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INTRODUCCTION

Con los adelantos cn el campo de la Medicina, Pa-
tologia, Genética y en general en todas las ramas bio-
légicas, incluyendo la Odontologin, se han venido a ig
vestigar una serie de patologias que nos facilitan en-
tender dia a dia la forma en que interactan y el gra-
do en que afectan a las diferentes estructuras del or-
ganismo. En el caso particular de las patologias dsecas
en los maxilares, cl odontélogo no debe estar ajeno a
sus manifestaciones, puesto que si bien no son tan fre
cuentes como se piensa, si es uno de los profesionis—-
tas que deberia estar preparado para el diagnéstico o-
portuno de éstas, reconocicndo las posibilidades de --
tratamiento y prevencidn para que en forma multidisci-
plinaria se puedan dar las mejores posibilidades a és-
tos pacientes,

Las patologias dseas muxilarcs no son bien conoci
das por el odontélogo y han llegado o sepr hasta ajenas
a su practica diaria, y no por ¢l hecho de ser extra-
ordinariamente raras, sino porque muchns veces pasan -
inadvertidas poy ignorancia del cuadpro do la onferme=-
dad o poy el mal dingndstico clinico y radiogrdfico, y
atn mds importante poryne muchos de 0stos puciontes no
tienen la debida informicidn y no estdn concientos do
la trascondencin del probloma oral ep rolacidn a sus =

domds trastornos sistdémicos quo  llegan a  ser  ton
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grandes y hasta incompatibles con la vida, que las al-
teraciones odontoldgicas se dan tan despreciables que®
se ignoran hasta por ¢l mismo madico, sin tomarse cn -
cucnta que un probiema oral pucde ser tan primordial y
determinante hasta para la misma vida del paciente,
Sin cmbargo, con ¢l advenimiento de huevos conocimien-
tos cn los medios de diagnéstico y tratamiento, y en -
general - las nuevas tendencias de la Medicina, es prac-
ticuamente un deber de cadn odontdlogo cl tener presen-
te las posibilidades de tratar éste tipo le patologias,

El fin persecguido c¢n la prescntucion de dsta te--
g8is consiste ¢n mostrar un panorama gencral en el que
se comprendan las diversas manifestaciones clinicas y
radiogrificas de las patologias quo afectan a los maxi

Jares, pura que el odontdélogo sc oriente hacia lo que

pucde o no hucor por sus paclentes,




FUNDAMENTACTON DEL, TEMA

La patologin oral es lu cliencian mds importante 50
hre la cual fandar. cl diagndstico, tratamicnto y pre-
Vanién'dpléhféh@édndésfofuycs.

unstnjhu¢c’pucd"lu:odnntOIOgin_sutlimitaba nl --
Qiqgnégyigp;y tvqtumLcnto'dc;lqs?cufcvmcdndcsfde{jos -
diéﬁ@¢$;ya¢pn3pvqgc16n‘dc'pnétosis,fsinitqncq unq_yiy-
sién'yéfdndcrq do_laiQnormc lmportuncln que desempeia
la pntologin general en las enfermedades orales.

Todoléirﬁjuho'ncﬁtistn ilebe poscer un‘umpliu cono
cimiento q§ Ia_pn;olugiu oral y su amplia gamy de re-
ne,;f__'c__:_;hé ioncé : en 'u_J_. cumpo,

Aaf éhcdﬁtbﬂ&os qﬁu los trustornos dscos en muxi-
lares gue tiundn determinante tmpovﬁunciu en la Odonpg
logfn, son ruulmquto;pncgqutudiudos dehido o su com-
plpjgdud y bujd frecuencia,

Pre tendenos éb'hubstru estydio wostrap cop elari-
dod Jos uspuctos clihicgs y rndiugpdrxgos»gp todns --
aguollus nltovuclnnus‘qud de unn Toraa h btrn ropuyprey-
'icn'pu‘¢uylduuvorul. y que por taatn aepeeen el into-
Pés o) ostomatologo y ol estudlante, eon ol £in de oy
pLiar sn eapacidud do diogndsticn,




PLANTEAMIENTO 9EL PROBLIEMA
\

Los trastornos 6seos que afectan a los maxilares
han sido poco estudiados para lograr establecer un -
diagnostico clinico y radiografico oportuno.

como grupo, éstas enfermedades pucden aparecer a
cualquier edad, es decir estdan al momento de nacer y o
tras se pueden presentar desde la infancia hasta la e-
dad avanzada. Todas cllas soh influidas por factores -
intrinsecos y extrinsecos, tanto para su formacidén co-
mo para su desarrollo contenidos en mayor grado en ni-
veles socioecondmicos bajos donde se acentuan los pro-
blemas educacionales, nutricionales, ambientales,ectc,

Bl hueso es un tejido calcificado denso, afecta-
do por diversas enfermedades que lo incitan a reaccio-
nar dindmicamente., Algunus de cllas atacan a mas de un
s0lo hueso y siguen un patrén de herencia aunque hay -
casos en que éste patrdén no se desarrolla,

El moxilar y la mand{bula no se excluyen y sufren
las enfermedades es:jueloticns variando sélo en que la
disposicidén dental llega wuchas veces a producip modi-
ficnciones 6seus como respuestn o la alteracidn prima-
rin,

Enfocamos en nuestro trabajo las osteopatiss mds
comunos gue comprenden un grupo de enfermedados genora
Mendns y locales y que con pelativa frecuencin presop
tan manifestacionos on maxilores y sistemn gndtico,




- Analizar las caracteristicas clinicas y radiografi-

cas de las alteraciones éscas mas [recuentes cen los ma

- Ampliar los conocimicntos sobre las patologias éscas
en los maxilares.
- Comprender la importancia del diagnéstico de las al-
teraciones dscas mis [recuentes en maxilares,
- Crear una unificacién de criterios diagndsticos S0~
bre las alteraciones dseas maxilares.

Comprender las repercuciones que dan éstas patologi-

as en cl sistema gnatico,




HIPOTESTS DE TRABAJO

Un profundo conozimiento de los Trastornos 6seos
que afectan a los Maxilares, dard como resultado un -
buen diagnéstico clinico y radiografico, y conducird a
una limitacidn oportuna bﬁindando un prondstico alenta

dor.
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Desoriptivo.

- Su objetivo central es obtener un pnnoruma preci-a
80 de ln magnitud dol pvoblemu y derivnv elomontos do
:Juicio pnra estruoturar ostrategias operativns, COND=w:
cinndo las variables quo se. asocian,

N La técnicn metodolégica que so llevard a cnbo so—:
rd ln sintesis bibliogréfﬁca y hemerogrdticu nctunliza
da que: nos permitiré nbtonar inrormacién de intoroa y
onnocur dtstintns andlisis tedricos y enfogues concop-
tunles para la consepucién dol estudio,
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TEJIDO  OSEO
Histologia

Para la formucién de hueso, sc encuentran las cé-
lulns encargudus llauadqs ostooblastos.

‘ En un punto ccntrul de- 1a zona en que- se formard
hUQSo, se desarrollan cicertas células mosenquimatosas
que cenectan sus snliéntésnéitoplasm@tiéas y sc difo--
rencian en ostcoblastos, sccretaﬁddnhna.Shbétahéia in-
terce]u]nr de hueso alrededor de sus cuerpos cclulures
y sus salientes, de modo que quedun rodcada& por ‘la ~--
substancia inLcrcolular orgénica de hueso. EsLa subs--
tancia orgdnica se fra&uu Y cqlcificu, quodando atrave
sada por canaliculos que conectan las lagunas en las -
que se encu niran los>os£eoblastos, que se convertirdn
en ostcocitos al scf'rqdeados por la substancia inter-
celular, Estos serdn activos duranto un perfodo biteve
" (3évenos).

La mayor paptc de hueso sc forma capa por capu cn
las supevficies a burtirvde ostoobiastos que se sepul-
tan a si miswos 6nﬁfla substancin intercelulay quo se-
erotan, Los cannlichlos‘nlrcdodob'de sus salientes y -
que se oxtienden hasta ]n superficio do cudn cnpa nue-
v do hueso, pormite ftue ul liquido tisulap que viene
desdp log. eapilores, lquc substuneins putritivas hu-
ein las eélulas dol hupso,

Lo subataﬁciu intorcelulap consisto ontonces; on

dos comﬂonuntua'fundumuntulmontu distintos o organd
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co y otro inorgdanico. La substancia intercelular se co
noce a menudo como matriz ésea que rodea a los osteoci

tos. El 77% de la substancia dsea es inorgdnica, el

resto s orgdnica. El material organico es en un 89%

coldgena, también formada por los osteoblastos, pero a

demds contiene mucopolisacaridos sulfatados, algunas

glucoproteinas y otros materiales,

La osificacion puede ocurrir bajo condiciones me-
tabdlicas anormales de calcio,:sin acompanars: de cal-
cificacidén, formandose hueso no calcificado o tejido -
osteoide diferenie al calcifi;ado. El término osifica-
cién se aplica a los osteoblastos jue evolucionan y sc
cretan la substancia intercelular orgénica unica del -
hueso., E1 término calcificacién se refiere a la preci-
pitacidn de sales de calcio en un tejido (no sicmpre (]
seo o cartilaginoso),

Después de calcificado el hu2so por completo, cl
unico mecanismo por el gue se pueda exiraer el calcio
conziste también en retirar la substancia intercelular
orgdnica, A éste proceso se lc conoce como resoprcién -
duea, y es un fondmoeno tan comin en el organismo comod
1a foruacidn dsea,

Lo resorcidn ésea ocurre en los superficiecs de
Jns esiructuras dseas y es medinda por grandes células
miltinuclealas llamadas osteoclastos,

En la caleificacién, el mineral quo so denositn -

on ol huoso o8 transvoriado y pasn desde los capllares
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hasta el liquide tisular, de modo que el wmaterial di--
suclto. en éste, sc puede depositar en el hueso,

Los ostcoblastos u ostcocitos son esenciales para
que se calcifique la matriz, que tiene en si misma, -
tendencia fisica o quimica a calcificarse en condicio-
nes e¢n las que otros componentes de tejido no lo hari-
an.

