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Sefores Académicos:
Senores Consejeros:

Sefiores P’rofesores:

Para optar al titulo de Doctor en Medicina, tengo
el honor de someter @ vuestra consideracion esta te-
ais sobre «Trastornos oculares cn la Oxicefalia», en
la cual he sintetizado las ideas de la mayoria de los
autores que abordaran el estudio de este syndrome,
presentando al mismo tiempo algunos casos diagnos-
ticados entre Nosotros.

Si este trabajo facilitara el conocimiento de las in-
vestigaciones realizadas que en €l sc resumen, habria
aleanzado con cllo Liw mejor aspiracion del alumno Y
del médico. )

Llcgue mi profundo ¥ respetuoso homenaje al sa-
bio profesor doctor Pedro Lagleize, que dispensi @ €5
tn tesis Ia honra de su padrinazgo, ¥ mi agradecimien-
to u los doctores de Blizalde y Foussay, que me han
cedido dos de las historias clinicas que en ella presento.

A los doctores Enrique B. Demaria y Eduardo -\mo-
retti, que con cl grupo distinguido de Médicos del
Servicio del profesor Lagleize han contribuido a orien-
tar mis estudios cn estd especialidad, mi ecfusivo re-
conocimiento.

A\ los médicos y compaderos de internado del Hos-
pital Fiorito, ¢l mas afectuosn de mis recuerdos.







CAPITULO 1

La oxicefalia ba sido observada y cstudiada desde
largo ticmpo. i

Ya en 1600 ¢l gricgo Oribase, en su <Tratado de
\ledicina», hace mencion de esta enfermedad.

En 1873, Michel registra un caso semejante, en el
que establece una relacion entre 1a deformacioén cra-
neana y la neuritis optica.

Friedenwald, publica un caso €n el gue atribuye el
rol principal patogénico a la tension intracraneana ac-
tuando en una béveda o caju muy estrecha.

La bibliograffa s¢ enriguece con trabajos en que¢
antropologos, anatomicos y oftalmologos, estudian ba-
jo sus diversos puntos de vista la cuestion.

En 1836, Virchow enun trabajo publicado en Franc-
fort, aborda con protundidad el tema de la oxicefalia.

Siendo las manifestaciones opticas las que mds ila~
maban la atencion, se explica ficilmente que sean 10s
oftalmologos los que con mis empefio abordaran el
estudio de este syndrome.

Después de \ichel un namero importante de tra-
bajos se publican, sobre todo en \lemania. Aparecen
las publicaciones de Hirchberg, que acusa i la me-
ningitis concomitante de productura de la neuritis
optica. Schiiller; que publica dos €asos; Pontfick, que
atribuye los trastornos ocularcs 4 un éxtasis papi-
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lar por estrechez del canal optico. Merecen tambidn
mencionarse las investigaciones de Weiss v Brugger,
las tesis de Vortich y Kraus, las publicaciones de
Groenow en el tratado de oftalmologia de Graeffe-
Soemisch, que establecen con exactitud el tipo cli-
nico.

En 1902, Bourneville y Boncourt, dan a publicidad
la autopsia de un enfermo de la Bicétre, atacado de
oxitrigonocefalia y atrofia del nervio dptico, pero no
establecen ninguna relacion entre las dos manifesta-~
ciones patoldgicas.

En el ano 1904, 1a Sociedad de Oftalmologia de Pa-
ffs, recibe una comunicacién hecha por M. Morax en
la que presenta los dos primeros casos por ¢l estu-
diados. ’

En 1905, Patry presenta su tesis que constituye el
trabajo de conjunto mids documentado con que cuen-
ta la Bibliografia francesa. De ¢t extraigo gran parte
de los datos que me han servido para la confeceion
de este trabajo de recopilacion.

Meltzer, publica en 1908 su interesante trabajo vy
Merl¢, relata en la <Nouv, [conographie de la Salpe-
triere», dos casos de oxicefalia con transtornos ocu-~
lares.

Los alienistas y los neurélogos, no han dedicado
mayor atencidn a este asunto, y en los pocos traba-
jos que sc registran, consideran la deformacion oseq
€omo un estigma degencrativo vy Ia engloban en su
descripcion.  Por otra parte en este syndrome las
alteraciones mentales estdin lejos de ser la regla.

A este respecto Charron y Courbon dicen en su
trabajo publicado en Ia «Nouv. Iconeg. de la Salpe-
triere> del ano 1913 «A pesar del viejo prejuicio po-




pular, tan viejo como Homero, que consideraba oxi-
céfalo a su turbulento héroe Thersite, prejuicio que
hacfa alojar 1a perversidad y la bestialidad debajo de
las frentes fuyantes, cn las cabezas en forma de pe-
ra y los crineos en pan de azucar, la oxicefalia pue-
de cobijar una bella inteligencias. En ctecto, citanse
los cjemplos de oxicefalos célebres, tales como el al-
guimista Paracelso, que presentaba una sinostosis pre-
matura ¥ un caput turian, —el escritor Walter Scott,
cuyo caso ¢s muy conocido.

Humboldt, cuya estatua se halla expuesta en una
galeria des Antiques det Bonn, presenta una frente
poco elevada, ojos salientes, cavidades orbitarias poco
profundas, conjunto que responde ¢n un todo a nuestro
tipo clinico.

El cadaver de Meckel, conservado en Halle, pre-
senta un crineo netamente oxicéfalo.

Actualmente y debido al empuje de la cscuela ita-
liana, a cuyo frente se destaca la figura de M. M,
Bertolotti, se ha estudiado con tal amplitud la cues-
tion, que puede decirse que debido a sus trabajos la
oxicefalfa surje como una entidad madrbida andtomo-
patolégicamente bien definida.







CAPITULO 10

ETIOLOGIA Y PATOGENIA

131 tipo clinico de la oxicefalia se caracteriza por
dos sintomas capitales: deformacion crancana Y sig-
nos oculares.

Virchow define la oxicefalia diciendo que «Cs una
malformacion del crineo, caracterizada por una Sy~
nostosis precoz de las suturas, con atrofia de los ner-
vios opticos».

A raiz de pacientes estudios :mzitomo—patol()gicos,
Virchow, Luecher, Lanal, Hanotte, Bourneville ¥y
Boncourt, Meltzer, ctc., concluyen en que la causa de
14 oxicefalia debe ser buscada en la synostosis pre-
coz de los huesos del crdneo, sobrevenida en la pri-
mera infancia. Esta sinostosis prematura de los hue-
sos de la calota seria causada, para muchos, por la
hidrocefalia. Otro grupo sostiene, por el contrario, que
hay una intima relacion entre la sinostosis y la didte-
sis raquitica.

Pero lo probable es que haya uni asociacion entre
los dos procesos morbidos, y que la presion modera-
da de una hidrocefalia meningitica actaard sobre huc-
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$0s raqguiticos estimulando la osificacion sobre el borde
de las suturas.

Gatti, estudiando dos casos dc oxicéfalos con exof-
talmia bilateral muy pronunciada datando de la pri-
mera infancia, concluye, en presencia de otras malfor-
maciones dseas concomitantes, admitiendo Ia natura-
leza raquitica del syndrome.

Marion y Courbon presentan también dos idiotas
oxicéfalos y considerando al raquitismo como una
enfermedad general y no como ann afeccion limitada
al tejido ¢6seo, le atribuyen la paternidad de las mal-
formaciones ¢seas y la detencién del desarrollo inte-
lectual. Segtin ellos lag deformaciones 6seas resulta-
rian de una reaccién del tejido 6seo a la infeccion
raquiftica; las alteraciones intelectuales como reaccio-
nes del tejido meningeo,

Esta hipétesis estaria de acuerdo con la autorizada
opinién de Marfan, que dice: «todas las infecciones o
intoxicaciones crénicas que sobrevienen cen el perfodo
de la osificacién a'ctiva, causan raquitismo.

Meltzer, en su trabajo llevado a cabo sobre 20 ni-
fios oxicéfalos con trastornos oculares, encontré 17
veces raquitismo, 14 veces meningitis serosa, con su
cortejo de sfntomas, capaces de recidivar y causar
una acentuacién de los fenémenos por el lado del
crianeo, y llevar un ataque al nervio 6ptico, hechos
que corroboran la lev de Von Gudden gue se enun-
cia: <la mayor parte de las deformidades del craneo
adulto, encuentran su causa en la infancia».

Patry reune en su tesis 57 observaciones de diver-
S0s autores y presenta 18 observaciones personales,
y al hacer el estudio etiolégico, constata en la gran
mayoria signos evidentes de raquitismo que varian
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desde la cyphoscoliosis, el genu valgun, las malfor-
maciones dentarias, hasta los disturbios gastro intes-
tinales v todo el cortejo de sintomas que lo consti-
tuyen.

Bertolotti, después de un paciente estudio llega a
1n conclusion precisa de que la causa patogénica de
la oxicefalia hay que buscarla en el raquitismo,y vo-
bustece su opinién el trabajo muy interesante de Mett-
zer va citado, encausado enun mismo orden de ideas.

Bertolotti dice a este respecto: «Me complace estar
de acuerdo con Meltzer sobre la causa etioldgicar, y
agrega: «tiene el mérito en mi opinion de abordar el
lado clinico de la cuestion, constatando en el 85 % de
sus casos la didtesis raquiticar.

Es en vista de los hechos que preceden que este
autor llega a la conclusion de que la oxicefalia es
una distrofia de ovigeir vaguitico.

Otro punto intercsante y al que_los estudios mo-
dernos conceden importancia, es la relacion existen-
te entre la oxicefalia y el adenocidismo.

Esta relacion ya habfa sido puesta de manitiesto
en el afo 1600, en que el griego Oribase la mencio-
nabit en su «Tratado de Medicina» diciendo: «En los
sujetos que presentan una oblicuidad punteaguda y
deforme del craneo.... encontraréis que tienen cons-
titucionalmente dolores de cabeza y fluxiones de ofdo>.

En la actualidad, los importantes estudios lleva-
dos a cabo por la escuela italiana, demuestran que la.
oxicefalia, a mds de su cortejo de sintomas nerviosos
bien definidos, debe ser considerada también como
una distrofin linfitica poliglandular y consagra tra-
bajos destinados a demostrar la coexistencia de alte~
raciones de ciertas glindulas a secrecion interna, ta-
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les como las tiroides, sexuales y sobre todo la hipé-
fisis.

Lo que ha dado en llamarse syndrome adendideo,
absolutamente constante para Bertolotti en la oxice-
falia, parece por las investigaciones radioldégicas que
tuviese su origen en alteraciones de la base crineo
post esfenoides, sobrevenidas probablemente en la
primera infancia.

Observando una radiografia, se nota que el hundi-
miento de la silla turca es la alteracion mds impor-
tante del perfil basal y cabe preguntarse, dadas sus
intimas relaciones con la hipofisis, si los sujetos oxi-
céfalos no presentardn signos del syndrome hipofisa-
rio, admitiendo con bastante fundamento que sean los
trastornos funcionales de la hipofisis los producto-
res de este syndrome.

Puede también suponerse que la alteracién excesi-
vamente grave del cuerpo central del esfendides que
se encuentra en los oxicéfalos, pueda modificar las
relaciones existentes entre la glindula pituitaria y la
faringe.

Es suficiente recordar la gran importancia que en
estos tltimos tiempos se ha dado a la constitucién
morfologica del basi-post esfenoides, a la desviacion
embrioldgica de la hipdfisis cerebral, a 1a existencia del
tejido hipofisario del faring, a la permanencia del ca-
nal crdaneo faringeo, y notablemente a la red vascu-
lar existente entre la hipdfisis y la faringe, para con-
cebir rdpidamente la repercusién que puede producir
sobre estos Organos una alteracién de esta regién,
particularmente en la infancia.

También la hipertensién del perfodo prodrémico de
la oxicefalia, podria actuar causando trastornos que
repercutirian sobre la hipofisis,



Marinesco Yy Goldstein, en un trabajo publicado en
1a Nouvelle Iconog -aphie de la Salpetriere relatan los
resultados obtenidos en la autopsia de dos casos de
hidrocefalia sobrevenida en la scgunda infancia, en
que ademds de los trastornos cldsicos debidos a la
compresion cerebral (neuritis optica, astenia, asiner-
gia cerebelosa, estado pm‘eto—cspasmédico, de los
miembros) sc podian constatar los signos principales
del syndrome hipofisario, caracterizado por adiposis,
hipotrofia genital e infantilismo.

Posteriormente las alteraciones histolégicas consta-
tadas despucs de la autopsia (infiltracion de las gran-
des celalas cosinodfilas y vasos dilatados) permitian,
dado ¢l estado actual de las investigaciones sobre la
hipofisis, colocar estos trastornos bajo dependencia
de alteraciones de csta glindula.

En el capitulo de diagndstico tratar¢ de poner de

manifiesto la importancia que estos hechos revisten
sobre todo para diferenciar la oxicefalia de los tu-
mores hipofisarios.

Mucho se ha discutido sobre la importancia de la
hipertensiéon endocraneana en 1a oxicefalin. l.os es-
tudios radiologicos de Bertolotti, que 1llegd a estable-
cer, de una manera irrefutable, la presencia constante
de impresiones digitiformes y el rol patogénico dc
las deformaciones de la base del crineo, contribuye-
ron a poner algo mds en claro este debatido punto,
estableciendo una relacion entre los dos procesos.

Es asi como se asimilaria el proceso craneano de
la oxicefalia al del crineo tabés raquitico, ain cuan-
do se explicaria el fenémeno por un mecanismo opues-
to, ya que en la oxicefalin son las suturas coronaria
y sajital las sinostosadas.
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Bourneville, Enslin y otros, han observado los se-
nos venoscs muy dilatados y con consecutivas ¢éxta-
sis venosas, especialmente cn ¢l segmento anterior.

La tensién intracraneana no se comporta de la mis-
ma manera en la oxicefalin que en otros estados
mérbidos. En la hidrocefalia, por ejemplo, la tension
encuentra buen juego en la cxtensién de los huesos
de la calota, mientras que en la oxicefalia estando en-
clavado el crdneo anterior por la sinostosis precoz, la
presion hidrdaulica se ve precisada a actuar sobre
otros puntos, particularmente sobre el suelo esfenoi-
dal.

