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RESUMEN

Objetivo: Describir las manifestaciones clinicas, la conducta y evolucion
posoperatoria de una lactante con sindrome de Kleeblattschadel.

Caso clinico: Lactante de dos meses de edad, femenina, hija de padres jovenes,
sin antecedentes de enfermedad genética o cronica. La madre tuvo control
prenatal desde las primeras semanas de embarazo. Los estudios de ultrasonido
durante la gestacion no reportaron alteraciones. Al nacer, la paciente
presentd distrés respiratorio ligero y se constataron rasgos dismorficos. Fue
remitida hacia el Hospital Pediatrico “Octavio de la Concepcion y de la Pedraja”,
de Holguin, con el diagnodstico de craneosinostosis. En la exploracion fisica se
constato la fontanela anterior amplia, exoftalmos bilateral, hipertelorismo,

hipoplasia maxilar y configuracion de craneo en forma de trébol. En el informe
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de tomografia computarizada, se describid craneo en trébol, cierre total de las
suturas y exoftalmos bilateral. Los ventriculos cerebrales estaban con dilatacion
de los cuernos temporales de los ventriculos laterales. Se le realizd correccion
craneal, mediante craniectomias lineales parasagitales a los tres meses de nacida.
Como complicaciones de la cirugia presento fistula de liquido cefalorraquideo y
anemia. La lactante, luego de operacion, mantuvo una evolucion satisfactoria.
Conclusiones: El sindrome de Kleeblattschadel es una variante rara de
craneosinostosis, de causa desconocida. El tratamiento quirdrgico temprano es
ideal para cumplir con los objetivos quirirgicos, ademas de evitar el deterioro y
mejorar el desarrollo psicomotor del nifo. La paciente fue operada a los tres
meses de edad y, a pesar de la complicacion posquirdrgica presentada, evolucioné
satisfactoriamente.

Palabras clave: correccion craneal; craneosinostosis; sindrome de
Kleeblattschadel.

ABSTRACT

Objective: To describe the clinical manifestations, behavior and postoperative
evolution of an infant with Kleeblattschadel syndrome.

Clinical case: We report the case of a two-month-old female infant, daughter of
young parents, with no history of genetic or chronic disease. Her mother had
prenatal care since the first weeks of pregnancy. Ultrasound studies during
pregnancy did not report alterations. At birth, the infant showed mild respiratory
distress and dysmorphic features. She was referred to Octavio de la Concepcion
y de la Pedraja Pediatric Hospital in Holguin, with diagnosis of craniosynostosis.
The physical examination revealed a wide anterior fontanelle, bilateral
exophthalmos, hypertelorism, maxillary hypoplasia, and a cloverleaf-shaped skull
configuration. In the computed tomography report described cloverleaf skull,
total closure of sutures and bilateral exophthalmos. The cerebral ventricles were
dilated with the temporal horns of the lateral ventricles. Cranial correction was
performed by means of linear parasagittal craniectomies at three months of birth.
As complications of the surgery, she had cerebrospinal fluid fistula and anemia.

After the procedure, the infant had satisfactory evolution.
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Conclusions: Kleeblattschadel syndrome is an unknown-origin rare variant of
craniosynostosis. Early surgical treatment is ideal to meet surgical goals, in
addition to preventing deterioration and improving the child's psychomotor
development. The patient underwent surgery at three months of age and, despite
the postoperative complication she evolved satisfactorily.

Keywords: cranial correction; craniosynostosis, Kleeblattschadel syndrome.
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Introduccion

Las deformidades craneales son problemas frecuentes en la infancia. Se presentan
en alrededor de 15 %, aunque en los pretérminos extremos puede llegar a ser de
38 %.0) Varias suturas estan presentes en el craneo al nacimiento. Las mas
significativas en el desarrollo del craneo son: la sutura sagital, lambdoidea,
coronal y metopica, las que permiten que el celebro se expanda rapidamente en
tamano durante el primer ano de vida.

La fusion prematura de una o mas suturas craneales se denomina
craneosinostosis.?) Ocurre en aproximadamente 1/2500 nacimientos vivos en
casos aislados, y de 1/30 000 a 1/100 000 en los casos sindromaticos o multiples.
Se puede clasificar como simple (una sutura involucrada) o compleja (dos o mas
suturas); primaria (defecto intrinseco en la sutura) o secundaria (defecto causado
por un problema médico subyacente); o sindromica y no sindromica (con
anormalidades asociadas).®

El sindrome de Kleeblattschadel (o craneo de hoja de trébol) se refiere a una
sinostosis compleja que involucra suturas multiples, mas frecuentes la coronal y
lambdoidea.® Se caracteriza por un craneo trilobar extremadamente evidente,
con frente alta y prominente, abultamiento temporal y un craneo posterior plano.
Ademas, hay rasgos dismarficos como hipoplasia malar, hipertelorismo y proptosis
marcada, que se acompanan de retraso psicomotor, discapacidad intelectual

o hidrocefalia. En ocasiones, este tipo de craneoestenosis presenta un craneo
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reticular, con espiculas d6seas que se introducen en los surcos cerebrales, y
ocasionan siempre un cuadro de hipertension intracraneal (HIC) severo. (2)

Los primeros casos documentados de craneo en hoja de trébol fueron descritos
en 1849 por Willem Vrolik como una malformacion craneofacial, a la que se refirid
como “discrania”. Sin embargo, no fue oficialmente llamado sindrome de
Kleeblattschadel hasta 1958, cuando Holtermuuler y Wiedemann describieron
13 casos con esta deformidad. ®

Esta presentacion esta encaminada a dar a conocer un raro y complejo sindrome
de craneosinostosis. Tuvo como objetivo describir las manifestaciones clinicas, la
conducta y evolucion posoperatoria de una lactante con sindrome de
Kleeblattschadel.