Wells mostré que el cartilago no calcificado muer
to, so calcificarfa al ser transplantado y con acceso
a liquido tisular. También se llegbd a demostrar que la
calcificacidén irfa adelante aln a falta de céiulas vi-
vas, y ademds que el hueso y cartilngos muertos conti-
nuarian calcificandose si se le afiade a las soluciones
enzima de fosfatasa alcalina, Esto sc refuerza por la
formacifon de fosfatasa alcalina de los condroblastos
hipertr6ficos al calcificarse el cartilago, o de la e~
levada produccidén de foslatasa aicalina de osteobias--
tos en la reparacidn de alguna fractura que so depnota
en ol aumento on sangre. Asi, hay una ciara rclacidn -
oentre la formbeion local de fosfataso alealina y la --
coleificacion do la substancia intorcelular orgénica -
de cartflago y hueso, De ahi Ja eroencia do gue los os
teoblnstos y ostvocitos Jovonos juogan wn pupel impor-
tante on la ealeificncion al formar fosfotasn alealina,

El minoral con ol quo ostd imprognada 1o matrig -
6soi on o] huoso mnduro y caleificado por completo, s

td hajo la Torma do eristales do hidroxiapatita, dige-
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puestos como agujas, bastones o tubos de 30 X GO0 A y
distribuidos linenlmente entre fibras de coldgena o &
dentro de cllas,

La dnica mancra en que pucde crecer el hucso e¢s -
por la produccidén de hueso nuevo en una de sus superli-
cies, Pero si sdlo ésto pasara, ¢l hueso nunca seria -
la estructura tubular hucca que tiene al tepminar su -
crecimicnto, porque su cavidad medular seria del mismo
tamafio de la del hueso del feto. De ahi que para que -
éste se coavierta en ‘ueso tubular, deben operar de ma
nera simultdnea dos fenomenos de: superficic; debe aiia-
dirse hueso nuevo a su superficie exterlor, y el hueso
viogdy debe reabsorberse dasde su superficie interior,
de modo :uo ésto aumente da didmetro en proporcidn con
la anchura total. Por lo tanto, la resorcién es tan im
portante como la formacion de hueso nuevo, cn lo que
crecimionto respecta,

Existon dos formas de tejido dsco;

1, Jmeso esponjoso, constituido por fibras delga~-

' laminillas,

2, lueso compacto, quo es denso y Liprmy,

Bstos tipos do huesos son porosos, y su difa2pohee
eia radien eny el tojido commaeto tiene menos espacios
y B¢ encuentra sfempre on el oxterior del huosos mien=
tras que ¢l tejido esponjoso tiene cavidades mayores y
saluciones do continuidad mis delgndas, encontrandose

on ol interinpy del hueso,
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La cantidad relativa de déstas dos clases de teji-
do varia cn los diferentes huesos del esqueleto, y has
ta on las mismas partes de un mismo hueso, segun la ne
cesidad de fuerza o ligereza a la que estén sujntos,

El huecso cstd cubicrto por una membrana llamada -
periostio (excepto cn sus oxtremos cartilaginosos), -
formnda por una capa externa de tejido conjuntivo y u-
na capa interna de fibras finas [uc forman mallas den-
sas. Bn los huesns jovenes, cl periéstin es grusso, -
vascular y esta adherido a los cartilagos epifisiarios
Conforme el hueso madura, cl periostio se ndelgaza y -
s¢ vuzlve menos vasculirizado., En cambio, los M'uesos -
estdn muy vascularizados, y ésto se realiza a traves -
de los conductos de Volkman, cn los cuales enlran y su
len gran cantidad de vasos sanguincos, Los vascs san--
gulncos provenientes del prriostio se dirigen hacia el
sigtema de conductos haverszianos, alrededor de los cua
les estén dispuestas las laminillas y entre cllas, dis
tribuidas en forma de circulos, se encueniran las la--
gunas que contienon las ccelulas ds2as,

La médula del cuerpo de un hueso largo s8¢ nytroe -
por unn arterin gruesa (o varias) donoainada urteriy -
medulay o mutpicio quo entra ol hueso por el agujero -
nutricio, situndo casi sfcempre a la mitad de 13 d§dli-
g8is y porfora al husso compacto en dipoccidn ohlieunn,
Manta vanificaciones hacin arriba y hacia abajo, que »

g0 subdividen en 1o médula y penctran nl tojido Hepn -
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adyacente, Las terminaciones de éstos vasos se anasto-
mosan con las arterias de los Lejidos compacto y espon
joso, y asi es como toda la substancia 6sca ecs nutrida
por los vasos sunguineos intercomuicantes.

Los filetes nerviosos acompanan a las arterias ha
cia ol interior del huoso, formando un plexo alrcededor
de los vasos sanguincos. lstas [ibras nerviosas com--
prenden fibras aferentes miclinicas y fibras auténomas
no miclinizadus.

Embriologia

Al comenzar cl scgundo mes de vida fetal, se ini-
cin la osificacion, encontrandose el embrién preforma-
do de cartflagos y membranas, Por lo tanto, existen --
dos tipos de osificacidn:

1, -Intramembranosa

2,~-Intracartilaginosa o endocondral "

Osificacion intracartilaginosa,- La mayor parie -
del esqueleto 8¢ desarrolla como resultado de osilica~-
cién endocondral, que desarvrolla un proceso especifico,
las célulns mesenpuimntosas dol nicleo contral se sepp
ran y diforencfon on condrocitos que pronto desarro--
Han modelos cartilaginosos, kn el meséngnimn periféri
co, dsta diferencineidn prodace el poricondrio, lforma-
do por dos capas) una externn gue forma coldAgona y por
lo tanto tejido coneetivo, y otra internn que no se di
ferencfn y se llama capn comdrdgenn del poricondrio,

1os condroeitor cpecen y se hipertrofian, seceretnndo -
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fosfatasa alealina que caleifica la substancia interce
lular y provoch 1a muerte de éstas células al disminu-
ir su nutricién. Min en crecimiento cartilaginoso por
aposicién, la aparicién de capilares en la capa condro
gena del pericondrio hace gue aparezca un patréon de di
ferenciacidén en el que los condroblastos y condrocitos
Be vuelven osteoblastos y osteocitos, y la capa exter-
na o pericondrio s¢ transforma en periostio. En la ca-
pa interna del cartilago sucede lo mismo, debido qui-
zis, al aporte de oxigeno a través de los capilares.Al
gunas células de Jla capa interna del periostio se di-
ferencian cn condroblastos y forman cartilago cen casos
de fractura. En donde existen capilares, sc diferencf-
an ¢n osteoblastos, formando hueso,

conforme ¢l cartilago cnlcificado comienza a de-
gintegrarso en su parte media, las células ostedgenas
y capilares so mucven desde esa capa interpa del pe-=
riostio hacin la parto media, constituyendo un centro
de caleificacion desdo el cual empiezn la formacién -
de huoso,

Naificacidn Intramembranosa,~ Es la causanic¢ --
principal de la formacidn de la moyor parte de los -
hwesos dol epdnen,

Como el hueso quoe se forma en membranns no tiene
cartiingo que lo periaita ol erceimionto inteprsticinl,
Lo manera on quo crocon los huesos del crineo on oxe

tensidn es distintn de Ia manera on que Jo hocen los
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hucsos’ del cartilago.

‘LasfzonQSLOn,que se desarrollan éstos hucsos son'
ocupadas pﬁimepo:por‘meséhgﬁima,_La_bsificacién”intrﬁs
méﬁbfaﬁOSa"s§fiﬁiciulcudndo‘un acéimulo de células me-
SenquimatOSQS—Se_difeﬁenéian on oStooblastos;.Los si-
tios en los que aparecon por primeria vez los actmulos
de'oSteobI&stosvéod’loé centrdé de osificacién. Suelo
haber dos por cada hUeso de 1a boveda craneana.

La’ proliferacién do osteoblastos y. su difcrencia-
cion a osteocitos con su rcspectiva substancia intexce
1ular forman haces de hueso llamados espiculub, que -
'bien desarrolladas se. irradian desde el centro de o8-
;ricacion, denomtnandose trabéculas 6seus. Lstaa unidas
entre si, forman el huoso esponjoso, y cuando a subs-
tdnéfa36sba-snﬁst1tnye'1os'oépacios intertrabeculares
y se: convierte en. caractcristicu prodomlnuntc del L«Jl

‘do, se dice que ésto o8 hueso compacto o denso,
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MAXILAR SUPERIOR E INFERIOR

Los huesos de la cara se dividen en dos porcio--
nes: La superior, integrada por 13 huesos, doce d2 e~
llos dispuestos en pares a un lado y otro del plano sa
gital; mientras el otro es impar y coincide con este
plano. Los huesos pares son:; maxilares supariores, ma-
lares, unguis, cornetes inferiores, huesos propios de
la nariz y palatinos. El impar es el vémer.

La porcidn inferior de la cara estd integrada (ni

camente por cl maxilar inferior.

