
ToMo LXt 
N'OMJ':RO 6 NOTAS OLINIOAS 

ZUSAMMENFASSUNG 

Das Elektrokardiogramm bei Silikose weist 
folgende Kenneichen a uf: 1) Herabsetzung der 
Voltzahl; 2) Veranderungen in der Stellung des 
Herzens und verschicdenc Drehungen um d:e 
Herzachsen; 3) Rhytmusstorungen, insbeson­
ders des Schrittmachers und der Vorhof-Kam­
merleitung. 

Die beiden ersten Kennzeichen werden als 
Ausdruck statischer Veranderungen angesehen, 
welche an das Emphysem erinnern, und das drit­
te ist moglicherweisc der Index einer vermin­
derten Oxygenierung des Myokards und Anzei­
chen des Beginnens einer adynamischen Phase. 
Das klassische Bild der Rechtsüberlastung ers­
cheint nur in den Endstadien der Erkrankung. 

RJ!:SUME 

L'électrocardiogramme des silicoses se carac­
térise par: 1. réduction du voltage; 2. variations 
de la position cardiaque et différents mouve­
ments sur les axes cardiaques; 3. altération de 
l'excitation du sinus et oreillette et de la con­
duction a uriculoven triculaire. 

On considere les deux premieres comme l'ex­
pression de changements statiques qui doivent 
nous faire penser a l'emphyseme, et la tro:sieme, 
comme possible index de mauvaise oxygénation 
myoardique, ce qui suggere le début d'une phase 
adynamique. Le tableau classique de surcharge 
droite n'apparait que dans les dernieres pér:o­
des de la maladie. 

NOTAS CLINICAS 

SOBRE UN CASO DE CRANEOESTENOSIS 

P. DE LA BARREDA, R. ALCALÁ, V. Ríos, R. CEBA­

LLOS y R. ORTEGA. 

Instituto de Investigaciones Médtcas. 

Cllnlca de la Concepción. Dr. C. Jrlltl:NEZ DtAz. 

La craneoestenosis es una afección, cierta­
mente, no muy frecuente; pero que por sus com­
plicaciones evolutivas y la posibilidad de una 
terapéutica activa se estudia en la actualidad 
con gran interés. I'or ello encontramos intere­
sante comentar el siguiente caso: 

Se trata de la enferma Valeriana R. P., de cuatro años 
de edad, que ingresa en la cllnica, refiriéndonos su ma­
dre la siguiente historia. Hace dos años. y estando antes 
siempre bien, la madre le nota que va perdiendo algo 
de vista, haciéndose cada vez más intensa esta pérdida. 
sobre todo en el ojo izquierdo, y al mismo tiempo que 
ambos globos oculares se van haciendo más promi­
nentes. 

Hace aproximadamente un mes se le han presentado 
a la nifia unos dolores de cabeza muy intensos en la re­
gión frontal y retroorbitarias, que sólo le duran unos 
minutos, repitiéndosele cada dos o tres días. Ahora lleva 
unos di as que estos dolores no le dan; pero desde en­
tonces, que hará unos quince días, la madre le ha no­
tado un bulto, como un chichón, en la parte superior 
de la cabeza a la altura aproximada de la glabela. 

Aparte de esto no le han notado más sintomatología 
a la niña que les parece que bebe mucha agua. Por lo 
demás se comporta como una niña corriente de su edad. 

En cuanto a los síntomas, por órganos y aparatos, no 
presenta ninguna anormalidad. 

En sus antecedentes personales no hay ninguna otra 
enfermedad. 

En los antecedentes familiares recogemos lo siguien­
te: Padre, sano, y madre, sana; aunque ésta tiene un 

cráneo vertical, sin haber aquejado nunca la menor mo­
lestia. No ha tenido abortos y tiene otro hijo sano. 

A la exploración clinica llama poderosamente la aten­
ción la cara de batracio y el cráneo escafoideo. El hueso 
frontal es prominente, y a lo largo de la sutura sagital 
se palpan unos bultos del tamaño de nueces pequeñas, 
que dan la impresión de latir (fig. 1). 

ｾＧｩｧＮ＠ l. 

