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CRANEOSINOSTOSIS. CONSIDERACIONES
SOBRE SU PATOGENIA*
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Lacranensinostosis -entidad producida por el cierre precoz de las suturas craneales- se conoce
dedehanﬂgﬁednd; ﬂmmm#hmmmdﬂdﬂdm
m los mecanismos propucstos. Luego de una amplia revisidn de la
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la béveda, intraftero, defecto primario de la base, alleraciSo primaria del mesénquima y
hereditaria. Se emiten consideraciones segin Ia propia experiencia préctica y se plantea que
de todas las hipStesis analivadas existen 2 fundamentales: la teorfa de Moss, que se reficre a
mMM&hM}h&Mrmemmmﬁ

mesEndquins.
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INTRODUCCION data desde épocas remotas. El poeta
griego Homero describe en su clésica

El conocimiento de la craneosinos-  obra "La Ilfada®™ a un guerrero llamado
tosis - entidad producida por el cierre  Thersites "... el hombre mds feo fue €l
precoz de una o més suturas craneales-  quien vino de Troya... su estrecha cabe-
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", lo cual se considera como una de
las pnmcras alusiones a las craneosinos-
tosis! Cuatrocientos afios antes de
nuestra cra,“ Hipdcrates fue un cono-
cedor de estas malformaciones. Otros
cientfficos de la antigicdad que aborda-
ron ¢l tema fueron Orbasius (médico del
emperador Julidn) y Galeno.

Esta enfermedad agrupa diferentes
tipos segin las suturas afectadas y las
malformaciones afiadidas. En la mayoria
de las series se notifica con mds_fre-
cuencia en el sexo masculino®” y
existen zonas geogrdficas donde se ha
encontrado una mayor incidencia, COT0
en la India y el norte de Africa® Su
patogenia es uno de los temas mds
controvertidos desde el siglo pasado, y
son multiples los mecanismos formula-
dos en diversas publicaciones al respec-
to, para explicar €] cierre temprano de
las suturas crancales. En el presente
trabajo hacemos una revision de la
literatura médica y englobamos las teo-
rias en 5 grupos: defecto primario de la
béwveda, intradtero, defecto primario de
la base, alteracién primaria del mesén-
quima y hereditaria, las cuales comenta-
mos segln nuesira expericncia practica.
Como objetivo fundamental nos propo-
nemos agrupar y debatir los diferentes
criterios existentes, asi como maotivar la
realizacion de estudios futuros nue nos
permitan llegar a conocer 1a vwidadera
esencia de esta afeccién.

DEFECTO PRIMARIO
DE LA BOVEDA

E.'sta teorfa propuesta por Virchow
en 18517 plantea que el defecto prima-
rio se encuentra en la propia sutura de
la béveda craneana, y su consecuenciaes
la deformidad de la base; para €], se
trataba de un proceso inflamatorio pro-
bablemente secundario a la sifilis, que se
desarrollaba en las meninges y afectaba

los huesos del crdnco. En 1856, segin
Fm:nr11i+::1‘,"ir basado en el hecho del en-
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grosamiento encontrado en la sutura
obliterada, Minchin concibié la idea de
un hueso parietal Gnico que se extendia
bilateralmente desde el centro de Ia
sutura; pensaba ademds, que el engrosa-
miento constitufa un simple centro de
osificacion de 2 huesos.

Fournier, por su parte, crefa al igual
que Virchow que la sifilis era el factor
causal, Otros invocan como causa infla-
matoria la tuberculosis y rickettsiosis.

Todos estos planteamientos,aunque
todavia seiialados por algunos'® han
sido completamente descartados,'! pues
las alteraciones referidas no han podido
ser demostradas macroscOpica o micros-
cépicamente en suturas de fetos muer-
10s.

INTRAUTERO

Desde 1907 Thoma'? publict varios
-articulos en los archivos de Virchow, en

los que formulaba la hipétesis de una
presidn externa, que daba lugar al cierre
patoldgico de alguna sutura durante la
etapa fetal. Este exponfa que siempre
estaba presente ¢l oligohidramnios y
que la craneosinostosis era producida
por alteraciones de las rclaciones entre
presiones internas y externas en un
dtero grévido.,

Aunque en 1920 Park y Powers
presentan una serie de 20 casos en los
cuales no se constatd oligohidramnios,
tal idea es aceptada por Brenner'! en
1971, y retomada afios después por
Graham y Smith, Estos ltimos, despuds
de varias investigaciones, sugirieron la
constriccidnde la cabeza fetal intragtero
para las variedades de sinostosis sagital,
metdpica y coronal.