MaxilarASuperior

Estd representado por dos huesos homélogos, cl ma
xilar propio y la premaxila, La premaxila es un hueso
separado en la mayoria de los animales, porta los inci
sivos y forma la porcidn anterior dal paladar duro y -
el borde de la abertura piriforme, La composicidn del
maxilar superior humano por el premaxilar y maxilar oS
td indicada por la fisuprn ineisiva, oxtendiendose des-
do ol fordmen incisivo hasta ol alyecolo del canino,

El maxilar superiop tiene 8§ contros do osifica--
ci6n que aparecen al finnl del segundo mes do vida lo~
tal, y son los siguientus) oxtorno o malar, orbitona-
sal, anteroinforior o nasnl, internoinferior o pnloti=-
no y el formador de la ploza ineisiva, situado eptre -

los coentros nasales y doelante dol palatinoe,
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Este hueso forma la mayor parte de la porcidn su-
perior y su forma se aproxima a la cuadrangular, sien-
do aplanada de fucra a adentro. Estd constituido por -~
dos caras, cuatro bordes, cuairo dangulos y una cavidad
o seno maxilar,

Caras;

Cara interna. En su parte inferior destaca una sa
liente horizontal llamada ap6fisis palatina. Es mas o
menos plana y su cara superior lisa forma parte del pi
50 nasal, mientras la inferior es rugosa y forma parte
de la bdveda palatina. Su borde externo estd unido al
resto del maxilar; el borde anterior forma la cspina -
nasalj y el posterior se une con la porcidn horizontal
del palatino. Por detrds de la espina nasal se haya el
conducto palatino anterior, por el que pasa ol nervio
esfenopalatino inferior y una rama de la arteria esfe-
nopalatina. En su parte superior se ve articulado con
la rama vertical del palatino y por delante de éstan se
encuentra un gran orificio, el scno maxilar. Por delan
te del orificio del seno, existe un cannl vertical o -
nnsdl que se limita al fronte por la apofisis ascendon
te del maxilar superjor que sale del dngulo anterosupe
rior del hueso, Fstn apdfisis tiene en su cara internn
la orosta turbinal inforior quo se articula con ol cop
noto inferdory por encima sce halln la cresto turbinal
superior gue sc articula con ol cornete medio,

Carn oxtorna, En su parte antorior y por cncimp ~
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de la implantacién de incisivos se observa la foseta -
mirtifbrme que se limita poséeriormonte -por la giba ca
‘nina, Por detrns de éstn seo oncuentrn lu apéflsis plra
midnl cuya baso sc une . con el rcsto del hu050° su vér-
tice: rugoao S0 articulu con 01 hueso malar~ su cara su
_pevior u ovbitariu que rorma parte del piso orbital y
lleva un cuna] antoropostorior o conducto suborbiturio
En - su caru anterior se abre éste conducto ch . el uguje-
ro suborbitario. Entre oste ovificio y la gibu canlna
se localiza la fosa canina. De la pared inferior del ~
canal suborbithrio salen unos conductos excavados on -
ei,hgesb que terminan on los alveolos del canino o in-
cisiVos, y son los conductos denturios unteﬁtbr35° por
ultimo, la cara posterior dc la uporisib pivumidul co-
‘rresponde por dentro a. la tubov sidad del maxilar y --
pov‘fuevn a la fosa cigomuticu. Contiene diversos ori-
ficios, los. aguderos dcntarios posteriorna, donde pa-~
san los ncvvios dontarior posteriuvc y las nrtcnius -
alveolares,

Bordes |
| Borde antorior, Por abajo preseonta la parte anto-
riop do ln apdfisis pal.utina._y__"lu éspiim nasal antoe--
rior, Pop arriba fovmu el 6v1f1¢101hhturior.dd'lns fo~
B8 nasalos,
Bordo posterior. Fe redondeado y forma la tuboepro-
sidad dol maxilar, su parte superfop rocibe la ppofies
#is orbitoria dol palatino y forma m’ivto do I1n fosn »e
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pterigomuxilav En su parte bujn rugosa, se articula -
con. 1a aDOfISlS piramidul dcl palutino y la anterior 2
del: pterig01des. Psta nrticulncion cont1ene al conduc-
to palatino posterior por donde pusa ;L nervio palati-
no anterior,

“Bdfac Supevipv. Forma el limite interno de la pa-
red inferior de la 6rbitq y s¢ aftiguld‘b6n ei dnguis
por delantc, y por dotrds con la apéfisis orbitaria --
4q1fpalatino;.Presehta‘scmiceldillus que se compleﬁan
givqytigglargq con éstos.

Bbbdc‘infcriov 0 alveolar. Contiene los alveolos.
dcntarios cuyo vertico perforado da paso al paquctc -
vascu]onevvioso de los diontcs. Estos nJVQolos se hu--
llan separadoa por Lubiques dscos 6 apofibib interdon-
tarias,

Angulos:

Presenta cuatro dngulos: 2 suporiores y 2 inforip
res,:
Estructura,

Lu]abérisis palutina, la buse de la apofisis as-~-
condento y el hopde olveolar ostdn formades por tejido
osponjoso} ol resto (ol huoso se constituye de teodido
compacto,

En o} contro do) hueso hay una eavidad deponinada
seno maxilop o antro de Higmore, on Forma de pirdmide
enndrangular do hase internn y Vévt;ba externo,
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Maxiinr,Inferibr

Hace su aparicién como nstructura'bilutérnl en la

’sexta semana do vida fetnl cn forma dc una placn delga

da de. hueso 1ntcra1 y a cierta distaucia en relnc1on

al cartilabo de “eckel, quc as’ un bnbtén CL]indPiCO do

cartilaro. La mayor nartc de cste cartilago dusapwrcce_

sin contribuir a la formacién del hucso de lu mnndibu—
lu quc se desarrolla alredcdor por osificucién intra--
mcmbrnnosa. Solnmcnte en una p°q101n pavte, a eierta -

distancia de ln linca medin, ocurre 051ficncion undo--

condral Aqui 01 cnrtilngo a0 cnlcirica y es. dﬂstruido3

pgr gopqrqclaopos, substituido pov tejido ccnjuntivo:y

,deépués'por huosof-Durante toda la vidu fetul,'cl"mnxli

lur inreriov es un hu030 par, Los mnxilaves inferlovcb
'cstén unidos on la 1inca media par fibrocartilago a ni
.vel de la sinfisis mandibulav. EL cnvtilugo de la sin-
fisis ho se drriva del cuvtilago da Meckul, 8lno sc di

feroncia a pavtiv del tojido conJuntlvo de la. 11nua me

dia. Eu 61 se dosarvollan pp‘u"nos hu'sos itvogulqvos
conocidos como osiculos ‘wentonianos’ y al final del -
primer afio se fusionan con ol cuerpo del maxilar, Al =
nismo ticmpo, lis dos m;i@déa del maxilar inferior se.
unen medianto la osiribdcidn d91 I1brocurt£1u@p ginr1P
Biurié}

sificacidn mandibular, y son: Bl contre infopior on ol

horde -maxilapy centro ineisivo o 108 lados dprlu];;nQQj

Eﬂtgﬂglos 30y 40 dfns aompocen sein ceilros do 0
6

-
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media; centro suplementario del agujero mentoniano; --
centro condileo para cl céndilo; centro coronoideo pa:
ra Lo apofisis coronoides; y centra de la espina de --
Splix.

En la vida extrauterina, a los tres meses aproxi-
modamente se soldan los dos huesos mandibulares, for--
mandose uno sélo, dividido en wn cuerpo y dos ramos.
Cuerpo:

Tiene forma de herradura con su concavidad hacia
atrds, Tiene dos caras y dos hordes:

Cara anterior, En su linea media ticne una cresta
verticeal llamada sinfisis mentoniana, yue es la solda-
dura de los dos huesos. lucia afuera y atrds (bilate--
ralmente) se encuentra el agujoro mentoniano tle donde
silen el nervio y vasos dzl wmismo nombre. Mis atrds se
encuentra la linca oblicua externa, que parte del bor-
de anterior de la vamn vertical, y termina en el borde
inferior d2l huesoy cn ésta linca se insertan los mis-
culos triangular do los labios, cutdneo del cuello y -
cuadrado de la barba,

Cara postoerior, Tichne cuutro tubdrculos corca de
1o Jinea medin Llamados apsfisis geni, Los dos suporio
res insertan al misculo geniogloso y los dos inferlo--
ros o los goenihiofideos, En ol borde anterior do la ra-
ma vertical, so encuontra la linea oblficua externa o »
milohioidoa, donde se jnserta o}l misculo milohioideo,

Pov fuera do 1o andfisis goni y oncima do In linea ow-
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hlicua se cncuentra la foseta sudlingual, que aloja a
la gldndula sublingual; y mds afucera y abajo se cncuen
tra otra foscta més grande llamada foscta submaxilar,
que aloja a la gliandula submaxilar,

Borde inferior. Tiene dos fosctas digdstricas don
de sc inserta el mismo misculo,

Borde superior o alveolar, Presenta una serie de
alvecolos dentarios,

Bordes anteriores y posteriores. En cllos so inser
tan los ligaaentos coronarios d2 los dientes,
Ramas ;

Son dos, aplapadas transversalmente y. de forma --
cuadrangular, Su plane e¢s vertical y su eje mayor obli
cuo. Tiene dos caras y cuatro bordes;

Cara oxtorna. En su parte inferlor es rugosa y --
ahi sc inserta el misculo masotero,

Cara interna, En su parte media y hacja la mitpd
do su linea diagonal, sc¢ encuentra e) orificio superior
del conducto dentario inferior donde pasan nervios y =
vasos del mismo normbre, Después hay una saliente tri-
angulapr o espina de spix donde se jnserta ¢l Ligamento
esfenomaxilayr, lacla adentro y ahajo esta el canal mi-
lohiovideo donde se uloja ¢l nervio y vasos milohioide-
08, En la parte inferior y posterior do la cara [ntop-
na, oxisten varias pugosidades donde se insorta ol mig
enlo ptopigoideo intorno,

Bordo antorfor, oblicuo hucia abajo y adelanto, =
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Forma un pequeilo canal con bordes divergentes. Esto‘--
borde -forma el lado externo de la hendidura vestibulos
cigomdtica.:

Borde posterior, Es liso y obtuso, Guarda rela----
cién con la gléndula'tifoideu.