Ahora bien—las sinostosis y las cxostosis, que ra-
dican en la parte anterior del crdneo y que alcanzan
un desenvolvimiento enorme, demostrando la tenden-
cia hacia la hiperostosis, que existe en los oxicéfalos,
—dno podrian originarse por un mecanismo andlogo al
del éxtasis artificial, gue es capaz de activar los pro-
cesos osteogendticos de los callos 6seos en las pseudo
artrosis?

Virchow, atribuye la causa de la sinostosis pre-
matura a «estados inflamatorios de las envolturas del
crdneo, del mismo modo que las formas hidrocefdili-
cas puedan relacionarse a los estados inflamatorios
de las envolturas del cerebro.

Un nimero de autores, entre los que se pueden
citar a Davies, Pommerolle, Brocca, etc., no admiten
relacién de causa a efecto entre las sinostosis y las
deformaciones.

Tanto unas como otras pueden mostrarse indepen-
dientemente a consecuencia de un trastorno profun-
do de nutricién.

Gudden atribuye a la circulaciéon un rol activo y
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ha demostrado que el acrecentamiento intersticial del
hueso en el que a veces se acantona el proceso, €s
tan importante como el que se verifica sobre los bor-
des. Experimentalmente ha obtenido deformaciones
sin sinostosis ligando las yugulares internas Y ex—
ternas.

\irchow atribuye el mecanismo de la osificacion
precoz a una hiperhcmia de los vasos normales que
ge dilatan y a una neoformacién vascular que se con=
sidera generalmente como un estado inflamatorio.

Hamy, estudiando el proceso anilogo que se opera
en la escafocefalia, dice: «El cs el resultado de un
proceso patologico susceptible de ser colocado entre
los estados inflamatorios».

VMeltzer admite gue la sinostosis debe ser consi-
derada como la consccuencia de una reaccion osteo-
genética cosecutiva a la hipertensién cerebral, cau-
sada sca por la hidrocefalia, sea por la meningitis
serosi y admite la existencia de esta altima locali-
sada en la parte superior del encétalo, punto en que
no estan acordes con Bertolotti, que la radica cn el
crinco anterior.

La fecha de aparicion de 1a sinostosis de las pie-
sas oseas vecinas a nivel de las membranas suturales
varin mucho. Puede ser congenital, infantil (primera
v segunda infancia), jh\'enil v lo que ¢s mas raro,
puede llevarse a cabo durante la edad adualta.

La mayoria de los autores estdn de acuerdo cn
que la obliteracion de las suturas ge efectaa en la
infancia. En la mayor parte de los nifios que estudia
Meltzer es hacia los tres anos que comienzan & SCN-
tir trastornos oculares.

Welcker admite una sinostosis senil prematura pu-
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diendo manifestarse desdc los veinticinco afios, pero
siempre antes de la época ordinaria de la obliteracion
normal de las suturas.

Sin embargo cs este un punto de dificil solucion.
Muchos de los casos estudiados han sidoZ huéspedes
de asilos de ciegos y la mayoria de cllos de padres
desconocidos, o que habian hecho abandono de sus
hijos, siendo asi imposible todo interrogatorio.

Otras veces los padres afirman, sin ser categoricos,
que la deformacién existia al nacer el nifo. A veces
el azar los ha llevado a examinar detenidamente cl
crineo de sus nifios a consecucncia de una caida,
por ejemplo.

A pesar_de todo,los padres dan a veces datos pre-
cisos. En una observacién de Patry, la madre noto
la deformacién craneana con pronunciada exoftalmia
desde el dia del nacimiento del nifio.

Hirchberg y Virchow citan casos de deformaciones
manifiestas al afio, y Bortisch menciona un caso cu-
ya aparicion se evidencié a los dos afios, después de
una serie de convulsiones.

Puede suponerse con fundamento que por lo gene-
ral comienza durante el primer afo y es mds mani-
fiesta a medida que la sinostosis se completa.

Se observa con mucha frecuencia que los padres
hacen arrancar los sintomas de la enfermedad a raiz
de caidas.

Una vez establecida la sinostosis, las deformacio-
nes se llevarian a cabo por un mecanismo del que
Virchow ha dado las leyes:

I.o—El crecimiento de los huesos craneanos solda-
dos entre ellos por una osificacién precoz se detiene
en una direccion perpendicular a la sutura osificada.
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no—Ia compensacion se hace al cje del estrecha-
miento, gracias a la poussé cerebral que exagera sus
efectos a nivel de los puntos en los que no encuen-
tra resistencia.

La calota craneana normalmente compuesta de cua-
tro huesos (2 frontales y 2 parietales), se transforma
en los craneos oxicéfalos en una especie de cupula
incapaz de todo aumento de tamafio, perforada en su
parte superior por un orificio losdngico, la fontarela
bregmitica, cuya obliteracion se efectuard mds tar-
de. El cerebro que ha permanecido sin ninguna al-
teracion, busca para adquirir su volumen normal, tor-
car los puntos débiles de la boveda craneana.

En cicrtos casos en que la sinostosis precoz de las
suturas medio frontal, coronal ¥ sagital es completa,
la fontanela se transforma en un orificio losdngico
cerrado por una membrana periostica. El cerebro 1a
rechaza hacia afuera y en la edad adulta, despudcs de
la osificacién, aparece una elevacion 6sea de la mis-
ma forma, cuyo mayor diimetro cstd orientado en
sentido sagital.

Patry, investigando cl origen ctiologico de esta afec-
cién y basindose en los antecedentes y  evolucion
clinica, no encuentra ninguna infeccion sulicientemen-
te constante.

Sin embargo, hace notar gue son frecuentes en los
conmemorativos de estos enfermos las convulsiones
v las cefaleas y se pregunta si estos signos no pue-
den ser considerados como sintomas meningeos, v si
no encuadrarian entre los que Galewzosky describe
en las meningitis frustras o localizacién optica.

En cuanto al sexo hay en los casos estudiados un
predominio manifiesto a favor del masculino. Sobre
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diez casos estudiados por Patry, ocho eran varonecs
y sobre cincuenta y cuatro observaciones de varios
autores, 49 pertenecian al sexo masculino.

El rol de la herencia es muy obscuro. Investigan-
do los antecedentes se encuentran padres sanos en
la gran mayoria de los casos y otras veces se cons-
tatan afecciones que en nada pueden influir en la
produccién de la enfermedad que nos cocupa.

Sin embargo Schuller nota que en cuatro de los
casos el padre y la madre tenfan crineo en torre
tipico.

Heller presenta dos gemelos con idéntica deforma-
cién oxicefdlica.

Hannotte cita en su tesis et caso de dos hermanos
estudiados por Hamy que presentaban también idén-
ticas deformaciones.

Patry presenta el caso de una familia en guce ¢l
padre y uno de sus hijos eran oxicéfalos.

En vista de lo que antecede, podemos afirmar que
la herencia patolsgica, aunque poco frecuente, cxiste
de una manera irrefutable.

Quiero, antes de dar por terminado este capitulo,
tratado ligernmente, recopilando las ideas de la ma-
yoria de los autores que han estudiado esta afeccion,
dejar bien sentado que los trastornos funcionales
que tienen relacion con esta malformacion oseq, tales
como las lesiones de los nervios opticos, los tras-
tornos nerviosos concomitantes v todos los otros sin-
tomas oculares que pueden acompanarle, no son cons-
tantes. Un sujeto puede ser oxicéfalo, sin estar por
ello afectado de neuritis optica, sin sufrir trastornos
intelectuales, como lo prueban los casos de hombres
célebres citados mas arriba.
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Bertolotti explica estos hechos diciendo que los
trastornos oculares de la oxicefalia (neuritis &ptica,
extrabismo, nystagmus, exoftalmia, anosmia, etc.)),
son solamente constatables en individuos oxicéfalos
gue presentan ciertas alteraciones o anomalias de Iy
base del crdnco, en tanto gue los sujetos que carecen
de ellas no son atacados por trastornos visuales oi in-
telectuales. Considera, como se ve, a la oxicefalia le-
gitima como un syndrome ¢seo mds dmplio que lo
gue indica su nombre, que no se limita s6lo a alte-
raciones de la calota, sino quc comprende también
alteraciones llevadas sobre la base del criineco y otrag
partes del organismo.







CAPITULO IIf

ANATOMIA DATOLOGICA

La anatomia patologica de este syndrome ha sido
bien estudiada por numerosos autores, entre los que
podemos citar a Virchow, Bourneville y Bonconurt.
Hanotte, que en 1393 cscribe su tesis sobre Anatomia
Patologica de la Oxicefalin; Meltzer, Hirchberg, Papi-
llaut, etc.

Como no tengo conocimiento de que entre nosotros
se haya autopsiado ¥y descripto ningun caso de OXi-
cefalia, hago un resumcen del capitulo de anatomia
patologica de la tesis de Patry, que cs donde con mas
prolijidad y acopio de datos he encontrado tratado
este punto.

De Michel, en una autopsia que practica encuentra
que los nervios Opticos cstaban fuertemente aplasta-
tados a su salida del quiasma, aplastamiento que s¢
acompafiaba de disminucion de diametro o medida
que su proximidad al agujero Optico aumentaba, de
modo que al llegar a ¢l eran tan estrechos que pare-
cian comprimidos en este canal 0sco.
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Puestos a la luz se mostraban encerrados cn cl
canal optico como dentro de un anillo muy estrecho,

Pontfick, en autopsias que practica, encuentra que
los agujeros Opticos estaban irregularmente cstrecha-
dos y rodeados de un reborde 6Gseo, espeso v rigido,

Manz, autopsiando un enfermo, constata una atrolia
total del nervio dptico derecho y parcial del izquier-
do. Segun este autor, una osteitis de la primera infan-
cia acompadada de pagui y lepto meningitis consecu-
tiva, habria provocado las lesiones ¢scas y la infla-
macién del nervio. El estrechamicnto del agujero op-
tico no es pecesario para la produccion de 1a neuritis,
pero no puede desconocerse que puede influir sobre
la inflamacion del nervio, por el obsticulo gque aporta
a la circulacion.

El cercbro, por sus estrechas relaciones con el cri-
neo, sufre alteraciones que han sido puestas de mani-
fiesto por varias autopsins. Bourneville y Boncourt
dicen: «El cerebro es globuloso, la extremidad de los
I6bulos temporales hace salida hacia adelante: lo que
resta de los 1ébulos frontales forma como dos crestas
que llegan apenas a nivel de la extremidad o6sea de
los 1ébulos temporales». Mds adelante anade: <Los
lébulos occipitales se reuncn vy recubren el borde pos-
-terior del cerebelo que desbordan en cerca de dos cen-
timetros». En resumen. puede decirse que los l6bulos
parictales han sufrido un trastorno scrio cn su cox-
pansion y los 1obulos temporales lo han sufrido lige-
ramente.

Papillaut, describiendo una autopsia practicada so-
bre un oxicéfalo, dice: «La dctencién en el desenvol-
vimiento del crineo en el sentido anteroposterior, no
es solamente llevada sobre la boveda, cuya sutura
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coronal estd soldada, sind que ataca tambicn el piso,
s decir la base del criineo en toda la region esfeno
frontal>.

<A priori, fdcil es concebir que el cerebro debe su-
fiir el contragolpe del estrechamiento que ataca a su
envoltura dsen. El cerchro de csta autopsia ¢s muy
Jdemostrativo, y prueba, por las modificaciones gque ha
sufrido en la disposicion general de su plegamiento,
que se ha ejercido sobre ¢1 una presion en sentido
ant. posta.

En otro parrafo anade: «Se ve, pues, de inmediato,
que todos los surcos que normalmente tienen ‘una di-
roceion ant. post. han sido detenidos en su formacion
v son interrumpidos por pliegues de paso superficia-
les NUMErosos y muy gruesos. Bstas circunvoluciones
son por esto internamente confundidas v dificiles de
delimitar».

[.as meninges estdn en la gran mayoria de los ca-
sos lesionadas. Sin embargo, Michel no encuentra en
ellas nada de particular. Manz constata en un Caso
una osteitis datando de la infancia con lesiones secun-
darias de pagui y lepto meningitis.

Bourneville encuentra una pia madre delgada, diff-
cil de destacar, 2 causa del apretamiento de las cir-
cunvoluciones, y espesada lo mismo quc la aracnoi-
des a nivel del espacio interpeduncular y del quias-
ma del nervio oOptico.

Ea cuanto al agujero optico, Michel, Manz y Pont-
tick, notan un estrechamiento con espesamiento de los
bordes del agujero optico. Esto estd en contraposicion
con las investigaciones de los autores alemances que,
estudiando crdncos oxicétalos en los muscos Tubigen
e Eidelberg, no han encontrado estrechamiento alguno
del agujero 6ptico.
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El calibraje de diche agujero (Gptico) ha sido moti-
vo de muchos estudios y son numerosos los procedi-
micntos que se han ensayado, aunque la prdctica no
ha consagrado ninguno,puesto que todos ellos adole—
cen de defectos. Enslin, ocluia con cera rodeada de
gutapercha todos los orificios del crineo a excepcion
hecha del agujero éptico. A continuacion lubrifica los
huesos con accite de ricino v vierte en el agujero
una mezcla de glicerina y gelatina, lo que, previo en-
durecimiento, serviria para confeccionar un modelo en
cera. Sin embargo, a pesar de las multiples modifi-
caciones de perfeccionamiento, no sc pudo sacar un
moulage perfecto,

Haciendo examen directo, Enslin no constata nin-
gun estrechamiento. Patry, calibraba ¢l canal valién-
dose de sondas de goma, flexibles, pero no pudo ob-
tener medidas precisas debido a la luz irregular del
canal, aplastado de arriba hacia abajo. Empleando los
ntimeros 10 al 14 de la scrie de Charriere, cuyo did-
metro variaba en 3 y 4 milimectros 0, obtiene los si-
guientes resultados sobre 20 crineos:

CRANEOS NORMALES

Bujias de 4 milimetros 6 de difimetro pasa. . . 1 vez
» » 4 » 3 » » > .. . 6 veces
» » 4 » — » » » 4 »
7 » 3 » 6 » » » 7 »
» » 3 » 3 » » » o, . 2 »

CRANECS OXICEFALOS

Bujias de 4 milimetros 6 de diametro pasa. . - 3 veces
» » 4 2 3 » » R . 5 »
» » 4 » — 2 » LS N 9
2 s 3 » 6 0y » » . 0 100
» » 3 » 4 » » 5oL . L} »
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Puede verse cntonces quc tanto en los crancos nor-
miales como ¢n los oxicéfalos, es la bujia de 3 mil. 6
la que responde con mas frecuencia al calibre del agu-
jero. Estos resultados estan de acuerdo con las inves-
tigaciones de \Weis, Bragger, Vortisch y muestran que
¢l estrechamiento del agujero no es debido a ta de-
{ormacion craneana.

l.a cavidad orbitaria presenta modificaciones dc
profundidad, de sus paredes, de subase y de su con-
tenido. Para estudiar la profundidad de la orbita se
han empleado dos procedimientos: uno de ellos con-
sistente en medir 1a longitud de las cuatvo paredes &
partir del reborde externo del agujero Sptico, paralo
que se empled, sea und punta que s¢ apoya sobre ¢l
reborde 6seo (la estrechez de este borde wvuelve a
menudo dificil la tarea), sed un instrumento a extre=
midad bifurcada, como lo hace Gayat.