Exoftalmos bilateral muy pronunciado con pup11as IBO· 

cóncas que reaccionan bien. Boca está bien cu1dada 
sin ninguna anomalía. En el cuello no hay adenopatlas 
Pulmón, normal a la percusión y auscultación. Corazón 
con ritmo, que tiende a la embriocardin. Abdomen. nor-
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mal, en el que no se palpan ni el hígado m _el bazo. No 
hay adenopatías en axilas ni ingles. Pot la ptel no se en­
cuentra ningún elen1ento xantomatósico, ni por el resto 
del cuerpo se aprecia ninguna malformación congénita. 

El psiquismo de la enfermita era el normal a su edad. 
A su ingteso, la enferma venía con el posible diagnós­

tico de síndrome de Schüller-Christian, pero nos sorpren­
día... que la madre presentara también una anomalla del 

cráneo, y CjUe además no encontrábamos elementos xan­
tomatósicos por la piel, su pstquismo normal, y aunque 
nos decían que bebía mucha agua, en cambio no orinaba 
mucho, lo que nos hacía dudar de la posible diabetes 
insípida. Por tanto, y sin descartar definitivamente tal 
diagnóstico, creímos que por la forma de su cráneo y la 
pérdida de vista pudiera tratarse de una malformación 
craneal del tipo de la craneoestenosis o craneosinostosis 

Las exploraciones complementarias dieron los sJg1lten­
tes datos: La densidad de la orina, 1.025. El resto del 
análisis de orina también fué normal. El hemograma 
presentaba una discreta anemia de 3.680.000 hematies, 
con un Hb. de 75 por 100, con V. G. de 1,02. Había li­
gera anisocitosis y anisocromemia. La V. S. era de 8-22 
y 9,5. ·Los leucocitos eran 8. 700, con una fórmula con 64 
neutrófilos segmentados, 1 en bastón, 2 eosinófilos, 5 
monocitos y 28 linfocitos. Se le hicieron unos lípidos, que 
arrojaron unas cifras de 740 mg. por 100, con una co-

. k:sterina, total de 185 mg. por 100, siendo la colesterina 

éster, 130 mg. por 100, Y 55 mg. por 100 la colestenna 
libre. Se le ordenó un examen oftalmológico, que dió 
el siguiente resultado: Hipertelorismo, 66 mm. de dis­
tancia interorbitaria. Estrabismo <hvergente concomi­
tante. Exoftalmía. Exoftalmometría de Hertel: O. D. :::::= 
27 mm. O. I. 30 mm. Isocoria. F01ma y diámetro, nor­
males. Retlejos, normales. Mot1lidacl ocular, apat·ente­
mente normal. Medios refringentes del ojo, normales. 
Fondo de OJO. Atrofia papilar simple, incompleta, más 
intensa en O. D. La agudeza visual y el campo vtsual 
no se le pudo determinar. La radiografía de pe;vts era 
completamente normal, y la de cabeza contn·mó nuestt·a 
sospecha de malformación craneana, de eseafoccfalia, 
con estas impresiones tan trenH'ndns <le laH circunvo­
luciones en el hueso (tig. 2) 

Con estos cta tos y los ¡·eseñados de htstona descarta­
mos que se tratara· de un Christian-Schilller. La poswt­
lidad de un Uicl<ernschadel, lo descartamos, al no te­
ner nuestra enferma ni meningoccle, ni cncefalocele, n1 
ninguna otra anomalía congénita. La microcefalia la 
habíamos dcsrartado, porque ('11 ésta no hay impresio­
nes digitales 

Como dato mteresantc la madre presentaba la nll::;ma 
anomalía que la hija, pero romprnsada. como pucdt•n vet 
en la radiografía, ya que veía pcrfectamrntt• y se com­
portaba romo una mujer n01·mal 1 fig 3 1 

Flg. 4. 

En vista de todo ello, y para evitar la progre: 
sión fatal del cuadro, se decidió la intervenc1ón 
quirúrgica, practicándole una reconstrucción 
plástica de las suturas, que fué realizada por el 
doctor Obrador. 

