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Abstract

El craneo en trébol es una malformacion rara asocia-
da al cierre temprano de multiples suturas; se presenta
con alteraciones en el desarrollo neurologico y una alta
mortalidad. El tratamiento quirtrgico tiene como objeti-
vo restaurar la forma y funcion del craneo, en lo posible
con el menor nimero de procedimientos.

Este trabajo tiene como objetivo la presentacion del
caso de un lactante con deformidad de craneo en trébol,
caracterizado con el uso de ayudas diagnoésticas e inter-
venido en un Unico tiempo quirtrgico con distraccion de
fosa posterior y remodelacion de la boveda craneal

Cloverleaf skull is a rare malformation associated
with early closure of multiple sutures; it presents with
alterations in neurological development and high mor-
tality. Surgical treatment aims to restore the shape and
function of the skull, if possible with the fewest number
of procedures.

This paper aims to present the case of an infant with a
cloverleaf skull deformity, characterized with the use of
diagnostic aids and operated on in a single surgical stage
with distraction of the posterior fossa and remodeling of
the cranial vault.
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Introduccion

Caso clinico

La deformidad de craneo en trébol también conoci-
da como sindrome de Kleeblattschadel” se refiere a una
craneosinostosis compleja con el cierre de multiples su-
turas, clinicamente con una forma trilobular del craneo,
abultamiento de la region frontal y temporal, asociado al
aplanamiento posterior de la calvaria.®

La entidad fue descrita por primera vez en el afio
1958 con el reporte de 13 casos por los pediatras alema-
nes Holtermiiller y Wiedemann,® y a la fecha, el mayor
reporte de casos es de 96 pacientes por Aksu y Mietens,®
sin datos que reflejen su incidencia en la actualidad.

Otras caracteristicas descritas de la malformacion
son hipoplasia del tercio medio facial con prognatis-
mo mandibular, orejas de implantacion baja, platirrinia,
proptosis ocular severa, hipertelorismo, colobomas, fisu-
ras faciales, macrostomia, macroglosia y tivula bifida.®

La etiologia del craneo en trébol es desconocida,
sin embargo, se asocia usualmente a los sindromes de
Crouzon, Apert, Pfeiffer y a la acondroplasia.® Dichos
hallazgos son resultado de alteraciones en la via del de-
sarrollo embrionario que resultan de diferentes mutacio-
nes en los genes del factor de crecimiento fibroblastico
(FGF)© con el cierre temprano de las suturas lambdoi-
dea, coronal y metdpica que favorecen la herniacion ce-
rebral a través de la fontanela anterior con hidrocefalia e
hipertension endocraneal.”)

El tratamiento quirargico detallado en la literatura se
realiza por etapas, con la derivacion ventriculoperitoneal
si existe hidrocefalia, el avance frontoorbitario entre los
3-6 meses de edad, y la expansion de la boveda craneana
posterior al afio de edad.®

Describimos el tratamiento quirargico seguido en un
paciente con deformidad de craneo en trébol realizado
en un unico tiempo quirurgico con distraccion osteogé-
nica de la boveda posterior.

Lactante masculino de 6 meses de edad que llega a
consulta por cambios en el aspecto del craneo presentes
desde su nacimiento. Al examen fisico se registra alte-
racion en su morfologia con aspecto trilobular, abulta-
miento temporal y craneo posterior plano. Se observan
ademas orejas de implantacion baja, hipertelorismo, hi-
poplasia en tercio medio facial y retrognatia mandibular
(Fig. 1).

La tomografia craneal con reconstruccion tridimen-
sional confirm6 la severidad de la sinostosis con com-
promiso de la sutura metdpica, coronal y lambdoidea,
areas de craneolacunias, todo ello asociado a hiperten-
sion endocraneana (Fig. 2).

Se planed la descompresion craneal con multiples
craneotomias de la region frontal y parietooccipital con
distraccion de fosa posterior.

