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DOENÇA DE CROUZON 

DR. LOUZADA VIANNA - Caxias 

A disostose craneo- facili hereclitaria foi descrita, pe.ia primeira \'e;� 
se por uma triade sintomatica : mal formação da abobada craneana, 1I1al f or­

mação da face e exoftalmia. 

Na classi ficação de Guenther, Vogt e Fr anccschett:, ela entra no grupo 

das .!isce falias, na mesma chave de 'aipertelorismo .e da jisostosc cr;:neo fa­

cial simples . .  

/\ disostose >Craneo� iacial hereclitaria foi descrita, pela primeira vez 

por Grouzon em 1912, tendo ,este autor chamado a atenção sobre a triade 

sintomatica supra�referida. A deformação do craneo traduz-se, principal­

mente por uma bossa sa .iente ao nivel da fontanela anterior, ele volume va­
l1..avel, prolonganelo-s,e às vezes, para tl-az, por uma especie de crista, dando, 

então, ao craneo, a forma ele es�afocefalia. A deformação elo craneo não e 
sem];re a mesma nos di ferentes casos cksoitos, pois ela pode ser devida à 

sino::itose ele Ullla ou de varias suturas. Assim, podeI emOS c:lcontrar a esteno­

cetalia, a escaíi::e ialia, a acroedlíia e a 'forma mais f recluente, a tr igolluce_ 
falia. 

Qualquer que sej a o ,IPO de mal formação craneana, as deformações fa� 
ciais são constantes e Instante caracteristicas. Encontra-se : nariz em bi�o de 

papagaio e alargado na raiz, falso prognatismo do maxilar in ferior produzi­

do peja atrofia do max:rar superior ; em ,conseql1encia desta deformação, os 

dentes inferiores f icam muito mais para diant,c que os superiores e, por isto, 
a articulação dentaria só se faz entre os mJlares .. Em:ontra-se, ainda, eurio_ 

p ia e brevidade mani resta cio labio super ior. A abo'bada palatina apresenta··se 

estr(::ita, de ogiva muito acentuada, podendo .chegar ao aspeto de guela de 

lobo . 

A exo faimia, produzida pela diminuição de capacidade da cavidade or� 

IJitaria é, em geral, enorme, havendo alguns autores des;:rito verdadc:ra lu. 
xação dos ,globos oculares. 

A denominação de disostose para a doença de Crouzon, justi fica-se por .. 
qt!.e , leia se observa um vicio no processo de ossificação. Não é apenas umá 

de iormidade atingindo o craneo e a 'face, é uma sindrome evolutiva com 

fases mais ou menos diferenciadas, todas elas estudadas por Crouzon. A s­
sim, pode�se descrever : 
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1 .a Fase - Iniciada logo após o nascimento, ou ainda no período teta!, 

ela :;ó se caracterisa, plenament,e, após o nascimento. Observa-se iniciálmen� 

te, no craneo, uma in flamação da região sutural que conduz à estenose e, POS" 
teriormente, sinostose. Tambem s:e poderá observar fontanelas auonnais 

somente pela parada do processo de ossi'ficação . sem si nais inflamatorios . A 

de formação facial é produz':da. somente, pela parada de desenvoh imento 

sem inter ferencia ele fenomenos inflamatorios . 

.z.a Fase - Verifica_se a ectasia compensadora do craneo que se pode 

produzir, tanto na vida intra�uterina, como após o nascimento. As 5uturas 

que sofreram o processo de sinostose, tendem I toleler o crescimen to elo le� 

rebro que, por isto, se expande à custa das demais sutu ras. Obsen'a�se então, 

um f rontal dilataelo em capsula, um ocipital r,eca1cado ou , então , uma grande 
bossa no lugar da fontanela bregmatica. E' a ectasia compensadora que se de­

senvülve ; ela é benefka, pois permite o desenvolvimento cerebral, di!l1inll:n� 
do a incidencia dos tenomenos de compressão . ".os indi vicluos mais cleiorma­

cios ::ião os que mais raramente apresentam perturbações morh:das, porque o 
l�rebro, graças à ectasia compensadora experimenta menos compressão" 

( Crotlzon) . 

.3.a Fase - Sinclrome disostosica. Compressão cerebral. 