Bajo anestesia general se trazó una mcistón coronal 
por delante de la linea biauricular. Una vez separados 
los dos colgajos cutáneos ampliamente hacia delante Y 
hacia atrás se procedió a tallar tres trépanos parasa­
gitales en cada lado, a 1,5 cm., aproximadamente, de 
línea media y dos trépanos laterales en región fronto­
lemporal y temporooccipital de cada lado. Inmediata­
mente se procede á unir los trépanos tallando entre 
ellos la posición correspondiente a la sutura coronaria, 
y otras dos en la posición de las suturas parietoocctpita­
les. Quedan así trazados dos amplios colgajos óseos uni­
dos al cráneo cada uno por un ancho pedículo. Inmediata­
mente se procede a ampliar hacia delante y hacia atrás 
a partir de los cuatro trépanos extremos de cada col­
gajo las ranurás óseas en una extensión aproximada de 
unos tres centímetros. Con ello se considera que el ce­
rebro tiene suficiente pos:-'.)ilidad de expansionarse. 

Después de rettrar ampliamente el pet·iostio de los 
bordes óseos que flanquean las suturas talladas artíficial­
mente se procede a recubrir aquello con una lámina de 
polietileno, que se fija mediante algunos puntos de su-
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tura. Todo ello con objeto de evitar el cierre precoz de 
las ranuras óseas practicadas en el cráneo. 

Con esto se da por terminada la intervención y se 
sutura por planos después de practicar una cuidadosa 
hemostasia. 

La intervención fué bien tolerada. 
La enfermita salió del quirófano ligeramente "cho­

cada", por lo que se deja un gota a gota de sangre 
1300 c. c.). Al cabo de unas dos horas de la intervención 
se va recuperando paulatinamente la enferma. Las cons­
tantes se normalizan y el estado de conciencia llega a 
ser excelente. 

A las diez horas de la mtervcnción presenta la enfer­
ma de modo brusco un síncope respiratorio, del cual no 
se recupera, falleciendo al cuarto de hora. 

La autops1a, que se redujo a la apertura de la <·av1dad 
craneal y que tenia el principal objetivo de dilucidar la 
última causa de la muerte, ya que por otro lado el cua­
dro no tenia dudas desde el punto de vista del diagnós­
tico, etc., se realizó a las dieciséis horas del éxitus. 

Se ObJetivó la ex1stenc1a de las fallas óseas realizadas 
quirúrg1camente, como se ha descrito ya en el proceso 
operatorio; diéhas soluciones óseas de continuidad no 
presentaban anomalía alguna, no existía infección de 
las mtsmas y a su través se veía la dura de aspecto 
normal. 

El cerebro, que era muy blando, en parte por edema, 
en parte por la iniciación de fenómenos cadavéricos, pe­
saba 1.250 gm. y presentaba marcados signos de lu­
pertensión intracraneal, con aplanamiento de los giri 
y sulci, etc. Destacaba sobre todo la protrusión de las 
amigdalas cerebelosas dentro del foramen magnum. Al 
corte, el cerebro no ofreció otros datos de interés. 

Dos principales datos arrojó el examen postmortem: 
uno de ellos relativo a la enfermedad que la niña pa­
decia; el otro, respecto a la causa de muerte. 

El primero consistió en la observación más detallada 
del proceso óseo: toda la caja craneal estaba compuesta 
por huesos muy aplanados que, por ejemplo, en las zo­
nas parietales llegaban a medir menos de tres milime­
tros de espesor en algnnos puntos y en los que las pro­
minencias y resaltes de la superficie cerebral se mat·ca­
ban extraordinariamente con un gran relieve de las im-

presiones digitales, y una gran profundidad de las to­
sas cerebrales, etc. A la observación microscópica esta 
extrema disminución del espesor óseo era debida sobre 
todo a la casi completa eliminación de la tabla interna 
Y a un gran adelgazamiento del diploe (fig. 4). Las su­
turas eran inexistentes, y en los lugares donae deblan 
encontrarse, se hallaba el tránsito de un hueso a otro 
sin que se pudiera señalar la exacta posición de la po­
sible sutura o sus restos; esto es, la caja craneal estaba 
constituida por huesos soldados entre si íntimamente, 
formando un todo único. 