Patry sc sirve de un instramento mds comodo: es
una reglita de madera o metal que en su extremidad
presenta una escotadura angular, del fondo de la cual
parte una graduacion en milimetros. Este instrumen-
to es ficil de mancjar. La extremidad se hunde en
el agujero orbitario, en el borde transversal de la esco-
tadura del agujero 4seo, cualquiera gue sea el espe-
sor. El instrumento bifurcado de Gayat ticne el in-
conveniente de dar diferencias de 1 a 3 milimetros
seguin el espesor de la pared externa del canal. A
nivel de la pared de la orbita se toman los puntos
de reparo siguientes:

10—PBorde sup. parte media de la arcada orbitaria.

oo __Borde externo a nivel de i sutura fronto malar.

30 -Borde inferior a nivel de la suturd mixilo
malar.
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do--Borde interno, dacryon: punto situado en e
cencuentro de la cresta posterior de la lagrimal o de
su prolongamiento con la sutura unguco frontal.

CRANEOS NORMALES CRANFOS OXICIEFALOS
MEDIDAS MEDIAS NIFERENCIAS
Long. de la paved int. 49,1 39.6 9.6
» » » » sup. 50.6 45,2 5.4
» » » » inf. 47,6 47.5 0.4
» » » » ext. 48,2 43.06 4.6

Segun la opinién de muchos dutores, cntre ellos
Testut y Lagrange, las cifras de Gayat deben apro-
ximarse mucho a la verdad.

Testut ha encontrado cifras que varian entre 42 ¥
50. 1.a diferencia entre las cifras obtenidas por Patry
y las de Gayat no es muy considerable, pero ella
existe para todos los bordes, salvo para el borde in-
ferior que pertenece por entero a la cara, la gran
diferencia de longitud del borde interno estd en que
Patry toma como punto de reparo el dacryon y Ga-
yat toma la cresta lagrimal anterior y no como &l
dice la cresta anterior e inferior del unguis (Enciclop.
francesa de Orlh),

La distancia entre el agujero y el dacryon es muy
dificil de medir; la pared int. de la 6rbita es a me-
nudo bombeada de modo que vuelve imposible la apli-
cacion de la regla sobre el dacryon.

Hay otro procedimiento para la medicion de la pro-
fundidad de la 6rbita que reune ventajas positivas
sobre los anteriores. Es el de Papillaut. Toma como
reparo cn vez del agujero dpticoel punto esfenoidea-
no situado a nivel del borde anterior de la silla tur-



ca en la soldadura de los dos cstenoides ant. y post.
Utiliza como instrumento un compds a corredera,
cuva limina fija es recurvada para poder contornear
la lAmina 6sea que reunc bastante frecuentemente la
apof. clinoides ant. & 1a silla turca. Se hace penctrar
la extremidad del instrumento por la hendidura es-
fenoidal y se coloca sobre la linea mediana. La ra-
ma ant. movil se aplica sobre ¢l nasion, en medio de
{a sutura fronto nasal. Este punto es mds fijo y me-
jor definido que los puntos de reparo tomados sobre
¢l reborde orbitario, puntos que varfan mucho con el
desenvolvimiento de los diferentes huesos.

Patry, sobre 20 crinzos normales y 30 oxiccétalos, ha
encontrado como distancia esfenoideana media las
siguientes cifras:

Crancos normales. . . .. 59 milimetros 7
» oxicélfalos . .. .. 53 » 6

Como puede notarse, hay un acortamiento eviden-
te de esta region de la basc del craneo.

El orificio orbitario exterior no presenta su forma
habitual; en lugar de ser aiargado en el sentido hori-
zontal lo es en el vertical, modificacion gue e¢s pro-
bada por el aumento del indice orbitario. Este indice
es la relacion centesimal del didmetro vertical de la
arbita con su diametro transversal. El cdlculo se ha-
ce de la manera siguiente:

Altura x 104 L, . aliura
T meara 0 S0 e x 100
Siguierdo este procedimiento, Patry ha encontrado:
Crancos oxiccéfalos .. .. . .. 93.58
» normales  (Brocea) .. .. 85.70

Las orbitas presentan un e¢je muy oblicuo hacia
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abajo y hacia afuera; su dng. sup. int. es fuertemente
llevado hacia arriba ¥y hacia adentro (Hanotte). Sys
parcdes no presentan mis que una  modificacion: g
parte esfenoidal de Ia pared externa es rechazada
hacia adelante al punto de volverse cuasi transversal
Y constituir la pared post. de una cavidad orbitaria
no va piramidal, sino mis o menos cabica, M. Papi-
ltaut explica esta deformacion de Ia siguiente mane-
ra: el cerebro al desenvolverse no puede hacerlo ha-
cia el lado de 1Ia region {rontal porque las suturas
estdn synostosadas— «se extiende a lo largo de la beé-
veda y de la fosa cerebral media; ahf ¢1 choca contra
la pared ant. de esta béveda v rechaza lIa pared del
esfenoides hacia 1Ia orbita, de ahy, exoftalmia y ele-
vamicnto de las pequefias alas».

La exoftalmia no es solamente €ntonces, debida g
la poca profundidad de la 6rbita; crecmos que la de-
presion de la region frontal suprayacente contribuye
mucho a hacer aparecer el ojo saliente. Hemos visto
que en los oxicéfulos Ia arcada orbitaria era lo mds
@ menudo reemplazada en sy mitad o su tercio ext.
Por una meseta, siendo asf mucho menos saliente Ia
parte de la arcada que subsiste.

Midiendo estas salidas se han obtenido las cifras
siguientes (Patry).

Distancia esfeno-supraciliar en 20 crdncos mediancs 60 m, 2
» » » » 30 » cxicéfalos 54 5 7

Diferencia 5 m. 35

Por el lado de 1a cara sc constata un alargamiento
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en todas sus parles, sobre todo en la regidén sub-

asal:
JUARS ALVEOLD NASIO
Nasla ALY, SUH~NASAL SUB-NASAL
Medida de los craneos nor. (Paritlant) 70.10 16.29 §3.90
. woon B oxicéfalos T — 22,25 51.758
Pitorencia . 9.00 6. 47 2060

Hanotte, despucs de haber estudiado los cridneos de
1a Sociedad de Antropologia y del Musco, consignit
en su tesis las siguicntes medidas:

DIMENCIONES DEL CRANEO EN GENERAL

CRANEO NORM. CRAYEO OXIC. DIFERENCIA
Diimetro antero post, maximo 178 mm. 168 mm. — 10 mm,
» Lransverse .. . 14 » 138.3 - 7.7
» bitemporal .. .. 136 » 141.8 + 5.8
» biauricular . . .. 122 S 117, - Z.
+ 291100
» frontal minima .. 97 v \ 11,100
f— /100
» oecip, minimo .. 10H . 113.2 -+
» bi mast, . . 102 » 109.5 -
» vertical hacilo-breg, 123 > 137.7 -+

El aumento del didmetro bitemporal en relacion al
de los didmetros ant., pos. y transverso, es debido sin
duda a que la compensacion después de la synosto-
sis parcial o total de la sagital, se hace a expensas
de los temporales que son rechazados hacia afuera.
El didmetro occipital max. estd aumentado. Si se le
compara al diametro frontal minimo, e constata que
Ia base del craneo, estrechada hacia adelante, es por
el contrario ensanchada en su parte post., hecho que
se comprende facilmente: la sutura Jambdoidea no
estando synostosada, permite la compensacion a su
nivel,
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El didmetro vent. bacilo breg. mide la distancia que 3
separa los basilares del bregma. <El estudio de este
diametro, dice Hanotte, es excesivamente intereszmte,
porque su aumento constante es caracteristica de la
oxicefalia. :

CURVADURA\S

CURVADURAS MFDIAS PIFEREXCTY
NOR. oxIc,
Curva horizontal 517 mm. 487 mm, 30 mm,
» preacricular 222 » 206 » 16.9
» rost.-auricular . 275 » 263 » 1301
» transv. total, . 436  » 416 » 20,
» supra-auricular. 307 » 295 » 16,8

La disminucién de la circunferencia horizontal lle-
vada mds que todo sobre la porcién preauricular que
es mds pequefia que la porciéon post. auricular, hace
que muestre la compensacion que se produce a nivel
de la parte posterior de la cabeza.

La disminucién de la regién ant. corresponde bien
al estado de los 16bulos frontales, como se ha cons-
tatado en las autopsias. Comparando las circunferen-
cias transversas total y la curva supra auricular, se
ve que la primera estd aumentada en totalidad Yy so-
bre todo en su porcién supra auricular.

Ademads, si se compara la relacion de estas dos
dimensiones, se nota gue el aumento es mucho mayor
Yy constante en la parte supra auricular, La circun-
ferencia mediana ant. post. desde la raiz de la nariz
al borde post. occipital, no da ningin resultado inte-
resante. Hanotte ha encontrado en general muy apro-
ximada la longitud mediana, y lega a la conclusién
de que el cridneo en esta direccion esti mds bien
deformado que disminuido.



INDICE

El indice cefdlico se cncuentra fucrtemente modi-
ticndo, aumentado o disminuido, y los crineos son ya
brayuicétalos, ya dolicocétalos.

Los otros dos indices, vert. v transverso-verticab
<on mucho mas interesantes. Bl uno v ¢l otro estin
qumentados. Eo la mayoria de los Casos, cl indice
transverso vertical ha sido encontrado sup. @ 100, de
modo que los crincos oxicéfalos son entonces ¢n su
mayoria hypsicétalos.

DEFORMACION DE LOS HUESOS
DEL CRANEO

La curva tormada por el frontal, parcce tencr un
radio mis erande que 1o normal. La glabela, el seno,
las arcadas superciliares, las eminencias trontales,
cstin en general casi barradas, la frente no €s sola-
mente elevada y estrecha <ind también unitorme.
[.as cminencias parietiles son a4 penas marcadas,
cuando la sagital es la synostosada prematuramente cn
toda su extension, el occipital muestra 1o mas frecucn-
temente un abombamicnto notable que vuelve la parte
posterior del crineo, muy proeminente ‘hacia atrds del
lambda. T.a apolisis basilar fucrtemente rechazada
hacia abajo por 1a presion cerebral, tiende a volver-
se horizontal, los temporales estdn muy abombados,
estos abovedamicntos cesitn bruscamente al nivel de
la articulacién témporo-esfenoidal.




SUTURAS

[La coronal ha sido encontrada en todos los criineos
sin excepeion synostosada patoldgicamente, sobre ex-
tensién mds o menos grande; la synostosis no eg
siempre completa, pero s{ simétrica. La regidn sy-
nostosada lleva a menudo rasgos maniliestos de vie-
jas lesiones inflamatorias; v la sutura sagital, se ha
encontrada synostosada en totalidad o parcialmente,
sca de una manera prematura, sea de una minera pre-
coz. La sutura lambdoidea, esti intacta cn la mayor
parte de los casos. Hanotte ha encontrado, & menudo,
entre las dentelladuras de la tambdoidea, In existen-
cia de numerosos huesos wornianos, que atestiguan
en favor de una fuerte poussé cerebral, llevada sobre
el occipital. Cuando la coronal vy la sagital han es-
capado a la synostosis en sus partes superiores, la
regién del bregma forma una especie de puente so-
bre la calota craneana, correspondiendo 2 las salidas
muy frecuentemente notadas en las observaciones
alemanas y sobre todo en la de Enslin: cuando 1as
suturas habian desaparecido, cl bregma estaba com-
pletamente borrado Y reemplazado por una clevacion
losdngica. En un caso se encontré un hueso wornia-
no losdngico que llenaba la fontanela, recordando su
forma. La caja craneana se encuentra, pues, mas bien
deformada que disminufda ¥ gencralmente se presen-
ta globulosa.

El tejido es compacto y duro v todas las suturas
S¢ encuentran synostosadas, las fosas cerebrales se-
paradas por una cresta 6sca que parte de Ia apolisis
cristagalli, Existen a tres centimetros de la cresta




mediana y a derecha ¢ izguierda otras dos crestas
que separan las fosas cercbrales medias de la cere-
bral anterior.

¥n un crinco estudiado por M. Papillaat, las sutu-
ras sagital y coronarin se halluban completamente
synostosadas, la linca curva temporal superior no
cxistia en su tercio anterior, el prognatismo de la ca~
ra cra muy marcado, fas glabelas y ln frente fuyante.

1in cuanto a anatomin microscapica, Michel ha no-
tado que la calota de un crdneo por ¢l examinado,
CcTit muy ¢spesa y sin embargy liviana debido a la
porosidad de los huesos que, vistos al microscopio,
presentan espacios trabeculares muy anchos. Hanotte
en muchos casos ha constatado rugosidades sobre la
cara interna de los parietales y det frontal, sobre to-
do a nivel de las suturas.

e







CAPITULO v

RADIOGRAFIA

jmportancia que las investigaciones

» Bertolotti han alcanzado en el estu-

alia, extraigo de sus trabajos publi-
anﬂtomopawmgicos mds interesantes
yen en gran parte a poner en claro la
este syndrome 6seo. Bertolotti hace un
ativo entre 1 oxicefalia y otros esta-
. de los huesos del crineo, tales como
sido craneana, 12 disostosis craneo facial,
de la primera y segunda infancia, me-
, idiocta, cretinismo ¥ acondroplasia.

s radiologico de estas investigaciones €5
T | constatacion de la identidad perfecta que
' la conformacion del perfil basal del craneo
casos radiografiados.
es radiogrificos tienen und importanci
son suficientes pari establecer el diag-
fuera de toda alteracion de la calota, pue-

clave de ciertas alteraciones pneuriticas de

pjo a etiologia desconocida.