Borde superior. Posec la escotadura éigmoidea, si
tuada entre,lo§ qQSTérupsbs Salienteégﬂid;apéf;sis co-
rqnbidéévpof dei@ﬁte‘y’¢1-¢6ndilo del»mdxildr»;nferibr
pép dgtrés.

| ’Eorde inferior. Se continta con ¢l horde igfgfiop
del cuerpo., Por detrds se unc con el borde pbstebiovgy
forma el éngulo del maxilar inferior o gonion,
Estructura)

Estd formado de tejido osponjoso, cubierto por u-
ng gruesa 9épu,d§ tejidq cdmpéctd, qdélgazandoée a ni-

vel del cépdilo,
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AGNATIA
Definicidn
Defecto congénito raro, caracterizado por la au--

sencia del maxilar superior o inferior.

Etiologia

Defecto del desarrollo (congénito).

Caracteristicas Clinicas

Puede haber folta de formacidn del arco mandihu--
lar, asi como de la apdfisis maxilar y premaxila, Fre-
cuentemente faltn el orificio bucal (astomia) y la len
gua., A veces no hay comunicacion con la faringe.

Se asoclia con la sinotia o fusién de las orcjas -
en la unidén de la linea medin, normalmente ocupada por
la mandibulaj con pie equinovaro, malformaciones vascu

lares y transposicion de viscevas,

Caracteristicas Radiogrdficns

Es dudoso q.ue exista la falta absoluta en la aan-
dibula, pero su tamaio estd tan disminuido, gue lu sin
fisis rargs veces se extiepde pop delante del borde --
posterior del paladar duro,

Hay agenosin del doagulo de la rana y del céntilo
do 1o mandibuln, pudiendo ser hilateral, Puedo habor a

genesin de las apolisis maxilnres o do la premaxila,
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MICROGNATIA

Definicion .

Maxilar pequefio, ya sca superior o 1nf¢rior;
Btiologia

Pﬁbde ser congénita g’ndquiriQa, La congénita es
desconocida, nuthQ se hu:visto qué pucde seguir un pa -
trén hereditario dominante autosémico. La adquirida, -
puedéich por secuélds dé'ﬁraumutismos,‘inrecdiones,
urtriyls reumutoidé, 6tc;,_y sc debe fundamentalmente .
Q:lq:fq;téjdélcentros dg:crecimipntblcpndilapcs,}qu -
veces a la”fﬁitu'de céndilos. Esta Gltima es de origen
posnatal debido‘a un trustd;hbxen la zona de la aktiql

lacién mandibular,

Caracteristicas Clinicas

Lo micrognatia del maxilar superior sc debe fre-=
cuentemcnté'A‘ﬁnd'deficiénéia en i@'zohn premaxilar, -
Estos pdcientesftipnen §1 téfcid medio d§ la cdra re--
tr&i@oy y un_mal_dgsarvbllo.dg las estructuras nasales
y nasofaringeas,

La micrdgnntin maxilir se asocin cop; dispstosis
cvdnoo~$aéiul. serocofalosindactilin, 51hdﬁqmé caracte
rigndo por oxicﬁtalia, sindaetilio de munbs'y pies, y
trisomin 21 (mongolismo),

En ln'micrognutin mandibulop, existe rotrusién =-
del muntdn. acentuaeidn dol dngnlo mandibular, burbi--
Lo deficionto y mnldcluaién eluse 11T, Lo Agonesin we
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condjlnr produce micrognatia mandibular verdadera uéi:
cdmo la anquilosis articulav causuda’pbr trauma o in--
feceion de: la mastoidcs, oido medio o dc la misma arti
culacién. Bsto se ‘debe a la- aruccién dc los ccntros de
’crocimtento mundibula)es.

Lo micrognntiu mnndibular 50 asocin con; Sindrome
:de aglosia—udacti]ia, urtromiodisplusia congenjta, ena
.nismo con cabcza de péjaro, sindvome de Turner (XO), -
trisomin 1.8»-1)11?0»"_94.1.00!"1@ idiopdtica, agenesin’renal,
dis&stoéis:mahdibuio—fdcihl;'Siﬁdpdme'de'Robiﬁ,.ppbgé;
1riu, sindrome orofucioJigital, oculomundibulodisccfa-

liu oon hipotricosis, displasin oculouuriculovcrtobval.
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MACROGNATIA
Dofinicién .

‘Es una anomalia en la que los maxilarcs son anor-
malmente grandes, acompaiada proporcionalmente por un

‘aumento de tamafio general del esqueleto.

BEtiologin
No se sabe con certeza, auque. el prognatismo - pue-
de deberse o upa disparidad entre el tamafio del maxi--

lar superior e inferior,

cqrqqterisyicns_Clinicas_

Puéaé'haber*prOtrusién mandibular o prognatismo,
Y los rnctoros qué puedenvinflu;r son[;aumento de la
u;téra de: la f@m“,1° cual forma un 6nghlo menos pronun
‘cindo con el euerpo de 1o mandibula; aumento de longi-
tud del cuerpo de la mandibula; aumento del éngulo go-~
’niul; ubicucion anterior de la fosu glonoidea; disminu
cién de longitud del: mnxilar superior;. locnlizucion --
posterior de la mandibula con relpcidn al créneo; bav-
billa prominente y vnriuntes do 1os porfiles hlandos, -

Se puede asociar con la enfermcdnd do Pugot en ==
donde existe wn uumento do tumnﬁo dul erdnen Yy’ maxila»
ros nsi como con 1n ncvomegalin (ngrandamionto progvonf
aivo do la mundihuln) y lo loontinsis 6suu (displnaiu
fibrosn on 1n que hay ngrnndumiunto du maxilar supo-s
rior),
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Caracteristicas Radiograficas
Agrandamiento de maxilares con marcado prognatis-

mo en los casos de afeccidn mandibular.

Tratamiento

Quiridrgico (ostectomia o resecccién mandibular).




30
HENDIDURA MANDIBULAR Y MAXTILAR
Definicién )
“ En cl maxilar supcrior, cs uha falta de fusidén --
del proceso nasal ccnfrél con»losflatohalos.

En mundibulu es un defccto de dosurrollo orlgina-
do por la faltu dc dosurro]]o de la cépulu impur que -
crece entro los pvocegqs-man@ibulares pares primarios
paru'formuv c1 arco muhdibular 0 por: una'peréistenciu
del surco ncntrul dc los tres surcos ovnnesccntos que
apurecen en el proceso mundibulnr del embrion de 5 mm

hasta 6 nm y quc desapnrecen normalmente- ul llegar al

Qatgdig‘de 10 mm hasta 16 mm,
Etiologfa
'Allparecer no existe una base genética para el de

sarrollo de ostas anonalias y no sc sabe con certeza -

8U. etiologiu.

caracteristicas Clinicas

La falta de unién completa de los procesos maxi--
lar y @andiprar prdduco macfbstpmia, o sea una boca g
nprmuimente ancha,

En ol maxilap supurior la hendidura se presenta -
ontro los oatructurns derivadas de lns mismos procesos
y puede sor unilatersl o bilatoral, Enjlu mayorin do -
los casos se presentn con labio hendido. a partip dei -
bOrdg.infcrinr do la ypntahd nasal o un;lado dp 1n 14~
noa medin n-tbuvéa deol hueso'mnxilnr’y del proposo.ule-
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veolar, llcgando hasta la regidn del foramen incisivo.
La fusién epitelinl se realiza, pero ésta pared no cs

perforada por &l mesodermo, abriendose la unidén epite-
lial) (entre la sexta y séptima semana intrauterina),

La relacidén del maxilar hendido con los dientes y
hueso varia. A veces el hueco es entre premaxila y ma-
xila, al lado del segundo incisivo. Rara vez se encuen
tra en medio del mismo diente., Puede haber ausencia --—
(el segundo incisivo o hallarse hasta dientes supernu-
merarios.

En la mandibula, la profundidad y extensién de la
hendidura varia de la siguiente mancra: invelucrando 1
nicamente labio sin penetrar a hueso; puede haber an--
quiloglosiay frecuentemente hay hundimiento completo -
de la mandibula, lengua y parte del cucllo llegando ~--
hasta hueso hioides, pudiendo gquedar algunas veces li-
bre la lengun.