Conforme a limitação da parada de cres-cimento à uma ou outr;\ sutura 

ou mesmo, à diversas juturas. permitindo ou não o desenvolvimento de e-:ta­
sias compensadoras, observamos d.e for mações craneo_fadas llIalS ou menos 

acentuadas a par da sindrome de compressão que, tambem, confor11le o ca� 

50, se apresentará mais ou menos completa. 

E' sobretudo na base cio craneo, que a pressão interna elv:ontra os pon­

tos de menor resistenr:ia, l10tadalllente a sela tursica e onde o seio estenoidal 
cede ; observa-se o achatamento deste seio e da goteira otica. A sindrOllle de 
compressão .cerebral traduz_se por : 

a) Cefalalgias, diminuição da inte ligencia . podendo, em alguns doentes, 

chegar até a idiotia ; 

b) Perturbações da ol fação podenelo chegar à anosll1ia (:ol11pleta ; 

c )  Perturbaçõe'; oculares. J á  vimos que a exo italm ia é sintoma da mo;'­

Jestia e produzida pela diminuição da cavidacle orhitaria . 

Pertence, entretanto, à sindrome de compressão cerebral, a kl'ão elo 
nervo atico que se traduz, ao exame oftalJnosl':opico, pelo edema ela papila 

ou. nos casos mais adiantados, pela atrofia otica. 
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.Como sintomas a"cessorios da molestia, tem sido descritas perturbaçóes 
otologicas, caracterisadas, principalmente. por mal iormações do conduto, de­
formações da caixa e do labirinto, acarretando surdez do tipo ouvido medio 
com prolongamento considerave1 ela .�ondução issea e uma hiperexitaLihelade 
galva:1i.�a, às vez'es bastante notavel. 

Para IQ lado do aparelho visual, alem da exoftalmia ele 1 9,20 e mesmo 
22 milimetros. observam-se, às vezes, complicações como a luxação cio olho 
ou túeras da ,cornea, O estrabismo divergente é concomitante, não paraliti. 
co ; filá mobilidade normal do globo. O nistagmo é f requente, traduzindo 
uma lesão dos nervos oticos seja primitiva, por compressão intra�,n aneana, 
seja secundaria, por compressao intra-canali,cular. Em qualquer destas hipo­
teses, a terminação veri ficada habitualmente, é a ,cegueira por atrotia otica. 

o estudo radiologico na doença de Crouzon mostra muiti!;)las sinostoses 
de suturas, principalmente das suturas coronar;a e lambdoidea mas r;].r<i� 
menk da sutura sagital ; hipoplasia do maxilar superior e hidro::e fa!ia in� 
terna. Devido às sinostoses das suturas supra-referidas, o craneo é Ccuto não 
se nota o abaúlamento do QcipitaI. Em compensação uesc,e o cranto em aI· 
tura c aumenta de largura. Devido à isto, o espaço entre as orbitas é muito 
maior. que o normal. A base do craneo apresenta�se fortemente descida, a 
fossa posterior abaúla�se ,para baixo. As impressões digitais são profundas e 
existem mesmo na base. Na abobada são mais mar,cadas, havendo diminui­
ção da espessura dos ossos. Nunca Se observam saliencias na face l'xo-cra. 
neana , que é normal e uniformemente lisa. As digitações da taboa illterna se� 
riam, para Grenet, produzidas sobre um .craneo ainda mole pela hiptrtensão 
que não seria. necessariamente, muito grande. .o aumento da pressão intra­
craneana pode produzir o achatamento e o desgaste elo dorso da sela turci.ca. 
As pequenas azas do esfenoide apresentam_se dirigidas verticalmente para 

cima . 

.o angulo ·es fenoidal de Wecker, que é, normalmente, de 1 30 a 1 3 5 .  o 
apresenta-se diminuido ; o angulo facial, aumentado. Não tem sido observa� 
elas modificações no angulo ele Broca. 

A� cavidades orbitarias são pouco profundas. As alterações de forma 
do buraco otico são fr,equentemente encontradas. As cavidades sinusianas 
são pouco desenvolvidas. Os maxilares superiores e, segundo Vogt, princi ... 
palmcnte o osso inter �maxilar, são hi poplasticos . Dai a retração da base do 

nariz e o prognatismo do maxilar inferior, normalmente desenvolvido. Se .. 
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gundo Nager. a pressão do pernapsaso desviado para baixo, influe sobre o 
ouvido medio. Ha mal-formação dos ossiculos, o timpano é defeituoso. O 
conduto auditivo _xterno apresenta-se, as vezes, estenosaclo . 