— 66—

Comparando ¢l perfil radiogrifico de un crineo
normal al de un cridnco oxicéfalo, se nota de inme-
diato la irregularidad del perfil basal de este ultimo.

En el cliché normal las apéfisis anterior Yy poste-
rior y Ia silla turca estin colocadas en un plano casi
horizontal, de modo que s6lo 1a fosa cerebral posterior
estd situada en la radiograffa lateral sobre un plano
inferior; en el crdneo oxicéfilo se ve que el plano
etmoidal desciende muy bruscamente de adelante ha-
cia atris, de manera que el emplazamiento de 1 sillg
turca estd muy hundido vy la fosa cerebral media
Hega a colocarse al mismo nivel que la fosa cerebral
posterior.

Otro detalle, sobre el quc Bertolotti llama la aten-
cion, es la obliteracién casi constunte de los senos
0seos. El seno frontal desaparece, lo mismo que ¢l
esfenoidal, y no se ven trozos de células etmoidales
ni mastoideas.

Se observa, también, Y esto tiene su importancia,
una red arborizada quc del suelo etmoidal parece
extenderse sobre el hueso frontal, delimitando espa-
cios vasculares que forman las impresioncs Ji it ifor-
/mes que corresponden a las circunvoluciones cere-
brales anteriores.

Otra particularidad que presentan los crincos oxi-
cétalos y que no se halla nunca en el estado normal,
es la impresion de los senos cercbhrales.

Debe también hacerse notar la desaparicion de las
suturas anterior, sagital v coronaria y la existencia
del Indma y la H del Pterion que se muestran bien
conservadas; se constata ademds estas suturas irre-
gularmente conformadas por una hiperostosis de los
rebordes, sin perder su individuatidad,
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La roca disminuida de volumen; la concha occipi-
tal sigue una curvadura regular, pero los demds hue-
sos de la cara muestran sus relaciones alteradas.

PERFIL DEL CRANED OXICEFALD

N, nasion — B, basion — O, opistion — S, ephipplon —N B, linca nasic-basilar -
0 B, linea oplstho-basilar — A F C, angl. facial — N § B, angl. esfenoidal

Bertolotti estudia comparativamente la oxicefalia y
la distosia cleido craneana, eliminando las causas de
errores de diagnostico.

El hundimiento del cuerpo esfenoidal y de la silla
turca, es del mayor interés. El perfil basal del cri-
neo presenta una verdadera lordosis basilar, defor-
macion patolégica que no se encuentra en ninguna
otra malformacion dsea del crineo.

En la distosia cleido craneana, por el contrario, se
observa una verdadera syfosis basilar, que Hultkrantz,
que ha profundizado la cuestion, no atribuye, como la
mayoria de los autores, a una distosia pasiva, como
sucede en el raquitismo, ni a una soldadura prema-
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tura de las sincondrosis basilares, como sucede en la
acondroplasia.

Solo es necesario echar una mirada al esquema

adjunto para darsc cuenta que en los crincos disos-
tosicos la cara exocrancana de la base presenta siem-
pre un reforzamiento marcado de la parte mediana
correspondiente al cuerpo del esfenoides; sobre 1a ca-
ra interna, por el contrario, se nota a menudo un plie-
gue angular a cresta bastante viva de la gotera ba-
cilar, un poco por debajo de su cara mediana, de
suerte que ella es en su parte anterior (sagital) mas
horizontal que de ordinario, y es en su parte poste-
rior casi vertical.
i Generalmente la limina cuadrilitera aparcce alar-
gada o con mds exactitud elevada, de mancra que
separa considerablemente el plano del jurgun sphe-
noidales.

A consccuencia de csta curvadura el occipitil pre-
senta una infleccion mis acusada de la parte inferior
de la escama, y la posicién del agujero occipital N4
los condilos se vuelve muy oblicua, de modo que su
plano prolongado (Iinea opisto basilar), cn lugar de
pasar, como en-cl estado normal, mids o menos a mi-
tad de la altura de la nariz, pasa en el crinco di-
sostésico @ cuatro o cinco centimetros sobre ¢l nasion.

El dingulo basilar de Brocca, formado por las lineas
naso-basilar y ophisto-basilar, vuélvese as{ negativo
y puede alcanzar valores cxtremos dc 6 a 270, al par
que Broca, en los crincos normales, nunca ha ¢ncon-
trado un dngulo negativo superior a %,

Hultckrants da como un signo muy caracteristico
de la disostosis el desenvolvimiento bastante incom-
pleto de los diferentes senos del crineo y de las cd-
lulas aeriferas.

et st




Examencs municiosos y sobre todo pruebas radio-
l6gicas, han demostrado la ausencia total de seno
frontal, de células mastoideas, ¥ la pequenez del se-
no esfenoidal en la disostosis.

N, naslon — B, basién 0, opisthion - S, ephipple

O B. linea opistho-ba {lar — NS B, angl. spheno: al

Es interesante revelar estos hechos que demuestran

alguna analogfa entre la disostosis y la oxicefalia.
Una de las p;1rti\_‘ul;n'id;ulca mds notables de los cra-
neos oxicéfalos €s justamente la ausencia del seno
frontal, del seno esfenoidal y de las células aeriferas.
Este hecho habia llevado a Bertolotti a suponer que
en la disostosis cleido craneana, en ufn cierto periodo
precoz, hay aumento de la presion endocraneand.

Ge sabe tambi¢n que muchos autores, al referirse @
la conformacion externa de la calota en ja disostosis,
al aumento de volumen del crdneo y d la existencia
de frente olimpica distosica, han emitido la hipotesis
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de que esta maltormacion ¢
dependencia de una pre
cuestion no puede tod
aplastamiento de] Cr
la depresion de |

aneana estuviese bajo 1y
s16n cerebral exagerada. Eseg
avia ser resuelta, puesto que ¢l
dnco, I convexidad de It base
s suturas y de los bord
nelas, serian otrag tantos

Ia hipertension cerebral,

v
es vy tonti-~
argumentos en contra de

Tratando de explicar el hecho de Iy cifosis basilar
de los crineos dysostosicos en oposicion a la lorddsis
basilar de 1oy oxicétalos, este autor, estudiando por
una serie de pruchas radiogriflicas sobre ¢l vivo y
por el estudio de Iy piczas anatémicas, ha podido
establecer Ins relaciones del pertil basal del crinco
en la hidrocefalin cronica y en ¢l erdnco raquitico.

Segiin esto, ha podido constaiar que, en todos los
cstados de hiperteng:"()n cronica endocrane
tera basilar anterior
que ni en la hidrocef
en la hidrocefalia r
chamiento de]

ana, la go-
no estd nunca bundida, es decir
alia cronica Post. meningitica, ni
aquitica (crzinco—tabcs) hay c¢nsan-
angulo esfenoidat,
En la hidrocefalia crénica de la primera infancia
€S necesario notar que habria  depresion solamente
de la parte posterior de la gotera basilar de manera
que en la hidroccleliavcomo en la disostosig cleido
Craneana, hay mds bien una tendencia a la cifosis
basilar. Tambien a causa de la curvadurg exageria-
da de la escama occipital, el agujero occipal adquicre
una posicién inclinada hacia adelante ¥y en alto, de
tal manera que la linea opisto basilar en lugar de pa-
sar a mitad de altura de Ia nariz se encuentra a la
altura de la sutura coronaria, y el dngulo basilar de
Brocea alcanza de 25 a 30 grados en valor negativo.

En resumen, en los estados cronicos de g hiper-




tencion cerebral, se encuentra, sea la sifosis basilar,
sea la inversion negativa del dngulo basilar de Brocca.

PROFIL DE CRANE HYDROCEPHALE

N, nasion — B, basion — U, opisthion — S, ephipplon N B, linea nasio-basilar -

O B, linea opistho basilar—A F C, angl. faclal — N S B, angl. esfenoidal

Estos hechos que hemos tratado dz volver mads
comprensibles por los esquemas adjuntos, podrian en-
tonces constituir una objecion seria contra la hipote-
sis de Hultckrants que quiere negar 4 priori la hi-
pertension cerebral en el perfodo prodrémico de la
disostosis cleidocraneana.

Como hemos visto, los estudios radiologicos han
dado la demostracion de que solamente €n la oxice-
falia verdadera puede existir una verdadera lordosis
de la gotera basilar. Esta alteracién es de tal impor-
tancia que ella es suficiente para alterar por su exis-
tencia todas las relaciones del crdneo dadas por las
medidas antropolégicas normales.




Es suliciente fijarse en el esquemilt para consta-
tar que a causa de este hundimiento de la parte cen-
tral del esfenoides, el dngulo esfenoidal se vuelve casi
nulo y puede aun adquirir un valor negativo.

Este hecho ha autorizado a Bertolotti a emplear
el término de lordosis basilar.

€omo hemos visto por ¢l estudio del craneo oxicé-
falo, la direccion del agujero occipital es mids bien
aproximada al plano horizontal que al estado fisio-
16gico.

Esta rotacion anterior del agujero occipital viene
entonces a alterar las relaciones dela linea opistoba-
silar v de la linea naso basilar; en cfecto, mientras
que en ¢l craneo normal el dngulo basilar de Brocca
mide apenas algunos grados, en la oxicefalia la linca
opisto basilar puede descender ala altura del margen
alveolar y el dngulo basilar por este hecho alcanzar
el valor de mds de 15 a 20 grados.

De un trabajo de Chatelin extraemos lo siguicente:

En la distosia crdneo facial hereditaria, las consta-
taciones radiologicas pueden resumirse en pocas pa-
labras:

Crdneo braquicéfalo, caracterizado a nivel dc la
béveda por adelgazamiento de los huesos con irregu-
laridades de la tabla inter.y presencia de una tume-
faccion a paredes delgadas respondiendo a la fonta-
nela anterior—existencia de numerosas digitaciones
separadas por crestas marcadas-—- sinostosis prematu-
ras. A nivel de la base se nota, cyfosis moderada
con inclinacién del plano etmoidal y reduccion de 1a
profundidad de la fosa cerebclosa.

Por Gltimo reduccién del maciso facial en particu-
lar, del maxilar superior, caracteres (ue contribuyen




a diferenciar con claridad 1 distosia cranco-facial
de 1a oxicetalia.
Vamos a estudiar todavia el valor del dngulo fa-
cinl de Cuvier en el eranco oxicetalo. A primera vis-
ta dado el prognatismo superior senalado por nosotros
v por los autores precedentes en 1a oxicefalia, s¢ po-
dria creer quo ¢l singulo facial de Cuvier estaria mas
bien disminuido: pero cucede lo contrarior ¢n la oxi-
cetalia el prognatismo superior €s mas bien aparente
gerfa debido a1 atrofia del maxilar inferior,
stigaciones hap demostrado que
craneos oxiccfalos esti mds
1in los crdaneos
D4 gra-

que realy
En realidad, las inve
el angulo facial en 108
bien aumentado de 8 a 10 grados.
ecuropeos se epcuentra ¢n efecto un valor de
dos para el dngulo facial de Cuvier mientras que cn
los oxicéfalos este ingulo puede medir de 60 a 02
grados. ¥l pecho de gue este angulo no sCa todavia
a que ¢l agujero auditive €n
la oxicefalia se encucntra colocado un poco miis arri-
ba que al estado normal ¢n relacion con el margen
alveolar, hecho que justamente viene a demostrar €t
degplazamiento notable de los huesos de la cara d
causa del hundimiento de la parte central del esfe-
noides, pudiendo ser esta la razon fundamental pard
las facies adenoidea tipi

miis aumentado sc debe

explicar ca que se observa
siempre en 1os oxicétalos.
Entre las mds graves alteraciones de L
se puede recordar 1as alteraciones orbitarias.

va el estudio dcl indice orbitario nos muestra que
la cavidad orbitaria debe presentar modilicaciones
interesantes. En efecto, las medidas de Bertolotti han
dado un indice de 01 a 110 mientras que 1o media

normal encontrada por voen

L oxicefalia

Rrocca serfa de 8O.7,
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disostosis cleido craneana ¢l indice llega o 111-7. Enp "
resumen, en la oxicefalin ¢l indice orbitario normajl
es inferior al indice de ln disostosis, estando todo
mis cerci de este proceso patoldgico, lo que demuestra
la analogia de la conformacion de las drbitas en estos
dos estados patoldgicos,

Las investigaciones radiogrificas han demostrado
que las alteraciones orbitarias son caracterizadas no-
tablemente por Ia disminucion de la profundidad de las
orbitas a causa de la inclinacion ancormal que sigue
bruscamente la mitad posterior de la pared orbitaria
superior, hecho que puede muy bicn explicar 1a exot-
talmia muy acusada de los oxicéfalos.

Como sintesis de los estudios radiologicos podemos
decir que las alteraciones de los crineos oxicéfalos
se traducen, en primer término, por una presion endo-
craneana aumentada y en scguudo término por una
exageracion de la actividad osteogenética de los hue-
sos del crinco.

Interpretando los signos observados, puede decirse
que la hipertension cerebral prodromica de los esta-
dos oxicefdlicos, es dada por la constatacion de 1a pro-
fundidad anormal de las fosas cerebrales, en especial
de la media; por alteraciones del perfil radiogrifico
de la base del crdneo, o lordosis basilar; por el aplas-
tamicnto del cuerpo central del esfenoides, por las
desviaciones de las alas esfenoidales; por la presen-
cia de impresiones digitiformes y, por tltimo, por la
ausencia de los senos frontal, esfenoidal y etmoidal.
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DEFORMACION CRANEANA

Fn este capftulo voy @ abordar el estudio de las
detormaciones dseds que han sido sin duda las pri-
meras en llamar la atencion yoser cstudiadas desde
hace muchos anos.

Bajo la denominacion dc oxicefalin, debe conside-

Farse una variedad de braquicetalia caracterizada pot

una cabeza punteagudit y und sinostosis de los parie-
tales.