Bajo anestesia general, se realizo una incision coro-
nal ondulada y biselada, se levanto el colgajo en pla-
no subgaleal preservando el pericrdneo frontoorbitario
y posterior (Fig. 3), completando la diseccion hacia la
region parietoccipital bilateral hasta dejar un Gnico pe-
diculo pericraneal en la linea media del foramen magno,
area del seno suboccipital usada como pivote de distrac-
cion.

Después de marcar las osteotomias, el neurocirujano
efectuo la craneotomia del hueso frontal respetando 1 cm
de la barra supraorbitaria, con diseccion cautelosa de la
dura hacia la linea media y con corte hasta el hueso es-
fenoidal (Fig. 4).

Para la remodelacion de la boveda posterior se efec-
tuaron multiples craneotomias de la region occipital y
parietal dirigidas hacia las areas de craneolacunias y las
apofisis del hueso temporal (Fig. 5).

Se concluyo el procedimiento con la colocacion de 4
distractores de Arnaud fijados con al menos 4 tornillos

|

Fig. 1.- Varén de 6 meses: alteracion en morfologia

craneal con aspecto trilobular, abultamiento temporal y craneo posterior plano, orejas de implantacion

baja, hipertelorismo, hipoplasia en tercio medio facial y retrognatia mandibular.
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Figura 2.- Tomografia craneal con reconstruccion 3D: severa sinostosis con compromiso de sutura metopica, coronal y lambdoidea, areas de craneola-
cunias e hipertension endocraneal.
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Figura 5.- Remodelacién de la béveda posterior: multiples craneotomias
de la region occipital y parietal.
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Figura 6.- Colocacion de 4 distractores de Arnaud y exteriorizacién de los vastagos para su activacion dinamica.
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Figura 7.- Tomografia computerizada postoperatoria de control.

Figura 8.- Postoperatorio a los 50 dias.

de titanio por placa, y se exteriorizan los vastagos via
percutanea para la activacion dinamica. El cierre de piel
se realizd con monofilamento absorbible (Fig. 6).

Al finalizar la intervencion, se llevd a cabo la toma
de tomografia computarizada craneal sin contraste, y
1 mes después de la cirugia como control tras la distrac-
cion (Fig. 7). Se inici6 la distraccion al 5° dia de posto-
peratorio a una velocidad de 1 mm/dia (2 veces por dia)
durante 25 dias, con un periodo de consolidacion de 50
dias. El resultado fue una ganancia de 25 mm tras las
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activacion, con cambios en la configuracion de la calva-
ria y disminucién de craneolacunias. No se reportaron
complicaciones posquirargicas (Fig. 8).

Discusion

El craneo en trébol en una condicion rara, con pre-
sentacion clinica heterdgena, cuya etiologia no es clara'y
que se asocia a diferentes grados de severidad; se reporta
en mayor frecuencia en el género femenino,® si bien el
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caso que presentamos es el de un varén. El diagndstico
se realiza de forma prenatal con la ayuda de imagenes
o en el periodo postnatal, fundamentado en el fenotipo
caracteristico.”

Puede ademas asociarse a multiples sindromes; en
orden de prevalencia: displasia tanatoférica tipo 2, Pfei-
ffer, Crouzon, Apert o Carpenter.® El caso descrito no
cumple con todas las caracteristicas necesarias para in-
cluirlo dentro de un sindrome especifico, y no presenta-
ba historia de antecedentes familiares que sugirieran un
patrén de herencia o anomalias cromosomicas.

En su espectro clinico, ademas de las sinostosis
multiples con dismorfismo facial, estd asociado a hi-
drocefalia en una proporcion tal alta como el 70%.7
Esta entidad, favorece la herniacién del cerebelo en
conjunto a la hipertension venosa, que a largo plazo
podria generar secuelas neuroldgicas irreversibles. El
tratamiento de la hidrocefalia se aborda de manera in-
dividual, segun su severidad, con derivacion ventricu-
loperitoneal o sistema externo ventricular de drenaje;”)
en nuestro paciente se optd por no realizar este tipo de
intervencion dirigida.