LLos partes esqueléticas y dientes se desarrollan
deapués de la unidn de los procesos faciales y por lo
tanto se forman en un tejido uniforme sin relacion con
la loecnlizacion exacta de los limites entre los anti--

BUOB procesos,




PALADAR HENDIDO

Definicion
Es un defecto del desarroblo que se caracteriza -
por o folta de fusidn normal de las protuberancins pn
latinas con el tabique nasal debido a la ausencia de -
fuerzns, interfervencins de la tengua o disparidad de -

tamano de Las partes alectadns,

Itiologin

Se debe aoun Fuctov_gouético, aungue influyen fae
tores Loles como dufic]chcius nitricionales, enfeermeda
des infecciosas y teaumatismos en el embarazo. Puede -

scepr hereditario,

Caracteristicas Clinicas

Paede existir una falta de unidn total o incluso,
uno e Jos procesos palatinos puede unirse con el tabi
que nasal pero no con el opuesto. FEsto se redlizo un--
tes tel tercor mes, iniciondose Lo union desde la re--
gion anterior hasta 1o posterior, y varfando ¢) hucco
dosde su falta de upldn totul hasta dvula escotada
biridn, Lo hendidura puede abarcar palandar duro y blug
o o dnicamente hlando, Cunndo aharea paladap dino, so
extiende hacin adelante a través de vehorde alveolar y
del Inbio, producicndose una del labio, rehovde y pala
dar, existiondo gran solueidon de continuidad en la hé-
voda palating eon abertura directo hacia la cavidad n

80,
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Fn un 84% sc asocia con labhio leporino y cn éste
caso pucda haber wnn masa excrccente de tejido formada
del proceso nasal medio,
Puede existir defecto del habla y perturbaciones
psicolagicas.,

»

Caracteristicas Radiogrdlicas
A veces hay falta de la porcion premaxilar del --
hueso produciendose un verdadero defecto de la linea -
medin pudiendose desviar hacla los lados,
Hay altoraciones dentales con malflormaciones en -

las zonas donde pasa ta Cisura, Son Frecuentes 108 ---
dientes supernumeriwios.,
Tratamiento

La cirufia Plegn a corregir la patologia en la mi
yorfa do¢ Jos casos. ksta se deberd prenlizar después de
los 18 meses de edad, cn donde habrda menos peligro de

interferencio grave sobrre los centros de crecimiento,
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DISOSTOSIS CLETDO~CRANEAL
Disostosis Mutacional.Sind, Schenthauer-Marice-Saintons
Definicion
Sindrome caracterizado por la falta de desarrollo
y calceificacion de lns claviculas, deformidades del --

crdneo y a veces anomalias de tejidos dscos y dentales

KBtiologla
Sc¢ transmite como cavdclter dominante aulosdmico --
amumgue aparezea espontincamente cn casi la wmitad de --

los pncientes y en ambos sexos,

Caracteristicas Clinicas

Afcctn a los huesos de origen intramembranoso como
erinco, cara y claviculas, auque también llegn a afec-
tar a los huesos intyracartilaginosos,

Las claviculas son las mis afectadas, observindose
dosde dofoctos de calcificacidn hasta falta total, Es-
tos paciontos presontan movilidad exagerada de hombros
gue n veces pueden tocarse en la linca wedia,

Los paciontos son generalmento de estaturn bajo;
1,86 cwm promedio en honbres y 1,44 em on mujopres, Tie-
nen cuello largo y houbros ostrechos o inclinpdos por
In deficlencia clavicular, Feeciontemcnte prescitan a-
eprtamfonto do los huesos de los plornas y luxancion =«
completn de caderas, 8n erdneo os braguiecefdlico con )
hol ladura Trontal y parietal, dando aspeeto do cara pe

queiin, con ensanchamiento de Ja haso do In narfz y =-

_ﬂ
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puentoe deprimido.

oy un defileiente desarrollo del premaxilarv y el -
maxilay as pequeito, Pambién existe un peguerio hipodesa
rrollo de Ia mandfbula que provoca protrusidén o progna
tismo.,

Bl arco del paladar es estrecho, alto y ojival, a
vecos con hendidura completn del paladar, tejidos du-
ros y bhlandos.

Los dientoes pucden tener forma y tamaho variable y
suele hahor malocluslones, Tambidn so observa una pseu
doanodoncia por lo tardlfa erupeidn de dientes y a ve-
ces su tnelusion, Algunas veces hay hipoplasioa del es-
mad Le (‘thomn)  aungue hay guien lo niega (Burket), y -
freenentemente se encuontran dientes supernumerarios,
inclufdos o no, especinimente en la zona premolar y an

tertor,

cnvactoristicas Bmbiograficns

Istos pnejontos presentos escoljosis, cifosis y -
lopdogls, ademds de i deformidad do Ja enju tordeicn
y articutneton sncepra=ilfacn, tay un subdesarvollo de -
o polvis, coxis volgn y gepu valguam, o ocncfones so
observan buxaefanes de cndorn,

e evidento ol aeovtamionto do las huesos largos ~
de ermns por 1o osificacldn de las sinfisls dseas,

Existo m ateaso o falta en el eicrre de fontoane=

los y subsits, y se apreeia an supreo pop oneimn de Jo
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sutura metépica, desde el nation hasta la sutura sagi
tal, '

Sc obscrva una sinostosis vertebral, asi como una
osificacién incompleta de esternén y sacro, lluesos car
pianos, tarsiunos y deformidad de escépula. Los hucsos
lagrimal y cigomitico estdn subdesarrollados,

Bl maxilar superior cs pequefio, asi como los senos
nasales accesorios subdesarrollados, pudiendo fultar -
por completo. En la mandibula se aprecia una falta de
fusidén en la sinfisis,

Alrededor de los dientes incluidos se aprecian la
formacién de quistes que producen destiruccidén ésea y -
fracturas patolédgicas, Hay geminacidén y dilaceracién -
de rajices en dicntes incluidos, Estas raices son cor--
tas y delgadas, prescntando escasecz de cemento, Con --
frecuencia aparccen dientes supernumerarios inclufdos
o ho,

Histologicamenie existe una falta de osificacién -
en 1y sinfisis de huosos y cn algunas ocaciones hay hi
poplosia dental (algunos autores lo niegan)., En las 1{
neas de guturu existen centros de osificacién secunda~

a y formacioén de huesos Wornionos, También se apro-
cion los huvsos mnstoidos no neumnti?ndos.

Lu‘cluviCuln o8 apldsien en ol oxtremo anormal,
presentandose un reemplazo de hueso por tejido conjun~
tive fibroso,

Hay unn nusoncia o escasez de cemento colular on -
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rafices de dientes permancntes y temporales, asi como -

el anclaje de fibras periodontales en ¢stos dientes,

Prondstico y Tratamiento

No hay tratamiento especifico. Si los dientes pri-
marios se carian, es preciso restaurarlos, pues la ex-
traceion no induce la erupcién de los permanentes. En
caso de anodoncia parcial se¢ pucde colocar una préte--
sis que sirve de estimulo para la resorcion de tejidos
interpuestos que pucden llegar a permitir la erupciodn

de los dientes incluidos.

Diagndéstico Diferencial

Cretinismo, Disostosis Crdneo-Facial y Osteogéne--

sis Imperfecta,
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DISOSTOSIS CRANEO-FACIAL

Enfermedad de¢ Crouzon

Definicion

Sindrome caracterizado por deformidades del cranco,
malformaciones faciales, alteraciones oculares y otras
anomalias. BEs una rara enfermedad de la infancia inte-
grada por acrocefulia, nariz en forma de pico, hipoplg
sia del maxilar superior, brevedad del labio superior
y protrusién del inferior, hipertelorismo, exoftalmia

y estrabismo externo.
Etiologia

Sigue una pauta hereditaria dominante autosémica -

con variable expresividad,

Caracteristicas Clinicas

Los primeros sintomas notorios son cl aumento de ~
la distancia interpupilar y ligero exoftalmo. EL hiper
telorismo, estrabismo divergente y la atrofia éptica -
son frecuentes, A veces hay neuritis éptica y hasto ce
guera,

El crdneo suele sor alto (oxicefdlico), en forma -
de cipula debido al aumonto de la presién intracraneal
y calcificncidn procédz de algunas suturas cpaneales =
(coronnl, sagital y lamhoideon), auque 1o fontanpln an-
torior permanczea ancha y abierta, La regidn frontal -
8o halla prominente con un reboprde antoropastorior que

sobresaloe de la ominencin frontal sobrepasando la nie=
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riz (defocto frontal triangular).

Existe un subdesarro]lo Yy aplanamlcnto de la cara
modia 0 esfenocefalia y cl éngulo facial es exagerado,
lu nurid tieno fovma dc pico de loro y en algunos ca-
808 hay rgtqrdo mental,

Se obécvva papiledema y‘la espina bifidu Y dculta.
La béveda palatinu ¢s alta y ‘a’ vcces fisurada. Hay ni-
poplusiu del maxllar superior que origina prognatismo
mandibulur pese a que ]a mandibu]a sc forme novmulmen-
te;u

El arco dentul_rigupq'una:Vv" y los dientes -supe~
riores se hallan apretados,

Qgrqptevisticas Rgdiogrdficab

El esqueleto se encuentra normal,vsin embargo en -
el muxilnr superior hny marcada thOD]ﬂSiﬂ- Lns sutn--
rus cvaneales se obsurvan obliterndns y ln fontaneln -
mﬂepr_ior abierta,
ppohésticq y,Tbntnmignto

Raras veces 8¢ observan complicnciones graves, snl
vo en ol aspccto ustético de la cabezu y erdneco,

No hay tvqtgmignto qspccifico.

Diognéstico Difereneinl
Pisostosis Cleido-Cranenl, diferenciandosc por lan
vatunaién do dientos temporales eon inclusion de Joa "
pm‘muuuntoa y alterociones en. ln clavicula,
oxiccruu‘n y cmnoosinostosis.
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DISOSTOSIS MANDIBULO-FACIAL

Sindrome de Trcacher Collins; Franceschetti

Definicidn

Sindrome caracterizado por anomalias del ojo, ta-
les como oblicuidad antimongoloide d2 los pdrpados, co
loboma de parpados inferiores y ausencia de pestaiins,
anormalidades del oido externo y medio ¢ hipoplasia --

mandibular,

Etiologia

Parece scr heredado como cardcter dominante autosd
mico con penetrancia incompleta y expresividad varia--
ble. Algunos autores opinan que lo origina un da2sarro-
1lo incorrecto de la distribucidén de la sangre o una -

malformacidn de la arteria cstapédica.