Hanotte, dii a la acepcion un  concepto mds am-
plio, v la define diciendo: la oxicefalia, es una defor-
macién craneand caracterizada principalmente por un
aumento del didmetro vertical dando a la cabeza una
forma acuminada.

Los alemancs denominan Turmcheadel a este sin-
drome, cuya deformacion principal es caracterizada
por un crdnco de una altura especial.

11 sindrome individualizado por Virchow presentit
variedades morfologicas que pueden agruparse bajo
tres tipos principales.

Fn ¢l tipo mis frecuente el crdnco, presenta un pe=
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rimetro horizontal aproximadamente Cite
elevada y endereziandose verticalmente,

El segundo tipo recuerda a la microcefygs
redondeado con digmetros casi iguales en
sentidos, la regién fronta] se clev
mente hacia atras.

El tercer tipo se caracteriza por la reduce
cial del didmetro antero posterior, por ¢] (e
miento del crineo en altura y ancho, partiey
en su mitad anterior. b

Examinando de frente 3 un oxicéfalo inmedig ¥
te saltan a la vista su deformacion crane
exoftalmia que es un signo casi constante

La cara se presenta generalmente estrechada, he
que puede explicarse ya porque el didmetro B
mdtico y la anchura biorbitaria externg sea
ya porque la diferencia entre los didme
y transversal de la cara, se
neos normales,

a bruseg y' 4

ang ¢

tros ve
A4 menor que en los

La frente, sobre todo, presenta u
especial. Lo mds a menudo cae a
presenta su salida normal a pesar de que en algunos
Cdsos se encuentra algo relajada, Las partes laterales
de la frente se €ncuentran por lo general deprimidas
Y las eminencias frontales a pPenas perceptibles o bo-
rradas por completo.

Las arcadas orbitarias puede
rudimentariamente desarrollad
varse en el caso N, 11,

na  configuraciés
pico. La glab

0 No existir o hallarse.
as, como puede obser-

La depresion que normalmente existe entre |
cadas orbitarias y las eminencias frontales, es reem-
plazada en los oxicéfalos por una meseta y algunas
veces por una depresion que desborda sobre la re-

das dar-



de la eminencia frontal y suprime asi la parte

rna de la arcada orbitaria.
asimetria facial y craneana es bastante frecuente.
stos los crdneos de perfil, la forma en torre €s

manifiesta.
punto culminan

- te de la boveda se encuentra si-
mdo sobre una linea vertical elevada

al medio de

L linea naso iniana.
i xaminando prolijamente la boveda craneana, st
ta que la sutura coronal se encuentra siempre
astosada, siguiéndole en orden de frecuencia la sa-
jtal vy la lambdoidea, que lo es raramente.

f.a época en que S¢ efectia la sinostosis es muy
iable. Comienza normalmente por lo general en la
oca en que ya el cerebro ha terminado su creci-
‘miento, hacia los 45 a 50. En las suturas coronal, sa-
rital y lambdoidea, la sinostosis queda incompleta o

no se produce mas, contrariamente a lo que sucede en

los oxicéfalos, en que estas sinostosis se llevan a ¢a-
bo prematuramente.

Resumiendo, podemos decir que el aspecto que pre=
mis estrecho adelante que hacia
compensacion se hace a expen=
LA frente recta, la cara alarga-

sentan es: craneo alto
atrds, salvo cuando la
sas de los temporales.
da en totalidad y en cada una de sus partes.

T.a region supra orbitaria sz presenta deprimida,
lo que se pone mds de manifiesto y contrasta por la
exoftalmia que en algunos Casos, como €l N.2 1I nues-

tro, es imponente.
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SIGNOS OCULARES

Bajo ¢t punto de vista de los trastornos oculares,
en la oxicefalia encontramos signos que podriamos
llamar capitales, tales como la neuritis optica, y un
cortejo de signos que podrian denominarse accesorios,
entre los que se catalogan, por orden de importancia
y frecuencia, la exoftalmia, el estrabismo, mis me-
nudo divergente, 1a limitacion de los movimientos
de los ojos, las alteraciones de la aberturd palpebral,
el nystagmus: sintomas todos que caracterizan el tipo
clinico verdadero de la oxicefalia.

Fxisten ademis otros tipos oxicefilicos que se apar-
tan del cuadro anterior y que presentan lesiones 1e~
tinianas, opacidades cristalinianas, trastornos de la
motilidad y neuritis opticas tardias.

Por Gltimo, existe un namero de oxicéfulos gue no
presentan ningdn trastorno ocular y quc Patry ha
denominado oxicéfalos aislados.

NEURITIS OPTICA

Es sin duda alguna, ¢l trastorno mis grave de es-
te sindrome y el gque en la mayorfa de los ¢casos, po-
ne al enfermo en contacto con el médico,
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El examen oftalmoscopico revela dos tipos de neu-
ritis; la neuritis en evolucién y la atrofia del nervio
optico secundaria o pecst neuritica.

La neuritis optica en evolucién se ha podido cons-
tatar con relativa frecuencia en la oxicefalia. Unila-
teral o bilateral, puede evolucionar simultincamente
en ambos ojos o presentar un ojo una neuritis y el
otro una atrofia ya constituida.

Como caractercs oftalmoscopicos, podemos scialar
una papila saliente, edematizada a limites poco pre-
cisos. En algunos enfermos que han podido ser exami-
“nados en las primeras fases de la cvolucion de su
neuritis, se ha podido observar una imagen oftalmos-
copica semejante a la de la papila de éxtasis, papila
en forma de hongo, elevdndose bruscamecnte, con sus
bordes a pico con hundimiento y desaparicion de los
vasos. El tejido edematizado se encontraba enturbiado,
semejando al vidrio despulido, y los vasos descendien-
do de la elevacion papilar hacia la base de ella, conti-
nudibanse en el plano de la retina, describiendo una
curvadura muy neta. Las venas se observaban frecuen-
temente dilatadas y tortuosas.

Estas neuritis evolucionan generalmente con rapi-
dez haciala atrofia. Otras veces transcurren varios anos
antes de que la atrofia llegue a instalarse, y se citan
casos en que la neuritis ha evolucionado hacia la
curacion.

La agudeza visual varia cn estos enfermos desde
una agudeza relativamente bucna hasta la ceguera
completa.

‘Manz relata un caso en que la agudeza visual vol-
vié a la normal en el transcurso de algunas sema-
nas, e Hirchsberg cita el de otro enfermo que recu-
perd su agudeza visual casi hasta lo normal.
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A menudo el campo visual se encuentra estrecha-
do concéntricamente.

En general estas neuritis comienzan antes de los )
afios y evolucionan como las neuritis cldsicas, por €x-
tasis, terminando frecuentemente por la atrofia.

ATROFIA DE LA PAPILA

Las atrofias opticas se constantan con mais frecuen-
cia que las neuritis. Son casi en su totalidad consecu-
tivas n una neuritis optici. \lichel e Hirchsberg, si-
guiendo la evolucion de una neuritis, han podido cons-
tatar la aparicion de una atrofin. En una observacion
de Enslin se pudo diagnosticar und papila de éxtasis
evolucionando hacia la atrofia. Varios autores han
constatado al lado de una atrofia en un ojo unid neu-
ritis en evolucién hacia la atrofia en el otro. No cabe
duda, pues, de que la atrofia es secundaria a la neu-
ritis.

La tnica alteracion que permite afirmar la atrofia,
es 1o lesion papilar. La papila presenta aspectos los
mis diversos. La coloracién presenta diversas tonali-
dades: blanco verdosa, azul grisdcea, blanca nacara-
da, etc. Sus bordes son irregulares o salientes. Otras
veces presenta ligeras excavaciones atroficas. Las ve-
nas generalmente dilatadas y sinuosas, las arterias
delgadas a vecces filiformes. En otros casos falta toda
alteracion vascular. En un caso Jde Weis y Brugger
se notaba una mancha blanca al nivel de la mdcula y
un halo claro mal limitado al deredor de la papila,
llegiindose a diagnosticar atrolia retiniana consecuti-
va a la neuritis. Enslin constata en dos casos atrofia
pigmentaria peripapilar.
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La agudeza visual de cstos enfermos es relativa-
mente buena, no comprobdndose ceguern bilateral si-
no excepcionalmente, sicndo mds frecuente constatar
ambliopias. La conservacion relativa de la vision es
un cardcter clinico importante de la atrofia que nos
ocupa. Conjuntamente se han observado lesiones co-
roideas y opacidades cristalinianas, probablemente
congénitas.

De lo expuesto podemos deducir que nos hallamos
-en presencia de una neuritis seguida de atrofia, es
decir, de una atrofia papilar secundaria.

[La ctiologia y patogenia de estas neuritis, ¢s un
punto de dificil solucién, y ha sido tratada c¢n los ca-
pitulos correspondientes.

Sin embargo, resumiendo podemos decir que nin-
guna de las hipdtesis cmitidas para explicar los fe-
noémenos irritativos de que ¢s asiento el nervio éptico,
satisface por completo.

La hipétesis que atribufa la neuritis 4 una mor-
tificacion sufrida por el nervio al atravesar un agu-
jero 4ptico, de calibre estrechado, ha quedado sin
valor despuds de los pacientes trabajos de Enslin,
Manouvier, Papillaut y Patry.

Este dltimo, haciendo pasar bujfas de diversos ca-
libres por los agujeros opticos de criineos normales y
oxicéfalos comparativamente, encontré que la bujia de
3 m. 6 de didmetro era la que respondia con mis
frecuencia al calibre de unos y otros. Por su parte
Weis, Brugger y Vortick, demuestran que el estre-
chamiento del agujero dptico no depende de la de-
formacion craneana.

Tambi¢n el éxtasis lintdtico ha sido incriminado
como productor de la neuritis optica,
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Haremos notdr, sin cmbargo, que  para que haya
éxtasis lintitico de origen mscinico en un organo
cualquiera, es indispensable que fas vias linfaticas se
encuentren libres @ la ida, comprimidas al retorno.
A\dmitiendo la compresion d-! nervio Optico a nivel
del agujero optico, habria compresion de las vias lin-
faticas ascendentes ¥ descendentes. La unica lesion
papilar que podria provocar una compresion del ner-
vio a nivel del agujero optico, seria una atrofia papi-
lar por neuritis descendente.

A pivel de la papila esta neuritis descendente se
traduce por und atrolin simple, no inflamatoria <~
racterizada por papilias blanquizcas neta y regular-
mente limitadas y ligeramente excavadas.

Otro factor considerado como productor de la neu-
ritis optica es 1 hipertension cerebral constante en
la oxicefalin, como lo han demostrado as investiga-
ciones de Bertolotti. Esta hipertension producida ¥
mantenida por procesos meningeos, actuaria sobre cl
nervio optico determinando fenoémenos irritativos v
dificultando 1a circulacion de retorno, provocaria el
¢xtasis papilar. Sin embargo puede objetarse que S¢
han observado casos ¢ que al par gue la atrofia
Optica era evidentisima, la presion por el contrario
se hallaba ligeramente aumantada (Girardi) y casos
en que no existian lesiones oculares y la presion era
muy alta (240 mm. de H2 O.).

Una observacion de Esckuchen es i este respecto
;muy persuasiva: en up oxicéfalo enfermo de menin-~
gitis cerebro espinal epidémica, observo que las osci-
laciones del aumento de la presion del liquido cétalo
raguideo sobreapadidas por la enfermedad  intercu-
yrepte v la agudezi visual estaban en el entermo €n
completa discordancia.
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Aun podria argumentarsc contra esta hipotesis que
a menudo las alteraciones son de diverso grado para
los dos ojos ¥ mds adn que en muchos casos falta
toda sintomatologia de hipertension, tales como cefa-
lea, vértigos, etc.

Esta ligera critica de la hipitesis, nos leva a ad-
mitic como mas verosimiles las ideas sostenidas por
Bertolotti, que atribuye los trastornos visuales a cier-
tas alteracioncs de la base del crineo que él ha
puesto de manifiesto con toda precision en sus in-
vestigaciones radiologicas, v que han sido estudiadas
detenidamente en el capitulo de -adiogratia.

SIGNOS OCULARES ACCESORIOS

Hemos dicho ya que la oxicefalia presenta un cier-
to nimero de signos oculares accesorios entre los que
la exoftalmia ocupa cl primer término por su impor-
tancia y frecuencia. Sobre una estadistica de 54 ca-
$0s ha sido comprobada 27 veces y es posible que u
ser buscada sistemidticamentc se hubiere constatado
€D mayor nimecero,

Los enfermos cuyas historias presento en esta tesis,
estan todos afectados de una marcadisima exoftalmia.
Cudl es la causa productora de esta exoftalmin?

No es la miopia axil, como podria crcerse, dada la
frecuencia con que el estrabismo divergente se pre-
Senta en estos enfermos v a este respecto puedo ci-
tar una estadistica de Enslin, quien examinando cui-
dadosamente la refraccion de numerosos cnfermos hit
comprobado 12 veces hipermetropia, 5 emetropia y 4
veces miopia.

Tampoco se¢ ha comprobado la prescncia de boscio
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guae ha sido insistentemente investigada, Es sin duda
en la constitucion anatomica de la orbita que reside
la causa verdadera de esta exoftalmin. Como puede
verse en ¢l capitulo de anatomfa patologica, dos ele-
mentos estdn tundamentalmente modificados: la pro-
fundidad de ta cavidad orbitarin disminuida y el re-
lieve de la arcada surcilar detenido en su desarrollo,
factores ambos que contribuyen a poner mds de ma-
nifiesto el prolapso del globo.

ESTRABISMO

Sigue en orden de trecuencia o la exoftalmia. La
desviacion oscila generalmente entre 10 v 20 grados,
siendo mucho mis frecuente ol estrabismo funcional.
Generalmente el 0jo estrabico es fuertemente am-
bliope llegando hasta no poscer percepcion luminosd.
Frecuentemente estos enfermos  estin afectados dc
estrabismo divergente. Hemos visto por otra parte
que la hipermetropia era ol vicio de refraccion mds
frecuentementc constatado, 1o que estarfa en completo
desacuerdo con la teorfa de Donders, impotente para
interpretar estos hechos, perfectamente explicables
por la teoria de Laglcize.

15l estrabismo convergente también ha sido obser-
-ado 1o mismo que las desviaciones hacia abajo ©
arriba. También se han comprobado pardlisis y D=
resias de los musculos extrinsicos del ojo.

