los 2 primeros meses, mientras que la antericr o
bregmdtica permamece todavia abierta hasta los 15 a 18 meses,
al menos en su observacién clinica palpatoric, pues radicltégica-
mente lo hace sélo hasty los 2 aiics.

Después del cierre de los fontanelas y suturas es cuando,
normaimente, la presién intracraneal va creciendo, provocando
sobre la ldmina interna de los huesos cranecles —especialmente
a nivel de los parietales— cierlas impresiones digitiformes, muy
caracteristicas en el nific, que luego irdn desapareciendo poulo-
tinamente, Recordemos igualmentie que el recién nacido no tiene
todavia formadas sus cqvidades aéreas de la cara y del craneo.
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¢s decir, los senos paranasales, siendo por ello rarisima la sinusi-
tis en el nifto antes de la tercerda infoncia. La silla turca estd ope-
nas esbozada en el recién nocido y el diploe dseo no existe, for-
mémdose poco a poco ¥ no oleanzando un cierto espesor hasta la
adolescencia, La sincondrosis eslenc-occipital no ge verifica ho-
bituglmenie hasta la pubertad v a menudo mdas tardiomente.
Cuando se realiza g edades tempranas se produce una Xilosis ba-
silar muy acusadqa, pudiendo gparecer las deformaciones cramea-
nas que ge observan en la acondroplasia ¢ en la Enfermedad de
Crouzon.

La inspeccidén de la configuracién craneal permitird ohservar
si la morfologia craneana se hdlla alterada, bien seq en forma
dnica o gislada, y hasta si es o no simélricd, o bien st se encuen-
traconcomitantemente en el nifio otrag anomalias o deformacicnes
{sindactilic, enanismo dismodrfico; waplasia clavicular, Ifragilided
dsea acentuada, etc), Su medida ayudard < una buena valora-
cién sobre la posible exisiencia de una microcetaliac o microcrd-
neg se refiere el lector al cuadro N° 1.

La palpacién permitirg apreciar el grado de apertura de fon-
tonelas y suturas, asi como la consistencig de los huesos del cré-
neo, lo que puede orientar hacia el rdpido diagnéstico de un cé-

{dlo-hematoma, de un meningocele o una laguna Ssed, de unu tu-
moracién, etc,

La percusién y la cusucultacién de menos interés, pueden re-
velar un ruido de “ola cascada” por la primera revelacion de las
suturas muy sepaadas, ¢ por la segunda un “soplo” demostrativo
de una delormacién voscular local. Bl examen roadiogréfico, de

frente y perlil, puede ser como se prende {cilmente de gran ayu-
da e jmportancia,
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Cuadro Ne )

Perimetros cetdlices en lag diferentes edades
(W. C. Davison, Compleat Pediatrician)

Perimetio Celdlico

r - N
Edad nifos ninas
Recién nacido 35.3 34.3 centimetros

1 mes 387 378 "
2 meses 40.6 40 .
3 meses 43.2 4] "

4 meses 431 42.5
5 meses 44.1 435 "
& meses 451 438 i
7 meses 454 44.5 “
8 meses 46 45.1 .
9 meses 464 45.4 "
18 meses 46.7 457 "
11 meses 47 46 "
1 erio 47.3 464 "
13 meses 47.3 46.4 “
14 meses 476 45.4 *
15 meses 47.9 46 4 "
16 meses 47.9 46.7 .
17 meses 475 47 *
18 meses 48.3 473 “
19 meses 48.3 478 ”
20 meses 48.3 476 "
21 meses 489 47.9 "
27 meses 48.9 479 "
23 meseg 488 4749 o
2 chios 49.2 48.3 "
3 ofiog 58.8 435 "
4 ahos 51.7 505 "
5 afos 52.1 513 N
6 ancs §52.3 516 "’
7 cfios 52.8 52.1 "
8 anos 52.7 52.1 "
9 ahios 53 52.3 '
10 afios 533 527 "
11 afios 53.7 52.7 "
12 anos 54 533 *