Caracteristicas Clinicas

Se observan fisuras palpebrales inclinadas lateral
mente hacia abajo (antimongoloide), y coloboma en el -
torcio externo del parpado inferior incluso a veces el
superior. Hay deformacién del pabellén auricular y au-
sencin del conducto auditivo externo y anormalidades -
dentro de 1a hendidura del ofdo medio. Existen vesti--
glos amriculares y fistulas ciegas entre el trago y el
dngulo del orificio bueal, Hoy macrostomia,

El pacicente semedn cara de pez y tieno un ereci--
miento ntipico de pelo sobre todo o nivel de patillas,

Pucde habor anomnlins esquoléiicas asocindas como hipo
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plasia Qe3hugsos fapiales, especialmente de malares .y
mandibula bilateralmente.

El dngulo de la mandibula os anormalmcnte-obtuso Y
el cucrpo. mundibular cn su superficio infcrior,(rcgion
antugonial) muy ‘cbénecavo. Pl pa]adar es ulto 'y heéndido
en el 40% de los casos, nuy frecuente maloclusién den—-
ta] e hipoplnsiu dentarla con scparacién o duspla&a--

micnto deutavios.

Caracteristicas Radiograficas-

Existe un subdesarrollo simétrico de los- cuevpos -
de ambos mulures pudiendo hubcr agenesia de éstos hue-
80S y de los pnlatinos usi como falta de fusién de ar-
co8 cigomaticos.

Hay hipogenesiu ya veces agenesia- mundibnlnr, as{
como hondidurn pulatina y subdesarrollo de senos para-
nasales. Mastoides infantil y esclerdticd,

segqbservq‘pnégrgltu'de huesecillos del ofdo, la -
séelea y deficiencia del aparato vestibular, La béveda
del'créneo es normal,

Prondstico y Tratamionto

No hay tvatumiento Y 8u pronéstiCO cs buenoy yn -

fqui ol poriodo do vida de ¢stos puciontgs 08 nopmul,

pjggnéstico D;fcroncial

Diaplasin oculoauriculovertobral o {ndrome do Gol
dennar,
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ESCLEROSTOSIS I HIPEROSTOSTS . CORTICAL
Sindrome de Van Buchem .
Definicidn
Sindrome caracterizado por una osteoesclerosis ge
neralizada con hiperostosis de la bdéveda crancal, maxi
lar inferior y claviculas, combinada con sindactilia y

otras anormalidades de los dedos,

BEtiologia

Es heredado como caracter recesivo autosdmico,

Caracteristicas Clinicas

Primeramente hay sordera sensorincural en la pri-
mera infancia y luego puede haber pardlisis del nervio
facial unilateral, con duracién do muchos afios, Existe
atpofin éptica con reduccién do campos visuales y apla
namicento de las 6rbitus, lo mismo que estrabismo con--
vergente, nistagmo o exoftalmo con hipertelorismo dcu—
lar,

Los pacientes tiemen frente empinnda, raiz nasal
oncha y plana con aumento de 1n civcunferencia cpaneol,
Frecuentemente se quejn de cefalen erdnica, Su peso y
Qstntuba corporal son nhormaloes,

Prosentan disminueion do Ja funcion sensorial del
norvio trigémino, Be ohsorva sindnetilio cutdnes asimg
rica do los dedor {ndice y medio de las monos, ufns
displdaicns on esos dedos y variable sindaetilin en de

dos do los plos,
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. La mandibula estd ensanchada y cuadrada con pbbg-
natismo. A1 és£hdio de’ laborntorio sc encuentra la fos
fatasa aléglipaAélevd@n'Qg;un'SO% a uh 250% de'lO:HOf-

mal,

Curacteristicas’Rndiogﬁéficas

Hay onsanchumlonto Y engrosamionto do las clnvicu
las, costillns, escépulus y pelvis, debido a 1a hipe--
rostosis covticnl, y un uumento de la densidad Y defi-
cignciu de modelamiento diufisiarlo de los huesos tubg
lares,

La bévedn”Craneanu y base del”bréneo estdn engro-f

sadas y lns tnblas externns e lnternas no se distin---

guen, El ngujero acustico interno y conducto 6ptico Se
encuentran ostrechados,

Elléﬁérpéfde 1§ mAnd£pu1a también estd engrosado
y progndtiéo; con el.dhéulo abierto, Hay poca afééciﬁh
do las ramas mandibulares,

nistolégicamentp, la estructura ésea cn la Les;én
susle estar bion formada, No hay signo de actividéd’bg
teobldstica y osteoclééticu inusitada,

pingndstico Diferencinl

OSteopnrosis benigna-o tardfa (oselorosis matnfi-
sinpin y do 1a baso del crdnco) y 1n uipovnstoaiu gona
ralieada,
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HIPEROSTOSIS CORTICAL INFANTIL

Sind. de Caffey-Silverman; Enf. de Caffey; Sind. Smith
Delinicién

Sindrome caracterizado por una hiperplasia de hue

s0 subperiéstico sobre el cual aparece una tumeflaccidn

variable de los lejidos blundos y a4 veces una discro--

min cutdnea de color carnoso; hay hiperostosis del vér

tice cranenl, mano, claviculas, escdpulas, costillas y

huesos largos de las extremidades. Los huesos mids afec

tados son ¢l maxilar inferior y las claviculas.

Etiologia

Se cree que es hercdada como cardcter dominante -
autosémico, aunque no hay un acucrdo general con ésto,
pues se ha sugerido; a) que puede ser una osteodisgene
sin consecuente a un defecto focal cen la irrigacion do
1a zonay b) que es una anomalia heredada de las arte--
riolas quo irrigan la zonn afectada y que. causan hipo-
xia que a la vez produce necrosis focal de tejidos ~--
blandos suprayacentes y proliferacidén peridstica yi c)
gue e¢s un fenémeno alérgico que causa inflamacién y e-
dema por vleyacidn periéstica y posteriopr depbésito de

ealejo,

caracterf{sticas Clinjcus
Apnreco en niiios menopes de 6 meses y con reeuen
cin mayor que lo que se eree, !l sido comprobada en el

foto o en las primoras horas de vido,
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Hay hiperostosis de diversos huesos esqueléticos,
pero los huesos m4s afeclados son la clavicula y la -~
mandibula. Bn ésta Oltima hay tumelanccidn bilateral cn
la que puede hacerse obvia la hinchazdn facial, Puede
haber alteracidn cn otros huesos como la béveda cra---
neanl, cl oMépluto, costillas y huesos tubuluares de ex-
tremidades y metatarsianos. Lus tumefacciones son sen-
sibles y nbarcan misculos profundos, hallandose tam---
bién en cuero cabelludo, cara, cuello, térax y cextremi
dades, con frecuentes remisiones y exuacerbaciones,

La aparicion clinica de tumefacciones en tejidos
blandos, procede a lesiones oseas, pero en algunns se-
manus los cumbios 6scos se hacen cvidentes. Las altera
ciones en otros huesos son similares., Se pueden afec--
tar cl fdmur, hidmero y peroné,

Sc hallan zonns firmes, musculosas y dolorosas --
que ocasionan psoudoparidlisis de dxtvemidudos, enrojo-
cimjento y aumento de calor, hiperirpitabilidad, disfa
gin y pleupresia,

in la mandfbula también se alectn el dngulo y lao
rama, incluso aflos de desaparecida la enfermedad, Fre-

cuentos maloclusiones sin hipoplasia adamantina,

Capractor{sticas Rodlogrdlicns
Puede sor uni o bilateral, pero os mds comin ln -
witima, Hay engrosamiento y esclorosis do la cortozn -

debido o un peridstio on proliforneidn activa junto =»
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con una nueva formacion 6sca en lus zonas aflcctadas,
En cunnto n estudio de Laboratorio, se denota ang
min, leucocilosis, aumento de 1o velocidad de scdimen-
tacidn, monocitosis y numento de la fosfatasa alenlina

sérica,

Tratamicento y Prondstico

Lag mnifestaciones benignas ceden sin tratamicn-
to eu scemanas o meses, En cdwl adulta hay cambios resi
duales esqueléticos, La patologia sigue un curso benig

no.
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OSTEITIS DEFORMANTE
Enfermedad Osca de Paget
Definicidn
Enfermedad crénica con sintomatologia lenta, ca--
racterizada por una resorcidn dsea y ablandamiento de
hueso, seguida de aposicion simultdnca de wmatriz os--~
teoide mal colecificada, acompaiiada de fibrosis impor--
tante., Presenta dos variantes; monostética o locnliza-

da y poliostdtica o generalizada.

Btiologfa

Se transmite como caracter dominante autosdmico,
sioendo frecuente en hombres y mis grave en mujqrcs. Se
gun Shafor pucede deberse o un trastorno circulatorio y
Jafe afirma que lo ocacionn una destruccidn del meca--

nismo normal de reempla,o de hucso.