Etio�patogenia - Si filis, traumatismos durante a gestação ou p�r o:a. 
sião do parto, raquitismo, perturbações pluri-glandl1lares, eis algumas das 
causas indicadas pelos vaI ios autores sem que se possa, até o prc,;c i l'c, indi­

car com Icerteza a verdadeira produtora da mo:estia. 

Quanto ao mceanismo de produção, tambem as opiniões clivcrg<:m e va­

nas hipoteses tem sido levantadas. Para \iVirchow, a ddonnação Icraneana 

seria devida à sinostose prematura de algumas suturas. Para outros autores, 
l,e formação e sinostose seriam dois fenomenos, concomitantes mas indepen_ 

dentes, devidos, entretanto, à mesma causa : o estado ,congestivo. J::amnber­

ger acha que o estreitamento de alguns ori ficios ela base do craneo pode de,. 

sempen'i1ar um papel na genese dum estado congesti vo, secundario, laivez, à 
um estado infeccioso meningell. Rieping, explica a sinostose prel1l:ill:ra pe. 

lo deslocamento dos centros de ossi f icação. 

Mais recentemente, Bonnevie, emitiu nova �1Ípotese que, bascada em 

investigações embriologicas feitas em ratos, parece dar uma explkaçào mais 

satis fatoria da patogenia da doença. Diz este autor : Numa epoca prcco�e do 

desenvolvimento embrionario, se origina uma hipersecreção do liquirltl ce fa_ 

lo-raqniano que ,::hega, peias aberturas fisiologicas, ao teto cio 4.0 vcntriculo 

unde forma grandes ampolas na sl1b- cutis. Dirige�se ao nariz e à orbita c, 

nas extremidades superiores e inferiores, até ao esboç'O Gas mãos e úüS pés. 

Si, devido à um ulterior acumulo de secreção nestes pontos, persistem as 
ampolas por mais tempo, apresentam_se os transtornos de desen vol vimento 

que, conforme os pontos em que se veri fkou o acumulo e a persistencia ela 

ser:reção, produzirão os diversos tipos de sinostoses e cLsustos,cs . SI o aumen_ 

to de secreção do liquido cefalo.raquiano, for de pouca duração, log(' regri­

de a hidrocefalia, as ampolas se reabsorvem e os transtornos de desenvolvi_ 

mento já iniciados deséliparecem mais ou menos comp!etamente. v 

A doença de Crouzon não parece ser hereclitaria no sentido estrito da 

palavra. Mais frequentemente as malformações craneanas aparecem alguns 

mez.es após o nasómento, precedidas ou não, por algumas perturbações ocu­

lares. Rapidamente se estabilisam as primeiras. em quanto as perturbações 

oculares progridem e podem evoluir até ao clecimo ano. 
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o diagnostico ela e1o�,�lça ele Crotlzon é, em geral bastante fadl p(,is bem 

caracteristica é a sua triade sintomatica . A acrocefalia poderá orestar .se a um 

diagnostico diferencial cujo esquema damos abaixo : ( \,y-aarelenburg) 

Acrocefalia 

1 - Braqui ou hiper.braquice_ 

falia. Algumas vezes ele l ico­
cefalia em geral regul'ir. 

2 -- Craneo principalmente de­
senvolvido em altura. Não 

s'e veri fi.c:am fontanelas anor­

mais. 

3 Lordose ela base por abai. 

x- mento da sela tureira e d. 
corpo do esfenoide. 
A ngulo de \,y-ecker aumen­
tado. 

4 - Face normal . Angulo facial 
norma! cu diminuido. 

5 - Nariz e dentição normais. 

6 Perturbações .oculares fre-
quente.'l. 

7 - I''1teligencia fraca. Predomi_ 

nancia 11 0 sexo mas',: u l ino. 

Disostose craneo. facial 
1 - Quasi sempre braílui-cefa­

l ia irregular. 

2 - Sal iencia ao nivel da bos_ 

;) 

sa frontal. Fontanelas a'lor. 

mais e ,persistentes. 

Frequente cifose da base 

por abaixamento da fossa 

cerebral posteri.or. 

Angulo de Wecker dimi -
nuido. 

4 - Acentuada modifi,:açiio da 

face com retrognatismo do 

maxilar supenor. Angulo 

facial aumentado. Euriopia. 

5 Nariz em bico de papagaio. 
Anomalias dentarias. Anos-

mia frequente. 