Para simplificar €l estudio de este caso en el enfoque general
de lus cnomalias craneanas, nos es lbgico dividirlas en 2 grandes
grupos; l.—acquellas bien notables o destacadas que son fdcilmen-
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te descubiertas por ¢! simple exaomen clinico, 2.-—7 aquellas otras
de esiructura menos coracteristica, o notable que reclaman para
ser bien individua'izadas la ayuda del examen radiolégics, como
es el case por ejemplo, de las lagunas crameomas. En ¢l primero de
ios 2 grandes grupos tenemos gque diferenciar las deformaciones
aistadas del créneo v deniro de estas las de origen mecénico, mal-
formative ¢ displdsico, CRANEQOSINCSTOSIS incluyendo en este
grupo, sinostosis generalizada, ginostosis locatizadas con delorma-
cioneg axiles, dolicocefalia o ESCAFOCEFALIA, frente en proq,
Lraguiceialia, plagiccelalia vy acrocslalia v oxicelalia {crénec en
torre, enfermedad de Crouzon, v la dcrocéfalo sindactilia de Apert)
y e! Hipertelorisma de Greig,

ETIOLOGIA —~ ( ) La eticlogia de la estenocefalia acompafiada
de otrcs defeclog éseos nace pensar que oquella se debe a una
alieracidn adversa en el periode temorono de la vida embrionaria
Parece probable que en el esqueleto se les‘one en su estadio
bhlastémico, pues es frecuente la alecciédn simulidmea de huesos
de origen membroncse y de origen cartilaginoso, {2} Ingraham
escribe que la causg es desconocida. Lo probable es que seg €l
resultado de un defecto del germincplasma, por ser familiar, més
{recuente en el nifo que la nifiet v comiinmente asociada ¢ otras
malformaciones, particularmente cen sindictilia

ANATOMIA PATOLOGICA.—{ ) Lo anatomia patoldgica de
este tipo de enfermedades es interesante. En el recién nacido nor-
mal, los huesos craneales estém todavia separcdos, pero poco a
poco después del nacimiento se establecen lus suturas deliniti-
vas. En las suturas los bordes de los huesos plonos se hallan se-
parodos por ung capade tejido fibroso gue representa un resto
del crénec membronoso primitivo. Se efecliia el crecimiento de
los huesos de la béveda en el seno de esta foja fibrosa, ¥ cuando
las suturos estdn obliteradus este tejido cesa de crecer y desapa-
fece.

Las suturas definitivas como la lambdoeidew, coronaria y sa-
gital, permanecen abiertas en la vida adulic ¥ no empiezan a
cerrarse antes de los 30 ofics de edad.

En los diversas formas de estenoceldlias, una o varics de es-
tas suturas se obliteran antes o poco después del nacimiento, y
el crecimiento de los huesos adyacentes se inhibe perpendicular-
mente a la sutura obliterada. Debido a ello, el didmetro del erdneo
que reducido en esta direccidn y se produce un crecimiento com-
pensador en regiones en que lo permiten las suturag abiertos,
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SINTOMATOLOGIA. —(2) las carocteristicas clinicas impor-
tantes de esio anomalia son:

a) Delormidad del crémeo.

b) Anormalidad oftdimica

¢} Retarde mental

d} Convulsiones.

e} Presencia de lesiones congénitas asociados.

La deformacién craneana depende de lg, o las suturas obli-
leradas, de la intensidad, de la prontitud en presentarse después
del nacimiento.

Si se oblitera la sutura sagital se constituye la dolicocelalia o
escafocelalia. {I) Se caracteriza esta anomalia por una larga y
estrecha cabeza con ung frenle agudomente prominente v un
occipucie iguat ddndole la aporiencia de una quilla de barce
invertida, Tanto los diGmetros celdlicos laterales como verticales
son pequefios. Una cresta bifida prominente marea la sutura sa-
gital sinostosade; la regidén de la lontanela anterior a menudo estd
prominente, Las eminencias parielales estdn cusentes, La aliurc
de la cabeza disminuye; la cara es angosia, la nariz delgaca y
o expresion de la cara es rigida o restringida. El grado de exofial-
mus varia y es corrientemente mucho mencs notorio que como se
ve en lo oxicefalia, mientras que en cosos moderados a menudo
no existe. Las cavidades orbitarias se describen mds grondes de
lo normal. El poladar estd marcdamente arqueado perc la den-
ticién es normal.

{2} Las citeraciones oculares incluyen exolftaimus, popiledema,
atrofia nervio éptice y dlteraciones del movimiento del ojo. La
atrofia dptica va acompanada de disminucién de la agudeza vi-
sual, Helmholz y Harrington describieron escafocefdalias con nube
congénita de la cdmed, asociada a deformacidon de las extremi-
dades y columna dorsa, La nubosidad comedl, dicen los auiores,
se aclara en log primercs meses de lo vida

(1) El retardo mental es de incidencia mavor si la operacién
se retarda. Las convulsiones son poco frecuentes.