Las sinostosis multiples son de dificil correccion y a
la fecha no existe un concenso que indique la mejor téc-
nica quirargica. Los objetivos del tratamiento se dirigen
a la correccion de la forma del craneo con disminucion
de las secuelas neuroldgicas secundarias al incremento
de la presion intracraneal.®

En la actualidad, estan descritas diversas técnicas
como parte del tratamiento quirdrgico de esta patologia;
conforme a la literatura encontramos: distraccion osteo-
génica,'” suturectomia endoscopica,'V craniectomia ra-
dical" y liberacion de la boveda craneana posterior.!!®
Estas técnicas han evolucionado desde el primer reporte
realizado en el afio 1972 con craneotomias a lo largo de
las suturas sinostosicas implicadas, hacia la ejecucion de
craniectomias multiples.1?

Jarrahy y col.®) analizaron en 2008 un total de 14
pacientes intervenidos de 2 maneras, un grupo some-
tido a remodelacion temprana de la boveda craneal
frente a otro sometido a correccién por etapas con
derivacion ventriculoperitoneal en el neonato, avance
fronto-orbitario entre los 3 a 6 meses de edad y re-
modelacion de la boveda posterior al afio de vida. En
el seguimiento evaluaron la morbilidad, los resultados
neurolégicos (pruebas de desarrollo) y estéticos. Aun-
que la diferencia entre ambos grupos no fue estadis-
ticamente significativa, el subgrupo con correcciones
seriadas presentd6 menor nimero de complicaciones,
menor tiempo de estancia hospitalaria en unidad de
cuidados intensivos, mejores resultados estéticos y del
desarrollo cognitivo.
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Por otro lado, desde su introduccion en el tratamien-
to de 6 pacientes con craneosinostosis de multiples su-
turas,'¥ la distraccion de la boveda craneal posterior
(PCVD) permite una mayor expansion de la cavidad y
la dura,""® con la formacidén de nuevo hueso. Recien-
temente estos hallazgos han sido corroborados por
Derderian y col.'® a través de un estudio retrospecti-
vo comparando las tomografias pre y postoperatorias
en 2 grupos con diferentes intervenciones, distraccion
frente a avance frontoorbitario, evidenciando un mayor
avance en el grupo de distraccion (24.8mm) respecto a
su contraparte (12.5mm). Asi mismo, la diferencia me-
dia de volumen obtuvo un mejor resultado con relevan-
cia estadistica en el grupo de distraccion osteogénica
(p=10.009).

El tiempo ideal para llevar a cabo la cirugia en este
tipo de pacientes aun esta en debate; se ha sugerido rea-
lizarla entre los 6 y los 9 meses de edad, ya que fuera de
este intervalo puede conllevar una mayor probabilidad
de reintervencion.!!” La tasa de complicaciones se en-
cuentra en promedio del 25%, siendo la mas frecuente la
infeccion postoperatoria (23.7%), seguida de la fuga de
liquido cefalorraquideo (20.3%) y del fallo del disposi-
tivo (15.3%).1%

En el caso que presentamos, la intervencion quirtr-
gica se llevo a cabo en el paciente a los 6 meses de edad
utilizando la PCVD con craneotomia frontal, con una
mejoria notoria en la forma del craneo y en la hiperten-
sion endocraneal; Ginico método, que eliminé incluso la
necesidad de realizar un avance frontoorbitario.

Conclusiones

El sindrome de Kleeblattschidel o craneo en trébol es
una entidad poco frecuente con craneosinostosis de mul-
tiples suturas. El manejo oportuno en la correccion de la
forma del craneo disminuye la hidrocefalia y la hiperten-
sion endocraneal, con disminucion en la progresion del
deterioro neuroldgico del paciente y de sus secuelas. La
distraccion osteogénica de boveda posterior facilita una
mayor expansion de la cavidad craneal, evitando otros
procedimientos quirdrgicos y con un bajo numero de
complicaciones.
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