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Resumo O objetivo deste relato é apresentar um caso raro de malformagao craniana — a sindrome do cranio em folha de trevo —, cuja caracte-
ristica foi percebida ap6s o nascimento de uma crianga com os sinais da anomalia. Métodos de diagndstico por imagem, como tomo-
grafia computadorizada e radiografia convencional, foram utilizados para a caracterizagao da sindrome.

Unitermos: Sindrome; Malformagéo; Tomografia computadorizada.

Abstract The present report is aimed at describing a rare case of cranial malformation — cloverleaf skull syndrome —, whose presence was noticed
after the birth of a child with signs of abnormality. Imaging diagnosis methods such as computed tomography and conventional radiography

were used to characterize the syndrome.
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INTRODUCAO

» 2

A sindrome do “cranio em folha de trevo” é uma configu-
racdo anormal da calvéria classificada como uma craniossi-
nostose, em que ocorre ossificacdo prematura das suturas
cranianas. Trata-se de deformidade caracterizada por acen-
tuado alargamento da cabeca, com configuracio trilobulada
da visdo frontal, lembrando um trevo de trés folhas". Deve-
se a uma alteracio severa do desenvolvimento do cranio, com
sinostose prematura de algumas suturas cranianas?
comumente a coronal e a lambdéide® — associada a hidro-
cefalia, resultando em acentuado abaulamento superior da
cabeca na regido da fontanela anterior e lateralmente nos
polos temporais, configurando o aspecto tipico em “folha
de trevo”™, Tem sido reportada nas formas sindrémica e

— mais

ndo sindromica. Por apresentar anomalias tanto na calvéria
quanto na base do cranio e na face, trata-se de uma das cra-
niossinostoses de tratamento mais complexo atualmente?.

O primeiro relato na literatura se deu em 1973, e desde
entfio apenas algumas dezenas de casos foram documenta-
dos no mundo®. O presente caso descreve uma doenca cra-

niofacial grave, conhecida como “cranio em folha de trevo”.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, nascida de parto cesariano
no dia 4/1/2011, pesando 3.815 g e com Apgar 7 e 8 no pri-
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meiro e quinto minutos de vida, respectivamente. Ao exame
fisico notou-se a presenca de muiltiplas malformagées, com
altera¢fio da configuracio craniofacial, implanta¢io baixa das
orelhas, hipertelorismo, exoftalmia, onfalocele e polidacti-
lia (Figura 1). Foram realizadas radiografia de térax, que
mostrou dextrocardia (Figura 2), e tomografia computado-
rizada, que revelou alteracdo da configuracio da calota cra-
niana, com aspecto lobulado tipico em “folha de trevo”, abau-
lamento das fossas cranianas médias e dilatacio do sistema
ventricular. Sinais de fechamento das suturas sagitais, coro-
nais e lambdoides também foram observados (Figura 3). A
paciente apresentou paradas cardiorrespiratérias, evoluindo
para o 6bito no dia 7/1/2011.

DISCUSSAO

A sindrome do cranio em formato de “folha de trevo”

é
uma forma rara de craniossinostose com caracteristicas cli-
nicas que consistem em cranio trilobulado, exoftalmia, im-
plantacdo baixa das orelhas e obstru¢io das vias aéreas supe-
riores. Hidrocefalia é também comum, embora seu meca-

nismo patogénico seja multifatorial ¥,

Figura 1. A: Demonstragao das alteragdes craniofaciais tipicas. B: Sindactilia
(seta).
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Figura 2. Radiografia do térax mostrando dextrocardia.

Trata-se de uma anomalia congénita que pode estar pre-
sente como um defeito isolado, mas que geralmente classi-
fica-se em sindromes disostéticas como acondroplasia, di-
sostose craniofacial de Crouzon, sindromes de Apert ou de
Pfeiffer®. Até 1981, apenas 30 casos haviam sido publica-
dos na literatura mundial, sendo o primeiro em 1973 na li-
teratura oftdlmica®.

A etiopatogenia exata da sindrome néo é muito clara®),
com teorias que envolvem ossifica¢io 6ssea membranosa e/ou
endocondral alterada, processo condrodisplasico generali-
zado® e uma possivel origem vascular relacionada a reab-
sorcdo osteoclastica anormal®. Recentemente, investigacoes
genéticas tém contribuido para avancar na compreensio da
base molecular de algumas sindromes de craniossinostose,
destacando-se mutac¢des nos genes FGFR1, FGFR2, FGFR3,
TWIST e MSX2'.

Seu diagnéstico pode ser realizado no periodo pré-na-
tal por ultrassonografia, que detecta a morfologia alterada
do cranio e a hidrocefalia. Tradicionalmente, o diagnéstico
ocorre no segundo trimestre, em exames de rotina. No en-
tanto, com o crescente emprego da ultrassonografia obsté-
trica no primeiro trimestre, essas alteracdes podem ser de-
tectadas cada vez mais precocemente na gestagéom.

Ap6s o nascimento, quando uma configuracio anormal
da calviria é detectada, a avaliacdo radiolégica é necessdria
para caracterizar a deformidade e guiar o procedimento ci-
rurgico corretivo. Ha melhora significativa no prognéstico
das criancas afetadas quando o diagnéstico e a intervenc¢io
cirtirgica ocorrem o mais cedo possivel. A tomografia com-
putadorizada com reconstrugdes tridimensionais contribui
para a avaliacdo das deformidades 6sseas craniofaciais e das
alteracdes intracranianas associadas, demonstrando ser fer-
ramenta valiosa para o prognéstico e planejamento cirtirgico
do paciente®.
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Figura 3. A: Aspecto trilobulado do cranio, com hidrocefalia e abaulamento das fossas médias
(seta). B: Scout do cranio demonstrando o acentuado crescimento superior da cabeca na regiao
da fontanela anterior.

O caso descrito no presente artigo nio foi classificado
em nenhuma sindrome especifica, e a instabilidade cardior-
respiratéria da paciente impediu tentativas de intervencio
cirdrgica. Seu 6bito precoce ilustra como a associacdo de
malformacdes pode piorar o prognéstico dessa condicdo.

Apesar do desfecho desfavoravel de muitos casos, avan-
¢os nas técnicas cirdrgica, anestésica e de terapia intensiva
tornaram esta condi¢do, antes encarada como nio tratavel,
em potencialmente tratdvel, com resultados estéticos e neu-
rolégicos aceitaveis®.

Destaca-se a importancia do diagnéstico e da caracteri-
zacdo por imagem dessa sindrome, sobretudo no periodo pré-
natal, para que o tratamento seja planejado e instituido o mais
precocemente possivel.
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