El segundo dato, relativo a la causa de la muerte, 
en esta enfermita que tan bien había tolerado el pro­
ceso quirúrgico, y en la que la supervivencia era de es­
perar, tiene para nosotros un interés extraordinario, 
pues el conocimiento de su posibilidad debe hacernos 
adoptar medidas previas en casos similares. Como se 
ve observando la figura 5, que nos muestra la base del 
cerebro en su totalidad, la parte anterior del foramen 
magnum se halla ocupada por una masa, cubierta por 

Flg. 6. 

dum, y que a la disección (fig. 6) mostró estar compues­
ta por la apófisis odontoides entre w1 conectivo laxo y 
edematoso; la odontoides se encontraba separada del 
cuerpo del axis, y, además, sus ligamentos, muy la..xos, 
la habían permitido, relajándose, d1slocarse y hacer 
franca prominencia en el foramen, creando un conflicto 
de espacio que, unido a la señalada protrusión de las 
amígdalas cerebelosas, habla llevado a la muerte por 
compresión bulbar. Es para nosotros muy interesante 
zecalcar que el hecho de que la odonl01des no estuviera 
ya formando cuerpo con el axis, si bien es algo anor­
mal en un niño de cuatro años, es de esperar sea más 
frecuente en enfermos sometidos a esta clase de opera­
ciones, ya que generalmente se trata de enfermitos por 
debajo de los tres años; edad a la que, como es sabido, 
se debe realizar la normal unificación de odontoides 
a axis, 

Creemos, pues, que el principal factor que en 
este caso permitió la luxación odontoidea fué 
precisamente la anormal laxitud de sus ligamen­
tos de fijación y anclaje a atlas; indudablemen-
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te, y como un factor coadyuvante, hay que con­
siderar el retraso en la soldadura. Esta es la ra­
zón de que-repetimos- aunque esta clase de 
operaciones son más frecuentemente realizadas 
en niños por debajo de la edad de normal fusión 
odontoides-axis, el cuadro presentado en este 
caso, de muerte súbita por enclavamiento de la 
apófisis en el foramen, es muy pocas veces ob­
servado, y ello se debe para nosotros a que un 
normal, fuerte y resistente aparato ligamentoso 
1etiene en su lugar a la odontoides no soldada 
con tanta o más rigidez y efectividad que si de 
una apófisis perfectamente osificada se tratara. 

Desde otros puntos de vista es de lamentar 
que la autopsia fuera reducida a cavidad cra­
neal. Es de todos sabido la gran frecuencia con­
que casos como éste presentan diferentes ano­
malías de desarrollo de diversos órganos y apa­
ratos; incluso en nuestro caso, la simple obser­
vación externa puso de relieve una patente sin­
dactilia bilateral entre segundo y tercer dedo de 
cada pie. 

Ya han sido descritos casos parecidos en 
esta misma Revista por el doctor OBRADOR · y 
el doctor RO:.\IEO y colaboradores ". Con todo, el 
¡;resente caso sugiere algunos comentarios, y 

MICRO LITIASIS AL VEO LAR 

V. GILSANZ, J . M. PALACIOS y J . M. ALONSO 
BARRERA. 

Clinlcn Médica Universitaria Prof V GILSANZ 

Madrid. 

Con esta denominación, propuesta por PuHR 
en 1933, se designa un extraño proceso descrito 
¡:or primera vez por FRIEDREICH en 1856, y de 
cuya rareza da idea el hecho de que, en los cien 
años transcurr idos desde entonces, sólo se han 
publicado, que sepamos, 11 casos (FRIEDREICH, 
1856 ; HARBITZ, 1918; SCJULDJ\:NECHT, 1932; 
PuHR, 1933; J ONA, 1933; MUNK, 1939 ; LEICH­
:1\TER, 1949 ; MARIANI, 194.9; BERNARD, 1952; 
SHARP y DANINO, 1953, y BADGER, 1955), a los 
cuales añadimos el presente : 