Caracteristicas Clinicas

Aparcce despuds de los 40 aijos y ocasionalmente -
dospucs de los 20, siendo mds frecuente cn honbyes,

Los hucesos amumentan de tamaido, se tornan ligoros,
blnndos y porasons, como puh scco. La cabezy es grande,
e} pecho hupdido y dorso oncorvado, aspecto simjesco ~
con plorpas dobladas y brozos largos, llny hipeprtrofin
o incurvimiento de huesos largos sohre todo on omup y
tibin, con crocimiento y deformidades do huesos planos
Los huesos mis alectados son e} sacro, pelvis, vérte--
bras lumbares, y los untos mencionados,

Re encihentrap cifoscoliosis y lordosis vertebral,
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y fracturas patoldgiceas por fragilidad dsca,

Los huesos afectados estdan Libios al tacto dehide
al anmento de ivrigacion que pucede funcionnr cowmo fis-
tulus arterovenosoas ue conducen a hipertrofia cardio-
ch y o veeos insuficiencia conwestiva,

Los pacientes sufren de cefalen, dolor facial ati
pico, soardera (por La lesidén de Lo porcidn netrosa del
hueso temporal con presion del hueso coclewr en el agu
Jero). lay pérdida de la visién doada la obliteracidn -
de los agujeros de los nervios crancales. Puede haber
estrfos anginoldes, pardlisis facial (por la presion -
nl nervio faclal), vertigo y debilidad y a veces tras-
tornos menlales con wmarcha tambalcante,

pxiste alteracion de maxilares con agrondamiento
progresivo quo imposivilita llevar protesis y se da ma
yor alrededor de la tuberosidad maxilar. También hay -
ensanchamiento del reborde alveolar, hipercementosis -
dentaria y pérdidn de la corticnl dentoaria. Ilay aplana
miento del uladar y el paciente se presenta con la bo
ca abiortn y exposicidn dentarin, Su arco dental es --
grando y la mucosa maxilar es distendida con visibili-
dadl de capilares finos,

kg frecuente ol aflojomiento y omigracion dentn--
ria con sepapacion, por la parefoceidn del husso alveo
lar de soporte, lay resoreion radicnlar Lpregular y ex
coso de caleificacidn pulpar, Las oxodoncjas suyelen --

gor doloprasas con eieatrizacion deficiente, seguidis o

¥
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cacionulmente de ostecomiclitis,

Se encuentran degeneraciones ostcosarcomilosas y
tumores de células gigantes en maxilares, y cilculos -
salivales,

Al estudlio de laboratorio se encuentra clevada la
fosfntasa alcalina en snero y niveles cdleicos y de --

résforo normales.

Caracteristicas Radiogrdaficas

Uno de los primeros signos es la ostcoporosis cir
cunscrita de crdnco, rozdén por lu cual se presentan --
neuralgioas o sensuciones molestas vagas de los huesos
afectados. Fn el estadio inicial u osteolitico hay au-
mento de la densidad désca (aumento de radiotransparen-
cia), observindose aspecto de vidrio esmerilado sobre
todo alrededor de las rafces de los dientes, Todos los
huesns afectndos se caracterizan por aumento de carac-
ter radiolicido,

Hay desanaricion de la ldmina dura y puede obscr-
yarse la resorcién padicular,

En estudfos avanzados, ol depdsito de hueso escle
rosado compaeto puede producir un dibujo de placas j--
progulares cono "eopos de algodén" por la formazidn de
hueso prematuro, osteollitico, con fibras griesas on ~-=
trabéeulas discontfnuas, 1as jue son remplazadas pop -
trahdculne gruesns con imdgenes Jamelores desarticulu-
ros, os decir, un mosaico con donsidad y lipeas de ce-

mento, Las zonns de mayoyr donsidad, junto con las de =
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menor, son las que dan ¢l aspecto de copos de algoddn,
En maxilares también cxistirdn zonas mal defini—-
das de osteoporosis con pérdida de trabeculado normal
y aparicién de actividad osteoblastica irregular, y re
duccidn del tamano de los senos maxilares por ostcoes-
clerosis., Los signos radiogrificos van a estar varian-
do segin el estadio en que sc encuentre la cenfermedad

y debido a las diferentes actividades 6scas presentes,

Pronéstico y Tratamiento

Esta enfermedad ¢s pocas veces causa primarin de
mierte y la complicacién mds grave es la formacién de
ostcosarcomas, c¢n una frecuencia clevada., No existe --~

tratamiento especifico.

Diagnéstico Diferencial

Displasia fibrosa de huesoj hiperparatiroidismo -
primario con lesiones éseus; osteomiclitis subaguda; -~
osteomielitis esclerosante; osteofibroma; osteosarcoma
y otras displasias diseminadas como el carcinima metas

thsico y micloma maltiple,
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OSTEOGENESIS : IMPERFECTA
Fragilidad dscaj; sind. de Lobstein o Vander HHoove
Definicién
Es una enfcrmcdad famlliar poco frecuente caracto
rizada por una sintesis dechtuosa de tejido conocti--
.vo,:incluyendo matriz osca, es decir, unn'especic de -
;osteoporosis congcnitn o formacion de hueso intrnmom~—
branoso hipoplasico por uusencia de actividud osteo-—-
pléatica ngrmal. Es un defecto en la sintesis de cola-
ptiplogia
| Suele transmitirse como curacter hereditario domi
.nante autosdmico y a veces, nunque menos rrocuonto, co
mo caracter rccesivo autosomico. Algunos nutones 1l ==
:consideran congenita y se hn compvobado uno de cada 3

cagos presentan anamnesis familiar,

Caracteristicas Clinicus

o Existesfrugilidud de las partes esqueléticus_y_do
formidades dobido a fracturas Pocientes, viedas y no -
consolidadus. Los huosos lnrgos so dohlan sobre todo
en piernas, y hay frecuentes fracturas subperiésticns
do la didlisis, eifoscoliosis y térax on embude, Sc op
eupntrah rougeionvs éléctricua nnormuleaipp miscnlos y
gran tendeneia o hemorragia capilar sin discracins sap
guinons,

Lap osglordiicas son cluras o azules, hay sordora
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y a veces cataratas, coloboma y embriotoxdn. Las arti-
culaciones son laxas. *

Ist4 estrechamente vinculada con la dentinogénn--
sis imperfecta que es la lesidén mas leve que afecta te
Jidos wmesenquimatosos (dentina opalescente heredita---
ria).

Los dientes deciduos estdn afeclados con osteogé-
nesis imperfecta en cl 80% de los casos, poro los per-
manentes sélo en un 35%. Tanto esmalte como capa exter
na de la dentina son normales. Esta dentina estd inten
samente laminada y tiene una estructura irregular con

pocos tiubulos,

Clasificaciodn

Existen dos formas;
a) Precédz o congénita (puede ser de cardctler recesivo),
Es un trastorno pzrave que afecta al feto o al lactante
y que dehido o las mialtiples fracturas que presentan -
sobreviven poco ticmpo.,
h) Tardia u osteopsntirosis (cardcter dominante), Es -
un trastorno menos grave debido a gque el esqualeto no
es tan débil y las fracturas que sc producen son duran
to los primeros afios de edad cuando el nifio e¢s mds ne-
tivo,

Precéz o Congénita

Bl feto puede morir in dtero, presentando milti--

plos fracturas, micromelia y tamafo despropovcionado -
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de la cabeza. El crdnco es una especic de saco membra~
noso con pocas zonas de osificacidén, y si el nino so--
hrevive, existe un relleno gradual con huesos Wormia--
nos scparados, mds tarde los huesos temporales y ocei-
pital se abomban dando al crdnco forma de hongo.

Las fracturas posniatales, cuando el nifio sobrevi-
ve, producen una rdpida formncidén del callo que ¢s sus
tituido por hueso de haja calidad, por lo ques se do-—-
blan y-fracturan con gran facilidad, Sus ojos son pro-

minentes y generalmente presentan cuello corto,

Tardin u Osteopsatirosis

llay anamnesis de fracturas miltiples y luxaciones
por traumas pzrueiios debido a la flacidez de ligamen--
tos y misculos. Hay disminucidn de la estatupa debido
al doblamiento del fémur y el cfecto de las fracturas,
También existe alargamiento anteroposterior del crdnco
y ensanchamiento de la héveda croaneal, persistiendo --
los huesos wormianos en zona oceipital, Las fracturas
se nroducen hasta varios anos después del nacimionto y
la tendencia o cellas desaparece pasadn Ia pubertad (o8
teopsatirosis).

Bl azil de la esclerética disminuye y Ia ostcooes-
clorosis aumenin, Lo sordera se proesenta con poca fre-

cuencin,

Histolgicamente

Existe un dofecto del mesényuimo y do sus depiva-
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dos: el grosor cstd disminuido por el trastorno en la
formacién del hueso peridstico. Los trastornos del tes
jido mesodérmico (calcificados), son evidentes, pero -
cada uno puede aparecer independientcmentc. También c-
xiste una acumulacién de osteocitos por la falta de ma

triz interpucsta.

Laboratorio
En gencral las cifras son normales, sélo en casos
muy intensbs hay hipercalcemia o hipofosfatemia., El me

tabolismo éseo es tres veces mayor al normal.

‘Tratamicento
No se cohoce tratamicento eficdz. En la tardia se
previenen deformidades por ortopedia. Se recomicnda --

buena nutricién y buen tratamiento de las fracturas.
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QUERUBISMO

Enf, Multilocular Familiar de Maxilares; Displasia fi-
hrosa qui;@r'Familiar; Displasia Fibrosa Juvenil Dise
minada; Enf. Quistica Multilocular Familiar; Displasia
Fibrosa llereditaria, ectc,
Delinieién

Anomalin genética del hueso, localizada gencral--
‘mente on. los maxilares,
Etiologia

Es hercdada como cardcter dominante autosémico -
aundue se ha llegado a pensar en und posible ulteraé-—

cion del desarrollo.

Caracteristicas Clinicas )

Esta enfermndud cs mds frecuentc on varones aun--
que se dice que no hay predisposicién ligada al sexo.
El individuo es normal al nnccr, pero ontre los 2 y 4
uﬂos apareco una hinchazén mlndibulup bilntural (nunca
antos de los 18 muses). n] tamuno de los maxilnres ayu-
menta rdpidumonte‘hnsta los 7 afios adsuiriendo el nifo
aspecto qucrubinico; ésln se estopcA y 8 veces 08 ro--
greéivu en la mbertad,

La u]torucidn dol suslo de la- 6rbitu y el deapla-
zamionto hncin apriba del gloho con oxposicién do los
bordes de 1a esclordtica son comunus. Existen losjones
én 108 costillos, himoro, y hucsos corpiones, aunque -
son poco frecucntos, y duranto la fase activa de la on
formednd se hinchan los ganslios linfdticos submoxila-
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res con linfadenitis.crdnica regional y fibrosis. Tam-
biéh hay marcada precosidad sexual y somdtica. .