LIMITACION
DE LOS MOVIMJIENTOS DE 1LOS OJOS

Se ha observado en muchos casos limitacion de los
movimicntos de los ojos en diferentes sentidos y en
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algunos se ha podido comprobar abolicién de los mo-
vimientos de lateralidad. No existe relacion entre la
desviacién estribica y la, limitacion de los movimicen-
tos. En un caso el enfermo presentaba una ligera
divergencia y una inmovilidad ocular casi completa.

La abertura de la hendidura palperal varfa mucho
segln los sujetos, mediana cn algunos casos, amplia-
mente abierta en otros, la oclusion puede hacerse
perfectamente o existir lagoftalmus por exoftalmia
de alto grado.

Por ultimo, existen oxicéfalos que presentan nys-
tagmus en sus diversas formas; rotatorio, horizontal,
etc, presentando generalmente muy mala agudeza
visual,

OTROS TIPOS CLINICOS

Apartiandose del tipo clinico principal, existen oxi-
céfalos que presentan diversas lesiones oculares, que
hemos enunciado al iniciar este capitulo. Patry des-
cribe dos casos con lesiones retinianas, En uno de
ellos se pudo constatar en la periferia de la retina
pequefias manchas negras ramificadas, caracteristicas
de retinitis pigmentaria, manchas que disminufan en
la proximidad de las regiones centrales.

También se observaban grandes placas de atrofia
pigmentaria dejando aparccer los vasos coroideos. La
papila se encontraba aumentada de tamafio, amarilla
grisdcea, 2 contornos irregulares y poco netos; vasos
pequefios. En resumen ¢l enfermo presentaba una
retinitis pigmentaria con atrofia papilar secundaria 2t
la retinitis.

En el segundo caso se trataba de un enfermo quc
presentaba una retina irregularmente pigmentada y




decolarada, sobre todo en las proximidades de la pa-
pila donde 1a retina aparecfa como favada, no exis-
riendo manchas pigmentarios. Papilas palidas sobre
todo en su mitad temporal pero no pudic¢ndose afir-
mar sin embargo gue se tratara de una atrolin pa-
pilar. En ambos enfermos la agudezd visual se en-
contraba disminufda. En los antecedentes se constatan
cafdas sufridas durante los primeros afios.

Iin cuanto a las opacidades cristalinianas, Patry
presenta tres casos.

En uno se trataba de un nifto con craneo netamen=
te oxicéfalo, con vision reducida a la simple percep-
cion luminosa, ciego desde su nacimiento.

Presentaba opacidades cristalinianas grisdceas que
ocupaban por completo el campo pupilar. El cristali-
no derecho era blanco brillante v ¢l izquicrdo pre-
sentaba en su superficie un puntillado blanquizco. Kl
nifo habia sutrido convulsiones a los cinco meses.

En otro caso cl nifto era rambicn ciego desde su
nacimiento, reducida su vision a la percepeion lumi-
nosa, con mala proyeccion. En ¢l ojo derecho pre=
sentaba sinequias posteriores.

[l cristalino opaciticado formiba ung masi gris
amarillenta. En el O 1 la pupila ensanchada se en-
contraba ocupada por masas cristalinianas grisdceas.
El iris decolorado e inmavil. El ninto presentaba tam-
bicn, como cn ¢l caso anterior, un} craneo oxicéfalo
tipico.

Otro nifio presentaba una catarata cortical poste-
rior bilateral,

TRASTORNOS DE LA MOTILIDAD DEL O)O

Dos enfermos estudiados por Weber y Tucker, vess
pectivamente, presentabin estrahismo divergente del
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ojo derecho acompanado de nystagmus manifiesto
sobre todo en las posiciones extremas del ojo, el uno,
y estrabismo divergente‘externo con limitaciéon de
los movimientos en ciertas direcciones, cl otro. Am-
bos enfermos no presentaban alteraciones manifiestas
de fondo de ojo.

NEURITIS OPTICA TARDTA

Pocos son los casos con que cuenta la literatura
médica. Se relata una observacion de de Graefe que
para muchos autores encuadra dentro del tipo clinico
principal; es decir, oxicefalia y neuritis 6ptica, pero
que segin otros difiere radicalmente de este tipo por
su evolucién del todo atipica.

Se trataba de un enfermo cuya deformacién cranea-
na databa de varios afios. A Jos ocho afos tuvo una
neuritis éptica del todo tipica, que se inicié brusca-
mente y llevé al enfermo en el término de 48 horas
a la ceguera completa. Las papilas edematizadas,
irregulares, lo mismo que la zona circunspapilar. Las
venas sinuosas, las arterias filiformes no presentando
pulsaciones. Seis dfas después el enfermo recobra
visién cuantitativa y al cabo de cinco semanas una
agudeza visual normal con desaparicion casi comple-
ta de las lesiones constatables por el oftalmoscéopio.

Esta forma de evolucionar difiere de la de nuestro
tipo clinico que lleva casi totalmente a la atrofia.

Manz y Oliver relatan dos observaciones en que

ambos enfermos, atacados desde su infancia de una
atrofia optica en un 0jo, presentaron, uno a los 35,
otro a los 45 afios, una neuritis en el otro. En estos
casos, cuesta creer que la misma causa efio]égica sea
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capaz de produciv idénticos  trastornos con tantos
anos de intervalo.

OXICEFALIA ATSLADA

Al lado de todos los tipos que hemos descripto,
existen oxicéfalos cuya deformacion craneana es cl
dnico estigma patologico, siendo por otra parte per-
fectamente normales en todas sus manifestaciones.
Segin Bertolotti, ¢stos sujetos no presentariao alte-
raciones de la base del crdanco gue considera como
las causantes directas de los trastornos funcionales
que experimentan los oxicéfalos.







CAPITULO VI

DIAGMNOSTICO

Tiene importancia establecer con precision ¢l diag-
nostico de este syndrome  porgue si bien ex cicr-
to quc en muchos casos ¢l se impone potr un simple
examen, hay formas ligeras de oxicefalia en que s¢
estd expuesto a cometer errores de dingnistico.

Sin embargo, ¢s reducido ¢l namero de afecciones
que puedan tener semejanzit con 1 oxicefalia, tenien-
do en cuenta los signos capitales: deformacion  ¢ra=
neana y trastornos oculares.

Entre los estados patologicos de los huesos del crid-
neo, cabria diferenciar la oxicetalia de otras afeccio-
nes, tales como la disostosis cleido crancand, 1a hidro-
cefalia de 17 y 2¢ infancia, la disostosis crineo tacial,
la meningitis serosa, etc.

Para no incurrit en repeticiones, remito al lector al
capftulo de deformacion crancana en gue encontrarid
tratados con extension los trastornos Hsens que i
racterizan el syndrome; y Cn el capitulo de manifes-
taciones oculares, lo gue con ellas se relaciona.

Algunas afecciones asens del cridneo, por ¢l curic-
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ter de sus deformaciones ¥ porlas lesiones reveladas
por la radiografia se aproximan a la oxicefalia. Tan
€s asf que han sido englobados bajo la denominacién
de <oxicefalia hereditaria» o «congenitil», casos de di-
S0Stosis craneo facial.

El diagnéstico diferencial entre oxicefalia y disto-
sia craneo facial hereditaria, tiene algunas dificultades,
pero hay sintomas y constataciones radiograficas que
permiten establecer netamente cada entidad mérbida.

En primer término 1a distosia crdneo facial es trans-
misible por herencia, y se acompana de deforma-
ciones faciales mds pronunciadas que la oxicefalia. Es
generalmente la eminencia frontal la primera en apa-
recer y después rdpidamente se instalan todos los
elementos que constituyen la afeccion.

La deformacién del crineo consiste en una eminen-
cia frontal de volumen moderado, haciendo salida en
el borde superior del hueco frontal, a nivel de la fon-
tanela ant., afectando una forma redondeada, de con-
sistencia dura, lisa, sin irregularidades; presenta en
Su cumbre una pequefia zona depresible, donde el
dedo que explora siente los latidos sincrénicos con
el pulso.

Las deformaciones faciales aparecen también en los
primeros meses, pero se acentian a medida que los
rasgos del nifio se precisan.

Estas alteraciones, dan a todos los enfermos, un
aire de familia, curioso y caracteristico. El progna-
tismo del maxilar inferior es muy marcado, contra-
riamente a lo que sucede en la oxicefalia en que hay
prognatismo superior y desarrollo rudimentario del
maxilar inferior.,

Los dientes inferiores estdn colocados en un plano
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mds anterior que 1os superiores. La salida del labio
inferior es mds manifiesta por la brevedad del su-
perior.

El aspecto de 103 0jos €5 uni de las malformacio-
nes mis acusadas, encontrindose éstos situados segun
la pintoresca expresion de Chatelin a «fleur de téte»,
ltamando desde los primeros meses 1a atencion de los
padres.

Acompanando a esta exoftalmia generalmente im-
ponente, se observan otros sintomas concomitantes,
los unos atacando a la musculatura exteriot, los otros
llevando su accion sobre el nervio aptico.

Bl estrabismo divergente parece ser un sintoma
habitual, que contribuye a dar a cstos enfermos una
facies del todo particular.

FEn cuanto a las lesiones del nervio optico, son de
evolucion gencralmente benigna, Co racterizadas mu-
chas veces por una papila turbia a contornos inde-
finidos. .

Todo hace pensar que sc trate de una neuritis Op-
tica sin mayor importancia, no Hlevando fatalmente
a la ceguera.

Larsen relata la obsarvacion de un niflo gue pre-
sentaba una exostosis a nivel de la fontanela ante-
rior, exoftalmia, estrabismo y atrofia éptica. ¥l enter-
mito fué trepanado a nivel de 1a exostosis que s¢ Su-
ponia de origen traumdtico, a los seis anos. Sobrevi-
ve 10 afios, y en ¢l momenio de su muerte presen-
taba un crineo cn torre.

El mismo autor apdyindose sobre este hecho cree
poder afirmar que tres nifios con sintomas clinicos
semejantes a los del caso relatado, fueron mis tarde
atacados de «crdnco en torres.
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Resumiendo podemos decir que la constatacion de
la herencia separa radicalmente la distosia craneana
de la oxicefalia; las alteraciones faciales existen ape-
nas en la oxicefalia y desde luego son diferentes v
aun inversas a las de las disostosis.

En la disostosis nos encontramos en presencia de
un verdadero tumor limitado y colocado como des-
cansando sobre el crianeo, al par que en la oxicefalia
la deformacién se extiende gradual e insensiblemente
sin que se pueda decir con exactitud donde comien-
za ni donde termina.

De 1o expuesto podemos deducir que la oxicetalia
distinta por sus lesioncs de la distosia crdneo facial
hereditaria, se asemeja clinicamente a esta afeccion
en algin momento de su cvolucion.

En el capftulo de radiografia, nos ocupamos exten-
samente de las diferenciaciones entre la oxicefalia, la
hidrocefalia v la disostosis cleido craneana, por lo
que nos creemos excusados de insistir nucvamente.




CcAPITULO VT

TRATAMIENTO

L tratamiento de este complejo syndrome ha sido
intentado sobre todo por via quirargica, siendo  sin
embargo poco NumMerosis las tentativas terapéuticas.

Ello reside, talvez, en la desorientacion en que ain
actualmente se encuentran los que han estudiado ¢s~
tn enfermedad, sobre l1a naturateza de los agentes ctio-
jogicos productores del syndrome.

Son sobre todo 108 fenomenos oculares los que mds
han preocupado a los autores, y con el fin de conju-
rarlos es que se han lie -ado a la prdctica algunas in-
tervenciones que describiremos mis adelante.

[.a naturaleza de las lesiones vy la zona en gue vi-
dican, son sin dudn alguna factores suficientes pari
justificar 1a falta de ¢éxito que ha acompaiiado a este
género de intervenciones.

El tratamiento médico tambi¢n ha sido intentado.
Levy trati varios enfermos por inyecciones de thios-
cinamina (1'11\'01isinu) sin obtener ningun resultado po-
sitivo, lo que Do debe causar extrafieza, dado 1o ex-
wravagante del tratamiento,
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En cuanto al tratamiento quirtrgico, puede concre-
tarse a intervenciones llevadas a cabo con el propé-
sito de disminuir la tension intracraneana, e interven-
ciones encaminadas a liberar el nervio dentro del ca-
nal Gptico.

Meltzer aconseja recurrir a la puncién lambar, opi-
nién a la que se adhiere Worschiitz. Esta interven-
cién, tendiente a descender la presion intracraneana
exagerada, no se discute en los casos de neuritis en
evolucion, sobre todo en aquellos que se acompafian
de los trastornos funcionales, caracteristicos de la
hipertensién cerebral, ni en aquellos sujetos en que
los sintomas se van agravando progresivamente y la
visién no se ha perdido por completo.

Por el contrario, estd formalmente contraindicada
cuando las lesiones se han vuelto estacionarias y de-
finitivas; cuando Ja atrofia optica es completa.

Esta intervencién recomendable por su fdcil técni-
ca, resulta a menudo ineficaz. El cerebelo hundién-
dose en el agujero occipital interrumpe frecuentemen-
te la comunicacién entre las cavidades raquidea vy
craneana, dificultando asi la finalidad que se persigue
al practicar la puncion.

En estos casos serd prudente recurrir ala puncion
ventricular, preconizada por Worschiitz, que consiste
en hacer un orificio estrecho en el crineo y huadir en
¢l cerebro una aguja roma munida de su correspon-
diente mandrin.

También se ha intentado la puncion del cuerpo ca-
lloso preconizada por Von Braumann en el Congreso
Alemdn de Cirujfa de 1908, para todos los procesos
que se acompanan de hipertension cerebral.

El primitivo procedimiento de Von Braumann con-




gistia en hacer una amplia cranictomia @ colgajo 0s-
teo cutineo, incindiendo la dura madre hasta la ve-
cindad del seno longitudinal superior. Después atra-
vesaba el cuerpo calloso con un tubo flexible, hundi-
do entre la pared inferior del seno, ¥ la superior del
cerebro hasta el cuerpo calloso, el gque una vez atra-
vesado, dejabi escapar por la canula el liquido cétalo
raguideo contenido @ tension.