Las anomalias asociadas pueden abarcar, labio leporino, pa-
ladar hendido, espina bifida cardiopatias congénitas y anoma-
fas uro-genitales, asi como, sindoctilia

PRONOSTICO.—(2). Depende de la prontitud de la cperacién
¥ del caso operado. Ingraham en una revisién de 40 casos opera-
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dos en distintag edades y en relacidn con el retarde mental esta-
blece:

Antes de | afio (22} el retardo menial estuvo presente en 3
casos. De 1 a 2 anos {10} ¢l retardo mental queds en 4 casos. De
2 a 4 afios {4) el retardo quedd en 3 casos ¥ de hasta b ofics
el retardo mental estuvo presente en 3 de 4 casos.

Cuadro N° 2

Suturas obliteradas y su incidencia por sexo
Tomada del libro de Ingrohom

Suturas Frecuencia

| pyi e A el BTt i A 5Q

SAGITAL

CORONAL 35
SAGITAL y CORONAL

SAGITAL y LAMBDOIDEA

METOPICA E Nifias 44

TODAS LAS SUTURAS

coroNAL y Lamepomea | 3

En este cuadre se aprecia la incidencia de las suturas obli-
teradas respectc al sexo, en un total de 120 niftos tratados gui-
rirgicomente por cremeosinostosis. La tendencia de la sutura co-
ronal presenie en moyor numero en el sexo {emenine es de inle-
rés. A diferencia de !0 que sucede en log casos de la sutura scogi-
tal que es mds frecuente su obliteracién en los varones,

El caso que describimog en esta revisidén correspondia « un
nifto, cuva sutura cbliterada es la sagital.

No podemos comparar nuesira experiencia, pues los ¢uscs
operados hasta chora, no son lo sulicieniemenie numeroses, {3
casos} ccmo para obtener inflormes comparables « esta serie pre-
seniada por Ingrchom.
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CUADRO N® 3

Sutura lombdeoida’ « w e s o+

Sineafosis de la
suture sagile’ s we e s . ona,

Craneotomia
lineal

paro-Eagiial o a v o s v e drdrrenvinnnuvedesvana

Trozo de Tellén

que cubra la

crastc del huess
pariantal ... .« o

Sutura corcnal

Esgquemo de lu craneoiomia linsal parasagital, segiin la técnica descritec en el
libro de Ingrabam, Se modifica selamente en el use de un trozo de Teflén abiesto
longitudinalmente que cubre iz cresta del hueso parienial.
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CASO DE ESCAFOCEFALIA

Antes de la Operacién

Antes de la Operacién

Después de la racién

Después de la Operacién




288

Imagen radioldgica en lateral v antero-posterior de la cranestomia paru-medioma
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TRATAMIENTO.—({Z). El traiamiento esid dirigide a curar los
efectos secundarios de la sinosiosis, esto es, lo deformacién del
crénec y compresion cerebral y Ia hipertensién intracraneana,

Hoy se hace lo operacién a edad temprana (Farber-Towen)
para evitar las serios complicaciones de la sinosiosis prematura.
Cucndo no se opera tempreme las complicaciones ton sélo son ali-
v.adas.

Ingraram y colaboradores reportan mejoria del estade men-
tal en nifios operados temprano que padecian retardo mental.

Farber y Tawen dicen que se puede evitar la ceguera si se
opera la oxiceladia antes de los 6 meses de edad, como la delor-
macién del crdneo. Sugieren ki edad de 1 a 3 meses.

Helaurin vy Matson hem hecho craneotomia coronal a edad
de hasta 1 mes. Ellos reportan 19 casos de escaloceidlia, el més
joven de 15 dias de edad, al cual se le hizo craneotomia parasagi-
tal, Para ellos aunque nifos muy jévenes ya existia hipertensién
intracraneana.

CONCLUSIONES

Se opera un nifto con escaocefalic producida por sinostosis
de la sutura sagilal. Se sigue la técnica descrita en el libre de
Ingraham, variomdo solamente, pues parece mds tacil, cubrir "las
crestas de Ja cranectomia con tubos de Tefién abiertos longitudi-
nalmente, Se revisa la literatura al respecto y se instruye en el
sentido de hacer semiologia del crdmeo del nifio, procurande de-
tectar estas anomalios que deben corregirse si es posible en el
primer afo de edad, evitando asi, defectos irreversibles en el
desarrollo y crecimiento del! nifio.
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