Caso clinico

Se trata de una lactante de dos meses de edad, femenina, hija de padres jovenes,
sin antecedentes de enfermedad genética o cronica, producto de primera
gestacion. La madre con control prenatal desde la captacion en las primeras
semanas de embarazo, con estudios de ultrasonido prenatales en los que no se
reportaban alteraciones.

Tuvo un parto eutdcico, en el Hospital Materno Infantil “Fe del Valle”,
municipio Manzanillo, Granma, a las 39,4 semanas de gestacion, con liquido
amniotico meconial.

La lactante peso6 3650 gy el Apgar fue 8/9. Al nacer, ingreso en la Sala de Cuidados
Neonatales, por presentar distrés respiratorio ligero y detectarse rasgos
dismorficos. Fue evaluada por los servicios de Neurocirugia y Genética Provincial
de Granma, y remitida hacia el Hospital Pediatrico “Octavio de la Concepcion y
de la Pedraja”, de Holguin, con el diagnostico de craneosinostosis
(trigonocefalia), para concluir estudios y tratamiento.

A la exploracion fisica se constatdo fontanela anterior amplia normotensa,
exoftalmos bilateral, hipertelorismo, puente nasal hundido, nariz pequena,

hipoplasia maxilar, cuello corto y configuracion de craneo similar a un trébol
(Fig. 1).
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Fig. 1 - Rasgos dismorficos, paciente de 2 meses. A y B) Exoftalmos bilateral,

hipertelorismo, puente nasal hundido, nariz pequefa, hipoplasia maxilar y cuello corto

Examenes especiales
Fueron realizados estudios de tomografia computarizada (TC) y resonancia
magnética (RM) de craneo. La TC evidencié boveda craneal con apariencia
morfologica de un trébol, adelgazamiento de los huesos de la boveda, espiculas
craneales, cierre total de las suturas, hipoplasia craneofacial de orbitas,

etmoides, huesos nasales y maxilar, exoftalmos bilateral (Figs. 2 y 3).

Fig. 2 - Tomografia computarizada simple de craneo, imagen. A) Morfologia de craneo
en trébol. B) Hipoplasia craneofacial (flecha central), exoftalmos bilateral (flecha

lateral).
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Fig. 3 - Reconstruccion en 3D de tomografia computarizada. A) Corte coronal. B) Corte

axial. Se observa craneo reticular (flechas).

También se observd dilatacion de los cuernos temporales de los ventriculos
laterales y resto del sistema ventricular normal. No habia signos de hipertension

intracraneal (Fig. 4). La RM no evidencio otras alteraciones cerebrales.

Fig. 4 - Tomografia computarizada simple de craneo. Se observa dilatacion de cuernos

temporales de los ventriculos laterales (flecha blanca).

Se le realizaron otros estudios durante su estadia para descartar otras

malformaciones que resultaron normales.

Tratamiento y evolucion
A los tres meses de nacida, se le realizdO correccion craneal, mediante
craniectomias lineales parasagitales, con apertura de las hemisuturas
lambdoideas, suturectomia de la coronal y exéresis de todos los tabiques

parasagitales, que causaban impresiones en la duramadre subyacente (Fig. 5).
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Fig. 5 - Transoperatorio. A) Correccion de deformidad craneal. B) Fragmento de

espiculas resecadas.

La profilaxis quirirgica se realizd con ceftriaxona, bulbo de 1 g, a dosis de
80 mg/kg durante la induccion anestésica. El procedimiento fue realizado bajo
anestesia general orotraqueal, con tiempo quirtrgico de 1 h y 50 min, y tiempo
anestésico de 2 h y 18 min. Se colocaron dos sondas de drenajes al exterior por
contrabertura y un vendaje compresivo. No existieron accidentes quirdrgicos, ni
anestésicos.

El posoperatorio de 24 horas transcurri6 en sala de cuidados intensivos
pediatricos. Fue necesaria la administracion de glébulos rojos (1 unidad), por
anemia posoperatoria. Luego de retirar vendaje compresivo, se coloco casco
protector-corrector.

Como complicacion de la cirugia, presento fistula de liquido cefalorraquideo (LCR)
al tercer dia de operada. Se le curé a los siete dias, con tratamiento médico:
reposo absoluto en cama, cabeza elevada a 20° y administracion via oral de
acetazolamida (tabletas 250 mg), papelillo de 250 mg diario a dosis de
20 mg/kg/dia.