Posteriormente Von Braumann modifico la téenica
de su procedimiento, substituyendo 1a trepanacion
amplia por un agujero de 15 mm. de largo por 10
de ancho, hecho a 1o largo del seno, @ un través de
dedo por detrds de la sutura coronal.

Abria la dura madre sobre und longitud de mas o
menos dos O tres milimetros y, por altimo, introducia
con precaucion una canula entre la durd madre v €l
cerebro, hasta el cuerpo calloso.

Von Braumann presento una estadistica de 22 ca-
sos sometidos @ su tratamiento, sin incidencias ope-
ratorias, obteniendo en fa mayoria de cllos, como 1e-
suitado, 1a desaparicion de la cefalea, vomitos, vérti-
gos Y regresion del éxtasis papilar en los casos to-
mados en evolucion.

Gosset, comentando los resultados obtenidos por €5~
te procedimiento, dice que prestd buenos servicios cn
todas las afecciones cerebrales que tracn aparcjada
hipertension con sxtasis papitar, al punto de que si
la atrofia o¢ptica no esti definidamente instalada,
puede verse retrogradar 1o amaurosis ¥ la agudezd
visual volver a la pormal en muchos casos.

Dorfman, se muestra partidario de la trepanacion
decompresivii y pone €n manos del cirujano Von
Bislberg uno de sus enfermos. Practicada la inter-
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efaled que cra intensfsima desaparece v

jora visiblemente,

o . cita el caso de un enfermo en ¢l que se

1a \71510C ut# ado dos punciones lumbares, v consecy-
“forsplec’tlf;lms el nifio tuvo fuertes cefaleas, rigi-

habian ¥

vencions

ot pucd, vomitos y fiebre; razones por las
tlvam;e 1ﬂdecidi0’ practicarle una trepanacién decom-
~dez :
. S
cuales . . S N ;.
AL . viene al enfermito. Bn i region an-
presiva inter v

> an _ cha del crdneo, en la unién del frontal
11111417 < | pone ¢l hueso al descubierto Y trepana
terior zl_-etil Lsi6n circular del tamano de una pieza
y el p; cﬂtele 5 marcos. El cerebro puesto al des-
en uﬂ‘ﬂ da . Incinde la dura madre vV aparecen las
. de fﬂoﬂ 15‘%}1'65 aplastadas y de una coloracion cigq-
nudo, Volucl parte anterior de la herida, Se practican
circuf® w-ones sin encontrar liguido hidrocetilico.
nc’)tl_‘ff; P“ﬂgzra madre, exinde la rodaja dsea y cierra
Sutara M coine ,
1a ber¢"  4e cuatro dias el cerebro hftbm rccgbrado
Al P 0 v el estado gen?ral del enfermo mejorado
y Jati o te. Pero este éxito fué sélo pasajero, pues
51-15. 1emeﬂ diez dias, los vémitos y las cefaleas rea-
visib ae 4l mes $€ produce una hernia cerebral a
al Cﬁceﬂ, / f precha 0sea. Ante este cuadro, se opta
pﬂf‘?é5 € lj:rle varias punciones lumbares, que no ob-
trav 1,actxctresultado que evacuar unas pocas gotas
'Of Pn s or lo que se resuelve hacerle una pun-
tlenl?quidov_cimr aprovechando el orificio de trepana-
dfa’ V'Crltrlnsigue asf evacuar 13 ce. de liquido céfalo
Cf?” < cO.n otro resultado que una mejorfa por es-
Cl‘:;", e ’,lsllaunﬂs horas. ¥l enfermo se debilita gra-
Fa e o

‘0 - sucumbe treinta ¥ cuatro dias despuds
pact ente Y

duéd
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de la trepanacion. \utopsiado, no se constata estre-
chez de los agujeros 6pticos. La silla turca y la fosa
craneana posterior, profundamente excavadas, las su-
turas casi totalmente osificadas e hidrocefalia ventri-
cular abundante.

H. Cresling v 1. Bordley, se declaran partidarios
de este género de intervenciones, por creerlas del
todo 16gicas, y citan en apoyo de sus ideas una es-
tadistica de mds de 400 casos de hipertension cere-
bral observados. Explican la produccion del edema
neuro-retiniano por el pasaje bajo tension del liqui-
do céflo raguideo de los espacios sub aranoideos de
la region interpeduncular, a la vaina del nervio 6p-
tico. Para ellos, la decompresion cerebral permitiria a
menudo la regresién de las lesiones, disminuyendo
la tension. La experiencia les ha demostrado que un
cdema de la papila, atn muy marcado, puede desapa-
recer rdpidamente a condicion, se entiende, de que
no hayan sobrevenido neoformaciones del tejido fi-
broso.

P

Las intervenciones encaminadas a liberar el nervio
en ol canal 6ptico, fueron inspiradas cn los trabajos
de Carl Berh, quien disecando municiosamente la
carétida, el seno cavernoso y el nervio optico, cons-
tata diferencias considerables entre los sujetos nor-
males y los oxicéfalos. Segun ¢l, el nervio estarfi
netamente comprimido a nivel del agujero dptico (pun-
to este en el que estd en desacuerdo con la mayoria
de los que han estudiado la cuestion), compresion a
la que no serian extrafas las anomalias que la ca-
rotida sufre en estos enfermos. Behr explica el ede-
ma pavilar, diciendo que la compresion trae un tras-
torno a la circulacian linfitica de retorno. Kl edema,
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haciendo irrupcion en la vaina del nervio, diliculta
la circulacion de retorno en la vena central del ner-
vio; el éxtasis venoso v el edema papilar quedan as{
constituidos. Ahora bien, la accion de la presion con-
céntrica entrafiaria una disminucion del campo vi-
sual, ligada desde luego a una destruccion progresiva
y concéntrica de la substancia nerviosa, gradualmente
reemplazada por tcjido conjuntivo y la atrofia papi-
lar no tardarfa en producirse.

En este orden de ideas, Schofter (de Praga), crec
Yormalmente indicada la intervencion que libra al
nervio de su canal éptico estrecho, resecando el techo
de dicho canal.

Después de ensayos practicados en caddveres, sc
decidié a intervenir dos enfermos atacados de oxice-
falia, ambos abordados en ¢l lado cn que las lesiones
de neuritis estaban mds avanzadas.

En un primer ticmpo, talla un gran colgajo osteo-
cutaneo frontal; en un segundo tiempo penetrit entre
el hueso y la dura madre hasta el agujero optico y
con con la tijera y las pinzas gubias finas, reseca cl
techo del canal. El nervio no fué lesionado en nin-
guna de las dos intervenciones.

Pocas conclusiones pueden sacarse de cstos dos
casos. Uno de los enfermos fué obscrvado poco tiem-
po despuds y no se noté modificacion apreciable de
sus trastornos visuales.

En el otro, que ya habfa sufrido sin éxito una pun-
cion del cuerpo calloso y una trepanacion decompre-
siva, pudo comprobarse, tres semanas mads tarde dcl
ensanchamiento del canal déptico, una ligera vuelta o
la vision.
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Fsta historia clinica me ha sido cedida por ¢l Dr.
Bernardo Houssay, ¥ pertenece @un caso dingnosti-
cado ¥ estudiado por ¢l con toda pmlijid:u\.

Cataldo Ferraro, 15 afios, argentino. Es hijo de unos
chacareros de Olavarria {Provincia de Buenos Aires).

|4 anamnesis ha sido prop(,n‘cion:\dz\ por un primo
del enfermo verbalmente, ¥y pov 1a madre por escrito.

£l padre fallecio a consecuencia de und pufialada.
Tra un hombrc sano, hastd cinco aftos antes de na-
cer nuestro enfermo, €poca en que la esposa sospe-
cha que adquirio una afeccion vendrea que no sabe
precisar con exactitud. La madre es sand ¥ robusta,
ha tenido 9 hijos todos vivos y sanos (Cataldo €8 el
séptimo) ¥ tres abortos posteriores it g nacimiento.

\arios miembros de la famiiia tienen esbozada ©
manifiesta una malformacion crancana andloga @ 1
del enfermo; un primo paterno tiene ademds paladar
ojival como asi también 10 tiecnen dos hermanos, uno
mayor (3.0) y otra menor. Un tio paterino es epilépti-
co. Todos 108 parientes tienen bueni vision: la madre
y una hermanita son exoftdlmicas.

Antecedentes f)[‘l’S()Il(lle’S."‘;\YKLC-U’) 4 término, parto
nataral ¥ expontineo. Desde que la madre recuerdy,
tenia ya la malformacion craneana y las perturba-
ciones oculares, gue seguin clla no han aumentado ni
disminufdo. Fuc amamantado por 1a madre Yy S€ de-
sarrollo bien, caminando recién a 1os 16 meses. Ha
tenido sarampion Yy wes veees pulmonfit. Ha tenido
«ataques a la cabezar y fres veces convulsiones atri-
buidas «a pequenos golpes».
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El chico se ha desarrollido muy bicn, ¢n su casa
cs conversador, sabe leer las letras muy grandes, no
alcanzando a distinguir las chicas.

Sabe andar a caballo, sale a buscar las tropillas, \
presta ayuda en tareas de la chacra. Por su mala vi-
sién casi siempre es guiado por un hermano. Sufre
algunas veces fuertes cefaleas que duran cuando miis
12 dia, sin vomitos ni convulsiones.

Estado actual.—Yebrero 15 de 1914

Enfermo bien desarrollado v robusto. Pesa 48 K,
500 gramos. Llama la atencion la forma de la cabeza.
Crdneo ancho, {rente muy deformada, hay una salien-
cia Osea transversa en barracn la region supra e in-
terciliar y por encima de ambos lados dos depresio-
nes que divergen hacia arriba v afucra.

Hay estrabismo divergente del ojo izquicrdo, nis-
tagmus vertical, horizontal y rotatorio en ambos ojos,
mds manificsto durante los movimientos voluntarios.

No ve con claridad a dos metros de distancia. Ojo
externo, conjuntiva, iris, ciimara anterior; aspecto nor-
mal. Pupilas regularcs, reaccionando con rapidez a la
luz y acomodacion. Atrofia de ld papila en ambos ojos
¥ hemianopsia binasal.

La nariz es ancha y gruesa. El paladar es, ojival,
profundo, hay microdentismo de¢ los’ incisivos y mala
implantacion dentaria.

Boca, faringe vy lengua, nada de particular. En el
cuello se toca un ginglio retro mastoideo pcquetio,
No se palpa tiroides.

Hay algun retardo mental, lce las letras grandes,
sabe algo de historia y geografia, suma y multiplica
regularmente.

Tiene bastante memoria y conciencia conservada.
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Caricter pueril, contesta Ccisi o siempre monositibica-
mente.

Marcha con pisos largos, la cabeza inclinada haciu
ln derecha y mirando al suclo. No hay Romberg.

Fsqueleto Osco bien conformado, no presentando
maltormacion clavicular. Ajusculatura bastante desa-
rrollada lo mismo que las fuerzas.

Hay coordinacion perfectd de los movimientos ¥
diadoquinesia aun en los movimientos mas compli-
cados. ‘

La sensibilidad cutanca, dolorosa, tactil, termica,
profunda ¥y sentido muscular normales.

Existen reflejos fart
so v anal.

ngeo, abdominal, bultbo caverno-

Reflejos aguileanos, patelares, del puno, tricipital,
radial ¥ maseterino normaules.

il Hquido céfalo raquideo sale a gotis precipitadas.
hayv hipertensidn ¥ tiene coloracion cristal de rocd.

Con NO* H (Mctodo de Sicar opalescencia normal.
Reaccion de Nenne Appel negativa. flay un linfo-
cito por mm’ @& la cimara de Nageotte.

Aungue s6lo se sacaron 5 ¢ de liguido cofalo ra-
guideo al enfermo, en el transcursy de esa noche y
durante ¢l dia sigujente tuvo una cefalea muy intensi.

Por razones ajenas & nuestra voluntad no fu¢ posi-
ble radiografiarlo durante su estadin on Buenos Adres.

Torax simétrico, bien conformado, claviculas bien
desarrolladas, hay un poco de lordosis lumbar.

Pulmones sonoros, con limites percutorios normales,
A la auscultacion, murmullo vesicular.

La punta del corazém late en el cuarto espacio in-
tercostal a la altura de la linea mamilar. Tonos bien
timbrados v normales.




- 104 —

Pulso regular, igual, 75 a 80 pulsaciones por minuto,
amplitud y tensién normales (Mx 16-Mn 8.5-Pachon),

El abdomen no presenta al examen nada de parti-
cular; el colon no eg sensible, los rifiones no sc pal-
pan, se percute e} higado desde el cuarto espacio in-
tercostal hasta el reborde. Bazo normal a la percusion.
Testiculos v pene bien desarrollados, penil en de-

) sarrollo.
ANTROPOMETRTA
-

Altara.. oo 1 m 56

Peso ..o .- 48 Kg, 500
Digmetro biacromial...... ... . .. . . 323 mm
» bibumeral. . ... .. 0 ] 302 »
» anteroposterior del térax......... . ... 180 »
» bierestal ‘fliaco. ., . ..., ... . . . 255 »
» biespinoso. . ... .. ... . 240 2
» bltrocanterco .\, 86 »
Circunferencia del cuello. ..o oL 312 »
» »ot0rax. ..., 730--790 »
» minina del walle...... ., .. . . . ., 605 »
» cadera (trocantery. .. ... ... ., . . 820 »
Largo del brazo (coracoides-—puma dedoy, . ... ..., 720 »
» antebrazo..... oL 241 »
» de ta mano........ .. ] 193 »
Circunferencia del brazo €n extensidn. ..., ....., . 216 »
» maxima del antebrazo en extension. . 235 »
» de la mano (puiio cerrado}. ..., ., . 252 »

L.argo del miembro inf, (trocanter punta maleolo ext,) 752 »
CABEzA

Diametro antereposterior maximo (glabeta-inions. . , . 180 »

» iransverso » (biparietal).. . . ., 151 »
» frontal mfnimo. .. ... .. .. . . ] 112 »
» SUpiauricular.,. ..o, 122 »
» bizigomdtico . ... ... 130 »
» bimastoideo. .. ..., ... ..., . 111 »
» mentobregmatico. ... ..., ..., ..., 204 »
» bimalar. ... . .. . 100 >
» biawrteutar ... .. T 122 »
» bigontaco. ... ... .. .. . ., 00 95 »
» mentolnfaco. ... ... .. ... ... 170 »
» menton parte post. mds saliente.... ..., 2j9 »










— 1056 —

Indice celdlico 1> T mx. X 100

1A nt. post. MX. ..ot S /3,8 mn.