En uno de sus trabajos, donde estu-
dian 16 mujeres,® muestran factores que
pueden contribuir a la sinostosis sagital,
como son la presentacion cefilica, des-
proporcion cefalopélvica, primiparidad y
pelvis estrecha. En un estudio efectuado
por nosotros (Hodelin R. Tesis doctoral.




Instituto de Neurologfa y Neurocirugia,
1991) encontramos que ¢l 63,75 % de
los partos fueron distécicos por cesérea
y ¢l 12,5 % dist6eicos por féreeps. Algu-
nas de las pacicntes refiricron dolor en
bajo vientre durante ¢l Gltimo trimestre
del embarazo. Esta casuistica apoya los
planticamientosde Graham y Smith, por
lo que pensamos que una mala posicién
de la cabeza intradtero, al causar su
compresion, pucde llevar a la crancosi-
nostosis 0 al menos iniciarla y comple-
tarse al nacimiento. Hemos obscrvado
recién nacidos que desde los primeros
dfas de vida, ya presentan deformidad
crancal.

En afos mds recientes y sobre la
base de estudios radiogréficos realizados
en la pelvis de la madre, se han diagnos-
ticado casos mds graves de sinoslosis
sagital, deformidad que pudo scr confir-
mada después del nacimiento!?

DEFECTO PRIMARIO DE LA BASE

En 1959, Moss™ anuncia que el
defecto primario s¢ debe a cambios €n
la base del crdneo. En investigaciones
posteriores Ilcvadas a cabo en colabora-
cién con Mourke,'* dicho autor enfatiza
que la duramadre estarfa firmemente
unida a la base craneal en 5 punios
principales: crista galli, alas menores del
esfenoides y crestas pefrosas, donde 105
tractus (ibrosos durales se dirigirfan a la
béveda en la misma dircccion de las
suluras craneales.

Estos tractus fibrosos transmitirfan
las fuerzas mecdnicas reciprocamente
entre la base y la boveda, dirigiendo las
linzas de crecimicnto encefdlico en di-
recciones especificas; sin tales rractus, ¢l
neurocrdneo tendrfa forma completa-
mente esférica. Asf, ¢l problema comicn-
za en el perfodo embrionario de la
organizacién del créneo. El primer he-
cho parece ser una osificacién defectuo-
sa de varios huesos de la base, en los
cuales sus formas o relaciones estdn

afectadas. Esto provoca una alteracion
de las fucrzas que producen tcnsion
entre los 5 principales fractus durales
que van de la base a la béveda, y dan
lugar a sinostosis crancales, lo cual origi-
na que las fucrzas o vectores de creci-
micnto cncefdlico se dirijan anormal-
mente.

Scgdn csta hipotesis 13s suluras no
¢stdn dafiadas primariamente, cllas son
silios de crecimiento secundario o pasi-
vO, pues no actian empujando al hueso;
mds bien resultan afectadas al ser des-
plazadas por ¢l encéfalo en crecimicnto.
Tales postulados han smu aceptados por
varios investigadcres;'! en 1971,
Gross citado por Brenner,'! admite que
el poco desarrollo de la base del cranco
se verifica con una estenosis del agujere
occipital.

Aunquc ¢studios realizados por
Persing'” han demostrado que s posible
¢l reverso, nosotros concedemos valor a
esta teorfa, por cuanto en la prictica
quirdrgica hemos encontrado ¢n algunos
casos, un hueso esfenoidal anormal con
una cresta 6sea palpabie, la duramadre
muy engrosada y tensa ¢n su inscrcion al
nivel del ala menor del esfenoides, Es
vélido sefalar que en nuesiros pacientes
no ha estado presente la cestenosis del
agujero occipital.

ALTERACION PRIMARIA
DEL MESENQUIMA

Plantcada mu:mlm:.mc por Park y
Powers en 1520%° propone quc la causa
primaria es un crecimicnto defectuoso
del mesénquima, en el cual sc forma el
hueso; por tanto, los huesos formados
en este icjido son mds pequefos que los
normales y «contactan muy pronto uno
con ¢l otro. Como s¢ conoce, las mérge-
nes de los huesos del crénco se¢ mantie-
nen apartadas por ¢l crecimiento inters-
ticial de tejido mesenquimatoso; al exis-
tir un defecto en el plasma germinal, la
capacidad de crecimiento normal del
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mesénquima estd disminuida o abolida
sin desarrollarse ¢l exudado que ticne la
capacidad de resistir la osificacion. Esto
cxplica la sinostosis prematura, pucs tan
pronto los hucsos hacen contacto se
fusionan; las lagunas del mesénquima
han sido demostradas experimentalmen-
L,