En la figura 6 se presenta la imagen de la paciente con un ano de operada.
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Fig. 6 - Imagen posoperatoria de la paciente luego de un ano.

Discusion

El sindrome del craneo en trébol es una presentacion rara de craneosinostosis.
Sus caracteristicas clinicas son craneo trilobulado, exoftalmos, implantacion del
oido bajo. La hidrocefalia también es un hallazgo comun, a pesar de la naturaleza
multifactorial de dicha anormalidad.(® Es una anomalia congénita que puede estar
presente como un defecto aislado, pero generalmente se asocia a sindromes
disostoticos como acondroplasia, disostosis craneofacial (Sindrome de Crouzon),
sindromes de Apert o Pfeiffer.(”)

Hasta 1981, solo 30 casos habian sido publicados en la literatura. La etiopatogenia
precisa de este sindrome todavia no es completamente conocida.® Existen
teorias que involucran alteraciones de osificacion membranosa, Osea vy
endocondral; proceso condrodisplasico generalizado, y un posible origen vascular
asociado con la resorcion osteoclastica anormal.® Las investigaciones genéticas
han posibilitado una comprension de la base molecular de algunos sindromes de
craneosinostosis. Se destacan las mutaciones en el gene FGFR1, FGFR2, FGFR3,
TWIST y MSX2.®

El diagndstico del sindrome se puede realizar en el periodo prenatal mediante
ecografia, que detecta la alteracion de la morfologia craneal. Tradicionalmente,
el diagnostico ocurre durante el seguimiento prenatal de rutina en el segundo

trimestre gestacional. Sin embargo, con el uso creciente de la ecografia
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obstétrica, en el primer trimestre gestacional tales alteraciones pueden
detectarse cada vez mas temprano durante la gestacion. (1%

Después del nacimiento, se requiere una evaluacion radiologica para caracterizar
la deformidad y guiar el procedimiento quirirgico correctivo. Hay una mejora
significativa en el prondstico de los nifos afectados, en aquellos casos en que el
diagnostico y la intervencion quirdrgica ocurren lo antes posible. (")

La tomografia computarizada con reconstruccion tridimensional contribuye a la
evaluacion de las deformidades dseas craneos faciales y de las alteraciones
intracraneales asociadas. Es una herramienta Gtil para definir el prondstico y la
planificacion quirdrgica de los pacientes. (1213 El tratamiento es inminentemente
quirurgico, a través de lineas de suturas artificiales, morcelacion craneal y
la combinacion de estos.('¥ Hay tres objetivos en la cirugia: 1) Corregir la
deformidad craneal que causa su configuracion grotesca, 2) Disminuir la presion
intracraneal y 3) Corregir el exoftalmos. (™

El momento de la cirugia se ha debatido por afnos. Inicialmente, se sugeria realizar
una cirugia descompresiva dentro de los primeros dos dias de vida, seguida de
avance fronto-orbital.("® Una intervencién quirdrgica temprana conduce a una
mayor tasa de complicaciones (infecciones y fistula de LCR), en comparacién con
pacientes que fueron intervenidos después de los tres y seis meses de edad, en
los cuales las complicaciones y estadia hospitalaria fueron cortas.!'” Esto ha
llevado a considerar una cirugia mas tardia, a menos que las deformidades sean
potencialmente mortales.('® En nuestro caso, se realizo a los tres meses de nacida
y presentd, como complicacion, fistula de liquido cefalorraquideo.

En la mayoria de los pacientes diagnosticados con el sindrome Kleeblattschddel,
se produce una muerte temprana. Los pacientes que sobreviven presentan retraso
psicomotor asociado.(®'% Eso le ocurri6 a nuestra paciente, tuvo un leve
retraso psicomotor.

La hidrocefalia suele asociarse con este sindrome y ser causante de un mayor
deterioro neuroldgico y de complicaciones asociadas, debido a cirugias mas
tempranas e infecciones recurrentes. Nuestra paciente no presentaba
hidrocefalia, a pesar de la dilatacion de cuernos temporales.

El aspecto fisico-estético es también importante, pues influye en un buen

desarrollo psiquico del nifo. La correccion del defecto fisico permitira una mejor
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insercion en la sociedad. Ademas, un correcto aspecto del craneo se traducira en
una buena relacion craneo-cerebro. 20
La lactante tuvo una anomalia sindromica de presentacion esporadica, sin ninguna

otra malformacion asociada.

Conclusiones

El sindrome de Kleeblattschddel es una presentacion rara de craneoestenosis y su
causa aun no es bien conocida. Para su diagnostico, estudio y conducta definitiva
se recomienda un diagnodstico precoz, de ser posible en la gestacion, mediante
ecografia prenatal. El tratamiento quirdrgico temprano es ideal para cumplir con
los objetivos quirurgicos, ademas de evitar el deterioro y mejorar el desarrollo
psicomotor del nino. La paciente fue operada a los tres meses de edad y, a pesar

de la complicacion posquirdrgica presentada, evolucioné satisfactoriamente.
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