Civeunferencia anteropostericr (nariz infons.. .. 342 »
» forizontal (ofy jon--inion) . . o e 512
Semicireunferencia ani raposterior (nariz bre 145 »

Altara vertex--any LEUIAT . o e e e 120 @
3 OfFLO-RE ORI (- et 122

» ofrio-alyenlay. oot To >

cabnsealveolur oot 23 »

» de la sinlisis del FLCRLON. « v s m s B

» gcnir-mcntoniz\nz\ RS R1Y) »

Nariz alura. . 32 2

» ancho MARIMA. .o ovseme sttt 33 »

Orbita: didmelro Biangular oxiremo INLCITG . oo e s S0 »

» R 44 »

» J T 41 »

OBSERVACION N« 11

SERVICIO DEL PROFESOR LAGLEYZE

R. L.—21 anos, argenting, soltera, lavandera, resi-
de en La Plata.

TLos datos consignados en estd historia me han si-
do proporcionados por la enferma y por 1a madre,
ambas internadas actualmente ¢n el Hospital Miseri-
cordia de La Plata, a indicacion del doctor Cometto.

Padres sanos, Vivos; la madre ha tenido tres hijos
bien constituidos y que gozan de excelente salud.

Se encuentra hospitalizada a consecuencia de und
caida que sufrid mientras trabajaba.

TEntre los demds miembros de la familia ninguno
presenta deformaciones semejantes a 1as de nuestra
enferma.

Antecedentes f)crsonales. __ Nacio a término, parto
normal ¥ expontdneo. Segun manifiesta l1a madre,
nada ancrmal llamo su atencion sobre 1a nifia, salvo
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convulsiones de corta duracion que se repetian con
relativa frecuencia durante los dos primeros afios.
Manifiesta que a los tres aflos tuvo una enfermedad
en la boca que caracteriziabase por fetidez de aliento
v ulceracion de las encias; o continuacion se le em-
pezaron a caer los dientes del maxilar inferior.

Como esta situaciéon se agravard, sc decidicron @
internarla en el Hospital San  Rogue, donde se le
practico una extirpacion total del maxilar inferior,
que como puedc observarsc cn la fotografin adjunta
a esta historia, da al rostro un aspecto del todo par-
ticular.

Manifiesta la madre gue ya en esta ¢poca cmpeza-
ron a notar que tenfa los ojos saltados, pero nada
anormal notaron en cuanto a1y configuracion de la
cabeza se refiere.

A los ocho afos tuvo sarampion y a los nueve vi-
ruela, 4 consecuencia de 1a cual se enfermo de sus
ojos, sobre todo del derecho, que desde esa techa
quedo blanco, lo que acompanado de otras anomalias
en la forma de la cabeza, determiné a los padres a
internarla en la sala € del Hospital de Clinicas.

Nuestra enferma sc ha desarroliado bien, salvo su
deformacion crancana v facial que laman notable-
mente la atencion.

No presenta ninguna otra malformacion.

Nunca ha padecido cefaleas, y la madre refierc que
no ha sufrido ninguna cafda que pueda relacionarse
con la enfermedad que padece.

Estado actual~ Enferma bicn desarrollada, pani-
culo adiposo abundante; esquelcto oseo bien confor-
mado, a excepcién hecha del erdnco. Desde luego lla-
man fuertemente la atencion la forma del crincoy la
pronunciada exoftalmia.
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Frente aplastada, fujante, algo distmulada por cl
cabelto. Bl maxilar inferior ha sido resecado en to-
talidad. El superior bien conformado, hace saliencia
que se exajera por la ausencin del inferior. Tiene
todos los dientes y perfecta implantacion alveolar.
Paladar en ojiva no muay pronunciada. No se palpa
bocio.

Examern de los ojos.—Ambos ojos con exoftalmia
muy pronunciada, mayor €n ¢l ojo izquierdo que c¢n
el derecho. El ojo derccho es un tanto menor cn vo-
lumen que ¢l izquierdo v su tension también disminuida
hace pensar ¢n un proceso atrolico consccutivo a la
lesion de la corned.

Ojo derecho.—VPdrpados bien conformados, oclusién
perfecta, bucena implantacion ciliar conjuntiva parpe-
bral y bulbar-transparente brillante y surcada por un
grueso vaso superficial que del fondo del saco y en
la zona del sector infero-cxterno se dirije con un re-
corrido bien tortuoso hacii el centro del leucoma
adherente total que ocupa por completo la cornea.

Ojo z'squ/'erd().—Pzirpndo bien conformado, perfecta
oclusion, conjuntiva, cornea, camara anterior norma-
les. Iris, coloracion normal, pupila redonda regular,
central, reaccionando normalmente tanto a la luz co-
mo a la acomodacion. _Cristalino y vitreo normales.
Vision de los colores normal, vision periférica idem,
agudeza visual = 13. Fondo de ojo normal, salvola zo-
na peripapilar que presenta rastros de lesiones que
posiblemente datan de varios afios.

Motilidad.—Amplia excursion dificultada débilmente
hacia el lado nasal. No se constata extrabismo.

La enferma no acusa ningan retardo mental, res-
ponde con precisién a las preguntas que s€ le ha-
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cen y la atencién no se encuentra disminuig
perfecta orientacion. Su educacion ha sido
ficiente, solo ha concurrido un ano a Ja
embargo conoce alguna letras y todos los ng _
Reflejos tendinosos Yy cutineos bien conses
sensibidad térmica tactil y dolorosa idem.
Menstruaciones que duran de 3 a4 dias, muy
dantes, sangre roja, no dolorosas

i

OBSERVACION N I11

Esta Historia Clinica me ha sido galantemen
da por el doctor Pedro de Elizalde V pertenec
caso comunicado por ¢l a la Sociedad M¢
gentina.

A. S.—Un mes, argentino, se presentd por pe
vez al consultorio de la sala VI del Hospital de €
cas en Junio 22 de 1914,

Padres sanos. Han tenido cinco hijos, todes &
No ha habido abortos. No hay en la familia ¢
padres personas con fisonomifa semejante a la
nifio. Nacido a término después de un mal em
y de un parto muy largo. Ya al nacer llama la
cién de la familia por la forma especial de la
Se nota desde los primeros dfas que tiene dif
para respirar y tomar el pecho sin que haya
do coriza. Lo traen porque esti muy agitd
duerme y llora continuamente. No prospera con k
tancia materna, que por otra parte ha sido suficie
para criar a todos sus hermanos,

Estado actual.—Nino en regular estado de
cion. Peso 5,000 gramos. Nada de particular én 8
conformacion si se exceptia una hernia umbilical®
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la forma especial de la cara y la cabeza. Visto de
frente, llama la atencién la saliencia hacia arriba del
crdneo, la exoftalmia manifiesta y la nariz chata cn
su rajz v con los orificios hacia adelante. De costado,
puede verse la saliencia de la frente, 14 region occi-
pital chata v un ligero prognatismo superior. Pabe-
llones de la oreja implantados algo bajos.

En la palpacion del crdneo puede notarse que to-
das las suturas cstan cerradas existiendo en casi to-
das ellas un reborde dseo, que es mds manifiesto cn
la sutura coronaria donde existe espeso burrelete (ver
la tfotografia). El rcborde es menos acentuado en las
suturas parieto-occipitales, se aprecian todavia cn la
metGpica v no se palpan cn la sagital.

La fontanela bregmitica es muy anterior, mide 5
por 3.—La posterior estd cerrada. Todos los vasos
venosos estin enormemente dilatados y en algunos
sitios han desgastado el hucso.

MEDIDAS DEL CRANEO

Diam. anteroposterior {delaraiz deta nariz a la prot, oce, ext) 13 cent,
»  transverso maxime, 11 centimetres v medio.
Curva arteroposterior, 28 ceatimeiros,
» biauricular, 20 »
Didm, biauricalares, t1 "
Circunf, max. horizontal 32 0
El esqueleto del cuerpo es normal, no hay coriza.
Hay hipertrofia del tejido adenoideo del nasofaring. Pa-
ladar ojival. En los organos no sc¢ cncuentri nada de
particular. T.iquido cétalo raquideo siale a tension.
Presenta escasos elementos figurados. WWassemann
negativo.
¥l Protesor Lagleyze no constata lesiones oculares,
Radiografia.—(Prof. Lanari). La parte posterior de
la calota presenta impresiones digitiformes. La fon-
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tanela anterior se ve como una depresion de la
parte una sombra irregular correspondiente a lg
tura coronaria espesada que se dirijia hacia abajo y
adelante para perderse en el macizo de la cara. Log®
sinus se aprecian dificilmente y no es posible por la
radiograffa decir que existan. El perfil de la base nos
muestra que la linea etmoide-efenoidal, desciende oblf=
cuamente, quedando la silla turca muy baja v la fosa
cerebral media casi al mismo nivel de la posterior,

Tratamiento. — Neo - salvarsan. Comprimidos de
cuerpo tiroide.

En el mes de Septiembre ha bajado 600 sramos
de peso—nodriza insuficiente—Se aconscja alimenta-
cion complementaria (leche dé vaca y kufeke).

Deja de concurrir al consultorio hasta mediados
de este ano en que se presenta nuevamente. Local-
mente no hay grandes modificaciones: Fontanela an-
terior algo mds pequefia. Segin manifiesta la madre,
el desarrollo de su inteligencia es equivalente al de
los hermanos. No camina. Tiene seis incisivos. El
Profesor Demarfa e¢ncuentra lesiones de neuritis.

OBSERVACION N IV

SERVICIO DEL PROFESOR LAGLEYZE

Antonia 5.—06 anos.—Es remitida por el Patronato
de la Infancia. El prof. Demaria, que examind a la
enfermita, diagnostico oxicefalia acompanada de neu-
ritis optica en evolucién en 0 D. y la misma lesion en
el ojo 01 aunque en un grado mds avanzado. En es-
te ojo presentaba también un leucoma que ocupaba la
parte inferior de la cérnea. Exoftalmia ligera en am-
bos ojos. La enferma no concurre mds al servicio,
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OBSERVACION N \V — ( Personal)
E. F.—25 afos, espanold, soltera, domiciliada en

La Flata.

Antecedentes hereditarios. — Sin importancia. La
madre murid a consecuencia de un neoplasma y €l
padre, que era prostatico retencionista, fallecio de-
bido a un ataque de uremia. Los datos de esta anam-
nesis, me los proporciond particularmente la enfer-
ma, que se asiste en el Consultorio de Ojos de la
Asistencia Publica de La Plata.

Tiene dos hermanos completamente Sanos y bien

constituidos.
Antecedentes P{'!’,‘-‘F'JHEF:I.'
carlatina, varicela y fiebre

<. —Ha tenido sarampion, €s-
tifoidea durante su prime-

ra y segunda infancia.

A los B o 6 afios.tuvo und
wrie ycaidad
. determind a los padres

enfermedad en 1a boca

e los dientes, sobre to-

que consistiaenla ¢
do en el maxilar inferior, lo que
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a hacerla intervenir con un dentista que le extrajo
todos los dientes del maxilar inferior, (El caso que
se relata en la observacion n.° il presenta un cuadre
muy semejante).

En esa misma fecha, segiin relata la enferma, se
le practicé una intervencion en las vias lagrimales,
pero no recuerda con certeza las molestias que la
determinaron.

Después de estos trastornos, no recuerda haber es-
tado enferma (salvo algunos trastornos de origen gis~
trico que siente con frecuencia), hasta hace mis o
menos unos cuatro o cinco anos, en que empezé a
padecer de tracoma que actualmente se trata en es-
te Consultorio. '

Lstado actual. — Esqueleto 6seo mal constituido,
deformaciones de la cara, crdneo, térax y miembros
superiores. . _

Crineo en torre tipico, frente fuyante, arcadas su-
perciliares borradas, atrofia del maxilar inferior may
pronunciada, asimetria facial manifiesta, baja implan-
tacién del pabellén de la oreja.

En el maxilar inferior se nota la ausencia total de
dientes y muelas. Paladar ligeramente ojival.

LExamen de los 0jos.~Exoftalmia marcada en am-
bos ojos, mds manifiesta por el aplastamiento de las
arcadas surciliares.

Pdrpados con ligero entropion cicatricial y mala
implantacion de las cilins.

Conjuntiva parpebral cubierta de gruesas granula-
ciones y sefales de cicatrices. '

Conjuntiva bulbar muy vascularizada. Cornea cu-
bierta en sus partes periféricas de abundante pannus
Y cicatrices de dlceras, En el ojo derecho presenta
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un leucoma central. Motilidad perfecta en todos sen-
tidos.

Tl examen oftalmoscépico es imposibilitado por el
mal estado de la cdrnea, pero a pesar de ello la en-
ferma conserva agudeza visual que le permite tra-
bajar.

No presenta, por otra par te, ninguna anomalia men-
tal; es educada y se expresa con toda correccion.
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Buenos Alres, Septiembre 30 de 1915,

Nombrase al sefior Académico Dr. Eduardo Obe-
jero, al profesor extraordinario Dr. Elisco V. Segurd y
al profesor suplente Dr. Enrique B. Demaria, para que,
constituidos en comision revisadora, dictaminen res-
pecto de 1a admisibilidad de 1a presente tesis, de acucr-
do con el Art. 4.° de la «Ordenanza sobre exdmencs».

E. BAZTERRICA.

7. . Gabastou,

Secretario.

Buenos Aives, Octubte 28 de 1915.

Habiendo la comision precedente aconsejado la acep-
tacion de la presente tesis, segln consta en el acta
N.o 3050 del libro respectivo, entréguese al interesa-
do para su impresion, de acuerdo con la Ordenanza
vigente.

E. BAZTERRICA,

J. A. Gabastou,

Secretario.
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Oxicefalia y adenoidismo.
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Qu¢ via debe preferirse en las operaciones de la
hipdfisis?

E. V. Siecura.

i

Conveniencia de un examen sistemitico en asilos,
¢scuelas, ete., respecto o oxicetalia

Dr. E. B. DeEAabARTA,










