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Sindrome de crdneo en tréebol.
Reporte de un caso

(Cloverleaf skull syndrome. A case report)
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RESUMEN

El craneo en trébol o sindrome de Kleeblattschédel, es una variedad de craneosinostosis en la que el craneo tiene una forma que
semeja la de un trébol de tres hojas. Los sindromes de presentacién mas frecuentes son: el de Pfeiffer tipo 2 y el de la displasia ta-
natoférica también tipo 2. Se le encuentra a menudo asociada a otras malformaciones, lo que dificulta definir una etiologia. De
aqui laimportancia del caso de un recién nacido con craneosinostosis del tipo craneo en trébol que requirié manejo integral en su
tratamiento y asesoramiento genético.
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SUMMARY

The cloverleaf skull (Kleeblattschéddel syndrome) is a variety of craniosynostosis where the shape of the skull seems a clover of tree
leaves. It is one of the most frequent syndromes of malformation of the skull (the other are Pfeiffer syndrome type 2 and the Thanato-
phoric Dysplasia type 2). This cases are frequently associated with other malformations, for this reason here is reported a newborne with
the Kleeblattschddel syndrome which required a comprehensive clinical management for it’s treatment and genetic counseling.
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La malformacién congénita identificada como “craneo en
trébol” es una variedad de craneosinostosis en la que el
craneo semeja la forma de un trébol de tres hojas.'? La
incidencia de craneosinostosis se estima en un caso por
cada 40,000 nacimientos®? de los cuales alrededor de
5% presenta el craneo en trébol. Esta entidad a menudo
estd asociada a otras malformaciones, lo que dificulta re-
conocer una sola causa etioldgica.

La evolucién es variable y en aquellos casos en que se
asocia a otras malformaciones su curso clinico se agrava.
Aqui se presenta nuestra experiencia en un caso.
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CASO CLINICO

Se trata de recién nacido de sexo masculino, hijo de mu-
jer de 23 anos sin antecedentes heredofamiliares de im-
portancia; el padre tenia 24 anos de edad y estaba apa-
rentemente sano. Fue producto de la segunda gestacién.
La madre habia tenido control prenatal a partir del se-
gundo trimestre, por lo que se le habian hecho cinco es-
tudios de ultrasonido que reportaron ausencia de hueso
temporal bilateral, oligohidramnios, gran vascularidad
retroplacentaria, datos de sinostosis, desmineralizacién
contra osteogénesis imperfecta, craneosinostosis, craneo
en trébol, braquicefalia, oligohidramnios, retraso en el
crecimiento intrauterino (Figura [).

El nifo nacié por via vaginal; tuvo un Apgar de 7/8,
con edad de gestacién (Capurro) de 39.2 semanas, peso
1,515 g, longitud 41 cm, perimetro de craneo 30 cm. A
la exploracién fisica: craneo en trébol, fontanela anterior
amplia, normotensa, exoftalmos bilateral, hiperteloris-
mo, estrabismo, implantacién baja de pabellones auricu-
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lares displasicos, puente nasal deprimido, nariz pequefa,
hipoplasia maxilar, dientes congénitos, cuello mediano,
pectum excavatum, teletelia, abdomen sin visceromegalias
y con peristalsis, criptorquidia izquierda, ufas hipercon-
vexas, con primer ortejo de ambos pies anchos (Figura
I). El reporte de la tomografia de craneo senalé: béveda
del craneo con apariencia morfolégica de craneo en tré-

bol: con moldeamiento de la tabla interna, cierre parcial
de las suturas en general, predominio de la sutura coro-
nal izquierda (Figura 2). Las imagenes por tercera dimen-
sién sugerian craneo lacunar, con hipoplasia de maxilares
y asimetria de éstos. Cavidades orbitarias de poca pro-
fundidad con estructuras encefalicas aparentemente de
morfologia y situacién anatémica normal (Figura 2). Du-

Figura I. Imagen de uno de los
estudios de ultrasonido prena-
tal. Puede apreciarse la ausen-
cia de hueso temporal bilateral
y el craneo en trébol.

Figura 2. A y B. Alteraciones
craneofaciales caracteristicas,
obsérvese la forma del craneo en
trébol.
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rante su estancia en el Servicio se le hicieron estudios
para descartar otras malformaciones. Su ecocardiogra-
ma, ultrasonido renal y tamiz metabdlico ampliado, fue-
ron normales. Presenté desequilibrio hidroelectrolitico y
proceso infeccioso, por lo que requirié de aporte nutri-
cio y de antibidticos: presenta luego deterioro hemodi-
namico con falla organica multiple, por lo que fallecié. El
reporte anatomopatolégico relacionado con su falleci-
miento fue de aplasia suprarrenal y neumonia.