Cientificos de reconocido prestigio
como Chrador ﬁdcaldc,m Frank Ford®?
et al¥¥32% gefienden esta pusibilidad.
Brenner!! sospecha que se trata real-
mente de una hipoplasia del mesénqui-
ma precordal, como parte de un comple-
jo de anomalias que designa como acro-
cefalodisontogénesis.  Nosotros apoya-
mos ¢stos crilerios, ya que en estudios
realizados hemos encontrado otras alte-
raciones en cstructuras que también
derivan del mesénquima. Estos nifos en
¢l periodo  posoperatorio  presentan
anemia, sitwacién que en la actualidad
no ha sido aclarada; sin embargo, sabe-
mos quc ¢l sistema hematopoyéticoticne
su origen ¢n ¢l mesénguima, por 1o que
pudicra ser una explicacién. Por otra
parte, en ¢l 75 % de nucstra casulstica
la fraccion alfa 1 de las proteinas se
hallaba aumentada. Estos resultados
coinciden con estudios realizados ¢n
Egipto por El Sheriff*® y también pue-
den ser explicados por un defecto bésico
del mesénguima.

HEREDITARIA

~ Son muchos los investigadores que
citan los factores hereditarios, al tener

¢en cuenta la incidencia familiar de esta

entidad.»#11#527 Eg05 sugicren altera-
ciones en los genes que se van trasmi-
tiendo y en algunos tipos como en el
sindrome de Aperty el de Crouzon, los
factores han sido determinados. Si bien
la herencia tiene gran importancia hay
que pensar, segin Castro Vicja,:' que
existe un factor de la naturaleza proba-
blemente biogquimico -trasmitido genéti-

66

camente- que hace que se cierren algu-
nas de las suturas a una determinada
edad, por supuesto, mds temprano de 1o
que fisiolégicamente le corresponde.

Esta alteracién bioquimica de natu-
raleza enzimdtica o endocrina provocaria
un exceso de estimulacién para el cierre
de algunas suturas o un defecto en el
mecanismo proliferativo de osteoblas-
tos; en algunos casos puede haber un
cardcter poligénico, por lo que existen
diversos lipos de craneosinostosiscn una
misma familia. Castro Viejo® cita un
caso en ¢l que tanto ¢l padre como
8 hijos varoncs y hembras cran escafoce-
f4licos, y su herencia autosémica cra
dominante.

Nosotros atendimos madre e hija,
asf como 2 hermanas gemelas con bra-
quicefalia. En el estudio al cual hemos
hecho referencia anteriormente, €l 50 %
de los nifios tuvieron familiares con
anomalias asociadas; en el 25 % habla
familiares con sindactilia; de éstos 4
eran primos maternos y un hermano. La
braquicefalia se presentd en 2 hermanos
(12,5 %), la polidactiliacn la madre de
uno de los enfermos y hubo un tio ma-
terno con braquicefalia. Estos hallazgos
ticnen puntos en comdn y algunos dis-
cordantes con los postulados de otros
investigadores, pero pensamos que exis-
ten elementos para admitir que la he-
rencia y la trasmision genética cumplen
alguna funcion.

CONSIDERACIONES FINALES

De todas las teorfas analizadas, de
acuerdo con nuestra experiencia conside-
ramos que hay 2 fundamentales:

1. Teoria de Moss, que se refiere a un
defecto primario en la base del crd-
neo.

2. Teoria de Park y Powers, que de-
fiende gna alteracién primaria del
mesénquima.



A pesar de ello sustentamosel crite- ¢ inclusosean diferentes los mecanismos
rio de que lﬂdﬂ% las hipOtesis hay que  para cada tipo de crancosinostosis en
contemplarlasbajo las perspectivashisté-  particular. Con ¢l desarrollo actual de
ricas que marcan la evolucién cientifica.  las neurociencias, es de esperar estudios
Asi pucs, resulta probable que en su  futuros que contribuyan a su esclareci-
patogenia intervengan miltiples factores ~ miento.

SUMMARY

Craniosynostosis, a condition produced by the early closure of cranial sutures, has been known for a long
time; its pathogenicity constitutes one of the most debated topics since the last century and aujhors have
suggested multiple mechanisms to explain this early closure of cranial sulures. Alter making a iderable
review on medical literature, the authors of this paper have grouped theories into [five: due lo an
intrauterine primary defect of the vault of the skull; due to a primary defect of the base of the skull; due
to a primary alterations of the mesenchyma; and of hereditary origin. Considerations made by the authors
according 10 their own experience are presented. It is pointed out that 2 out of a:l the analyzed hypotheses
are fundamental: Moss' theory, regarding a primary defect of the base of the skull; and Park's and
Powers', suggesting a primary alteration of the mesenchyma.

Key words: CRANIOSYMNOSTOSIS/ eticlogy.
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