D. B. M., de cuarenta y cinco años, soltera, enferme­
ra. I ngresa en nuestro Servicio en marzo de 1955, refi­
riendo que hace diez años empezó a notar, de modo in­
sidioso, disnea de esfuerzo y astenia, que fueron aumen­
tando lentamente hasta impedirle ejercer su profesión, 
ya que sólo toleraba una vida muy sedentaria, sin salir 
de su domicilio. Así ha continuado durante todos estos 
años, sin presentar tos, ni fiebre ni ninguna otra moles­
t ia. (salvo, a veces, palpitaciones), hasta que cinco meses 
antes de su ingreso empezó a tener tos seca, con lo que 
se acentuó su disnea, obligándola a guardar cama, con 
ortopnea. No tuvo fiebre. A los dos meses desapareció 
la tos, pero persistió la disnea, acompañándose de cia­
nosis y edemas en las piernas. En sus antecedentes no 
figuraba ningún dato digno de interés. 
- Era una enferma desnutrida, con or topnea e intensa 

entre ellos el hecho de que no solamente existía 
anomalía de conformación craneal en nuestra 
enferma, sino que también la madre, según mos­
tramos en la figura 3, tema un cráneo que si no 
puede considerarse como manifiestamente pa­
tológico se encuentra en el límite de la norma­
lidad. La patogenia de esta enfermedad es to­
talmente desconocida, y recientemente " se la 
incluye junto a la disostosis cráneo- facial de 
CROUZON, y a la impresión basilar entre los tras­
tornos del desarrollo del cráneo. El tratamien­
to de estos casos es quirúrgico, habiendo una 
revisión muy completa del mismo hecha por el 
doctor OBRADOR en esta misma Revista. 

Queremos con esta nota clínica llamar la aten­
ción sobre esta enfermedad algo más frecuente 
que lo anteriormente se creía, y de consecuen­
cias graves, y con frecuencia irreparables si no 
se acude a tiempo. 
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Clllldhoocl anrl ndoi«>SCPnce T . Sprmglll'l<l , 111!)2. 

C.lanos1s de labiOS, lengua. y n·u¡z, qul' pre,.;t'nlaba mten 
so estasis yugular. Tórax en posiCión inspiratoria, aus­
cultándose roncus y sibilancias difusas, disminución de 
función en vértices y algunos estertores húmedos en las 
bases. Corazón grande, con punta en sexto espacio por 
fuera de línea medio-clavicular, auscultándose a su m­
vel un soplo sistólico de carácter funcional. Desdobla­
miento del segundo tono en focos de base. Noventa y 
dos pulsaciones rítmicas. Tensiones, 100/ 75. 

Hígado aumentado tres traveses de dedo, blando, algo 
doloroso, con marcado reflujo hepato-yugular. No se 
palpaba el bazo. No había ascitis. Intenso edema sacro 
y en piernas. Acropaquia. 

Análisis de sangre: 4.480.000 hematíes con 91 por 100 
de Hb. Valor globular: 1,02. Tenía 5.600 leucocitos, con 
70 neutrófilos (6 cayados), un eosinófilo, 26 linfocitos 
y tres monocitos. Velocidad de sedimentación: 5 mm. 
Orina: indicios de albúmina, y en el sedimento, leucoci­
tos aislados y células epiteliales de vías bajas. La inves­
tigación de bacilos de Koch en esputos fué reiterada­
mente negativa. Tuberculina a1 1 : 10.000, negativa. Cal­
cemia, 10,5 mg. por 100 c. c.; fósforo, 3,9 mg. Fosfatasa 
alcalina, cuatro unidades. 

El electrocardiograma sólo mostraba una desviación 
del eje eléctrico a la derecha. El fonocardiograma con­
firmaba la existencia de un soplo sistólico inconstante en 
punta y desdoblamiento de segundo tono en foco pul­
monar. 

Una radiografía de tót·ax, efE::ctuada con la penetra­
ción normal, teveló un pulmón muy denso, con fino pun· 
teado, destacando mal la silueta carclíaca. Existla un 
r.eumotórax bilateral ; la tráqnel'l. estaba desviada hacia 
la izquierda, observándose en ese vértice una imagen 
cavitaria (fig. 1). En otr a radiografía, más penetrante, 
el pulmón presenta el sorprendente aspecto que puede 
verse en la figura 2; todo él aparece sembrado de nó­
dulos miliares de densidad igual a la de las costilla.s, 
no destacando apenas la silueta cardíaca. Un estudiO 
tomográfico confirmó la existencia de una cavidad en 
vértice izquierdo . 