DISCUSION

Este caso resalta la importancia de hacer un diagnéstico
oportuno durante la gestacion para el asesoramiento genéti-
co. La mayoria de las craneosinostosis sindromaticas cuen-
tan con un patrén autosémico dominante, con un riesgo de
50% de recurrencia. Sin embargo, en aquellas craneosinos-
tosis esporadicas es indispensable descartar la posibilidad
de que haya alteraciones cromosdmicas u otras causas que
pudieran dar lugar a la craneosinostosis, lo que permite co-
nocer las posibles causas de esta enfermedad.

Si bien el trastorno se inicia en la vida intrauterina,
afectando por igual a ambos sexos, es importante men-
cionar que las deformidades craneofaciales que comun-
mente pueden ser identificadas en la gestacién son: |. Las
con craneosinostosis tipo: Apert, Carpenter, y Crouzon;
la acrocefalosindactilia tipo | (sindrome de Pfeiffer)®y la
acrocefalopolisindactilia. También cabe hacer mencién
de la craneoestenosis asociada a la displasia tanatoféri-
ca’® que suele acompanarse de otras malformaciones
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como de artrogriposis en dedos de manos y pies, anqui-
losis de codos y rodillas, subluxacién de caderas, espina
bifida toracica o cervical, y también como de un sindro-
me aislado (Holtermiiller, Wiedemann) que es considera-
do como un suceso esporadico y sin etiologia conocida.
El craneo en trébol es una variedad poco frecuente de
craneosinostosis y algunas de las malformaciones asocia-
das a este sindrome caracterizado por el craneo trilobu-
lado son: exoftalmos, nariz con raiz hundida, pabellones
auriculares desplazados hacia abajo y en ocasiones con
agenesia del conducto auditivo externo; ademas, progna-
tismo relativo por hipoplasia del maxilar superior, hiper-
telorismo, coloboma del iris y obstruccién lagrimal, fisu-
ras faciales oblicuas, dientes congénitos y otras anoma-
lias (hidrocefalia, encefalocele, hipertension intracraneal,
retraso mental, cardiopatias [comunicacién interauricu-
lar, conducto arterioso, valvula adrtica bictspide] y onfa-
locele).'? Este caso tenia la forma caracteristica del cra-
neo y las deformidades craneofaciales de este sindrome.
Para un estudio integral de este sindrome se tomaron
al nifo placas simples de craneo y térax, tomografia axial
computada (TAC) del craneo en tercera dimensién, eco-
cardiograma, emisiones otoacusticas y ultrasonido renal,
pues en este tipo de malformaciones del craneo no sélo
se debe confirmar el diagnéstico sino que es necesario
identificar otras malformaciones asociadas. En las radio-
grafias del craneo se identifica la morfologia caracteristi-
ca del triple contorno del craneo en tres [6bulos, el adel-
gazamiento de los huesos de la béveda, la imagen en pa-
nal y el aumento de las impresiones digitales’® (Figura 3).

Figura 3. A. Tomogradfia de cra-
neo, con alteraciones a nivel de
crdneo y aparentemente tejido
cerebral sin alteraciones e ima-
gen tomogrdfica de crdaneo en 3D
donde se observa crdneo lacunar
e hipoplasia de maxilares. B.
Imagen radiogrdfica donde se
aprecian las impresiones digita-
les y el adelgazamiento de los
huesos craneales, con el aspecto
trilobulado, en forma de trébol.
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La tomografia axial de craneo permite reconocer con
mayor claridad, las caracteristicas 6seas del craneo y las
malformaciones asociadas, como: hidrocefalia y encefa-
locele. Como pueden encontrarse cardiopatias congéni-
tas y las malformaciones genitourinarias es necesario
descartar tal posibilidad con estudios de ecocardiograma
y ultrasonido renal, que en este caso estuvieron ausentes.
A veces, en la exploracién fisica, se reportan malforma-
ciones en las extremidades superiores e inferiores como
sindactilia, que en este caso estuvieron ausentes.

El manejo quirdrgico de la craneosinostosis consiste
en la liberacién de las suturas con el objeto de mejorar la
deformacion de la cabeza y para evitar que afecte el neu-
rodesarrollo;*'" en este caso se siguié una conducta ex-
pectante, ya que no habia datos de hipertensién intracra-
neal ni compromiso encefalico.

Uno de los diagnésticos diferenciales de esta entidad
es con el sindrome de Pfeiffer tipo 2:7® que tiene como
caracteristica el craneo en trébol, proptosis ocular seve-
ra, dano grave del sistema nervioso central, sinostosis de
codos, primer dedo de manos y pies anchos, anomalias
viscerales y muerte temprana.® Este sindrome se hereda
de manera autosémica dominante y es extremadamente
raro y es oportuno sefalar que este grupo de entidades
incluye sindromes severos con expresividad variable y
distintos grados de penetrancia.’'°

Este caso no cumplia con todas las caracteristicas
propias de este sindrome y el cariotipo fue normal; se
consideré como un sindrome aislado, de presentacién es-
poradica, pues no tenia antecedentes heredofamiliares ni
alteraciones cromosémicas y sin riesgo de recurrencia en
otra gestacion.
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