6 - I dem, porem mais acentua_ 
das e mais graves. 

7 - Frequentemente perturba. 

ções ela inteligencia . Não há 

predomi�lancia de um ou 
outro sexo. 

Eis o ca�o da doença de Crouzon que, re�entemente, tivemos cportuni. 
ell!lde de observar : 

A .  P .  O . ,  sexo ma,cu1ino. branco, hrasilei ro, de cor l1li xta, 'com 9 
anos ele idade. Veio à consulta em 1 7_5-50 . Fkha ocular 6969 . 

Trazido a CO'lsu.1ta porque desde um ano ele ida:le a visão vinha diminu­

indo. Atual111ente nada mais enxerga e está com os olhos " saltados". Histo. 

ria piegressa - Nascido de parte à termo, peso e dimen sões normais . 

A;o nas .. :er notaram que a caheça era aberta 110 centro, apenas (oherta 

esta aber tura. po r uma f ina m.o:nhrana. A mãe teve 14 f ilhos dos quais, dois 

morreram ,ele 'Crupe c llIeningite ( sic ) respectivamente . 
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Não teve as cloenças da infa�1Cia e foi sempre sadio. 

Antecedentes familiares. A avó era cega ( ignora pormenores ) .  Pae e 
mãe tem uoa vista. Uma tia e duas primas q\,!ase ·�egas. Um tio é " f raco de 
vi sta e usa oculos. ( Exam inamos estes parentes. 'O tio é hipermetrope e 

vresu:ta ; a tia e as primas são portadoras de glaucoma) .  

Exame ocular - V .  O .  D .  e O .  E .  z�ro. Bulbos muito Sei)araJo�. 

i\celltuacla exoftalmia. O .  D .  desviado para ·fóra. M ov imentos (,/:t1lares 

normais. Segmento anterior se11l alteração. M·eios de boa transpare:;da. 

Fundo de olho-Papila branca-porcelana, de bordos n itidos e regulare s , 
aplainada. Vasos estreitados. 

Exame oto-rinoJaringologi,:o ( G. Horta I3apbosa ) - Ou vicias : Direito_ 

Timpano cl espol iclo . l eitoso, cab::J cio martelo Cjuasi \'ertiral e em linha reta 

C0111: o triangulo lumi·.lOso. Conduto auditivo externo de aspéto e dimensões 

normais . Eoquenlo . Timpano l igeiramente rosco e retraido . Conduto aud itivo 

externo normal. Boa audição para toda a gallla sonora . E(!\l ilibriu p:::rfeito. 

nOGl_HiJlo�natis\110. Dentes i rregulares e mal i mpIa �l t ados . Anmlontia 
cios !�aninos in feriorcs e superiores e dos 4 premolares superiores. Abobada 

palat ina ogival l1otal1(lo,.sc a rafe mediana cm relevo. 
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Faringe-Amigdalas 'palatinas pequena!:;, encastoadas, com pequenas cnp� 

tas. UVl1la desviada para a direita. 
Nariz_Rinoscopia anterior : Septo regular, '.:0111 pequena crista longitu.­

dinal poster ior à direita . Nota-se o r�artucho medio em posição muito bai_ 

xa . O cartucho infer ior f icou reduzido à uma prega longitudinal da mucosa, 
aderente ao assoalho nasal, em ambos os lados. A rinoscopia posterior reve� 

l'Ou <l 'nigdala faringéa pequena. 

Olfação e gl1stação normais às IProvas usuais. 

Exploração radiologica do craneo. Nas radiograiias do craneo o que 
mais chama a atenção, inicialmente. é o extraordinario desenvolvimento das 
impressões digitais. Em toda a abodada .craneana, elas são notadas com ex_ 
trem:!. nitidez. Não se notam suturas osseas, a sinostose é completa. Acentua­
cIo abaUlamento Ipara traz e 'Para baixo cla fossa craneana posterior . Cavidades 

orbitarias pouco profundas. Fossa oeraneana anterior encurtada ; fossa. media 
ex('avada e em n ive;] pouco mais alto que a plosterior. Posição vertica1 cas 

asas do esfenoidc.  Hipoplasia acentuada cio maxilar superior com prognatis-
1110 cio inferior, normalmente <Iesel1 \·olvido. 

Nada mais de anormal foi notado em nosso paciente que se apresenta 

com desenvolvimento fisico e mental relativos à sua idacle e ao seu ambiente. 
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