Los focos esqueléticos de rarefaccion son unilate
rales y en cuanto a maxilares genzralmente se afecta -
sdlo a la mandibula. Ambos maxilares se cncuantran fir
mes y duros,

Puede haber limitacion en la wmovilidad maxilar y
dificultad para hablar, deglutir, masticar y respirar.
El remplazamiento fibroso del hueso desplaza los dien-
tes desiduos de la mandibula, cayéndose prematuramente
hasta los 3 afios. Los permanentes suelen ser defectuo-
sos, auscntes, desplazados o incluidos, ademds de que
no hay formacidn de terceros molares.

Luego de los 7 anos el proceso se detiene hasta -
la pubertad, cuando mejoran las facies, las lesiones -
maxilares son las que disminuyen, y sin embargo en el
maxilar inferior se hayan hasta los 20 afios. Por lo ge
neral el tejido afectado se observa blando y fibroso,
pardo o rojizo dando sensacién de fibras o granos con
zonas hemorrdgicas,

Existen igualmente pigmentaciones en la piel, so-
bre todo en lesiones amplias y en pacientes con puber-
tad precéz; se reporté un caso de lesiones cutdneas --
pigmentadas como la displasin fibrosa poliostdética, ~--
(Bhafer),

Caracteristicas Radiogrdficas

Existe notable dilatacidn wandibular simétricn y
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radiotransparencias multiloculadas nitidamente defini-
das, y atravezadas por tahiques dscos desde molares --
hasta ol dngulo mandibular y rama, y hasta apélisis co
ronoides, nunca cn c¢éndilo. En ocaciones se llega a a-
prociar afectada la sinfisis, pero nunca toda la mandi
hula.

La corteza cs delgada o no existe, En cl maxilar
superior la tuberosidad y el antro también 2stdn afec~
tndos pero menos que la mandibula. La destruccidn es -
bilatern) y extensn del hueso de uwno o varios maxiloa-~
res con expansion y puede haber perforacidén de la cor-
tical,

lny falta de detalles trabeculares en la zona a--
fectada y se pueden apreciar quistes de tamaiio varia--
ble debido a Ins licuaciones de tejldo conectivo, hemo
rragin o degencracidn por transtornos de irrigacidn de
bido a la fibrosis; no hay alteracion de la lamina du-
ra de los alveolos,

Los dientes se¢ ven llotando como cavidades quisti
cas y so oncuontran defectuosos, ausentes o inclufidos,

A los estudios de lahoratorio, los valores de qui
mica sanguinen son nopanles y a veces la fosfatosa al-
ealipa so elova un 1o otara activa, Bs exigido reali--

et biopsia dsea para confipmar ¢l diagndstico,

Tratamjcoto

Despuds do la mubertad se aconsueja 1a covrpoceion

F
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quirirgica por estética, no en niiios para no afectar -

el desarrollo; y estd contraindicada la radioterapia.’®




60
TORUS MANDIBULAR
Dofinicién
Uhaibfvarias exostosis.ofsalientés Oseas que apa-
.recen sobre la superficie. ‘lingual -y raras veces vestl-

bular de la mandibula.

Etiologia

Es horedada como cardcter dominante autosémico.

Caracteristicas Clinicas

Tiéhé su frecuencia‘aproximada del 7,75%. Su-for-
ma .es vafiada pudiendo ger dnica o lobulada. A veces =~
es grnnde de tal forma que interfiere con el habln. Se
3aprecia més en rnzas esquimales. Su incidenciu no. dife-
;rencia sexo, aunque segﬁn Burket, es mas [recuente cn
mujeres en relacién de 2:1,

Su crecimiento es demasiado lento, tardandose a--
p"oximadamente 15 afios en notarse. Hay quien dice que
comienza despucs de 'los 30 nﬁos, rnrameute antos, Sue-
le ser bilaternl en el 80% do los cnsos, pero no simé-
trico. s asintomético salvo una lesidn o irvitncién -
de la mucosa que 1o cubre 1legandoso a produeir Bleo--
ras crénicas. No hay acuordo sobro su- relncién de ogu-
rrencia con ol torus palatino. y 8in embargo si RO wee
-pionsu quo la hay con traatornos genorales comp ol eap
cinomn de mamn y tere (oh un 60%), Tione su origon e
por encima do la linca milohioidea,
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Caracteristicas Radiogrdficas
Con frecuencia es visible en badiografias periapi ;
cales observandose por encima de la linea milohioidea
y extendicendose en la mayoria de los casos desde el ca

nino hasta el primer molar,

Tratamiento
Eliminacién quirdrgica cuando interfiere con la ¢
laboracién de prétesis. Si son pequeiios se pueden de--

Jjar sin que -existan conseccuencias,
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TORUS PALATINO

Excrecencia 6sea convexa, de crecimiento-lento y
con base,aplnnndu en 1n'Suthba media palatina de>1a’sg

perficie bucal del paladar duro.

Se transmite como cardcter'dominuntgjautosémico 0

;iggdaral,crOmOSOhn X.

Curacteristicas_ciiniéés

Aparcce después de la pubertad, raramente en ni--
flos, Su frecuénciu aumentq-c@h’la,ed&d‘y seVprcsénta -
mds en mujeres,.yien razas dé esqimales y lapones. Su
qreéimiento eé lento y tarda hasta 15 afos en eyiden--
¢49rse- Se presenta  aproximadamente en unvéb%'dc71a*_
publacién (Burket) siendo plano en" 01_34% de ellos,

:Ticngf&iQerShs formas: b;éha; ﬁpdulg§;'qu;f;rme
y lobular, y sc piensa que ¢s debido al crocimiento de
ldégapéfisis palatinas, Ocupa los dos tercios postehig
ros dol paladar duro sobre in linea media, y llega a o
foctap ol hablu.ptinterférir‘on la construccién do una
protesis dental cusndo o8 muy lobulado, A veces suele
gdrvtrauMdtizndb,'causnndo tlceras éfbnicgs que tardon
en sanar,

Puede hnber hipertrofin de gléndulas aalivalog'pg ‘
latinas, dondo aspecto grannloso, 0tras vocos hay him=
perguerniosis o loucoplasia del mucoperibstio, Se cree
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que ticene relacion con carcinomas de mama y utero,

Caracteristicas Radiogrdficas *
Posce una corteza de hueso compacto y duro, y una
drea central de hucso csponjoso a veces con médula gra

sosa,

Pronéstico y Tratamicento
Es una lesién benigna que nunca se transforma en
maligna, Su tratamiento serd quirurgico s6lo si inter-

fiere con lu fonacidn y construccién protésica,
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OSTEOPETROSIS
Enf. de Alber-Schonberg; Enf. Marmérea;

Ostcoesclerosis Fragil.

Definicion

Enfermedad caracterizada por una falta de absor--
cidén de la esponjosa primaria por el mesénquima vascu-
lar; ésto da un aumento de densidad y crecimicento cxa-
gerado cn ¢l que no se distingue hudiogrdficnmento el
hueso cortical y esponjoso, y hay desaparicion de la -

cavidad medular,

Btiologin
Trastorno hereditario poco frecucnte con dos mo--
dos de transmicidn: Recesiva autosémica o maligna y Do

minante autosdmica o benigna,

Caractoristicas Clinicas y Radiograficas

Osteopetrosis Recesiva Autosomica o Maligna:

s la forma mas grave y se caracteriza por un au-
mento en 1o densidad do todos los huesos y las compli~
cacjones de la falta de absorcion de la osponjosa y su
persistencing anemin, hepatoesplegnomegunlia (dado que
los ganglios linfAticos, el higado y buzo realizan la
hemptopoyosis), amaurosis, sordora, pardlisis facinl y
osteomiplitis, En mids del 80% es asintomitica,

Bl proceso esclerdtico es difuso y también abaren
todos Jos hnoesos, Los huesos afectindos e aplanan, se

Ailntan y se tornan densos, afectomdose jgunlmente epf
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lisis, didfisis y metdfisis, y sin distinguirse entre
hueso cortical y esponjoso., Sin embargo su crecimicentae
¢8 normal.

Hay crecimiento exagerado del hueso cortical com-
pacto haciendo disminuir el calibre de cavidad medular
Y por tanto la hematopoyesis.,

El crdnco cstd engrosado y denso (base y béveda).
La fréntc ¢s protuberante, los huesos mastoides y se--
nos paranasales estan mal alincados. Los hucsos facia-
les se encuentran mias densos de lo normal y hay fre---
cuente atrofin 6pficu por la presibn del hueso sobre -
venas dépticas al igual que un nistagmo frecuente. Hay
pardlisis facial y es debida a la presién del hueso --
denso sobre cl séptimo par crancal, en el 75% de los -
cusos,

No hay acortamiento o deformidad de los huesos, -
por lo que ¢éstos sujetos tienen talla normal, Sin em--
bargoe se aprecia censanchamiento en las espiculas éseas
esponjosas y solidez cortical, A veces se chcuentra ~-
cart{logo entre las ldminas macizas, lo que sugiere --
gue no hubo resorcidén normal durante la calcificacidn,
Suelen existir fractupas con esfucrzos minimos,

La substitueidn do la méduln dscn se manifiesta -
por ancomia y otras caracteristicas clinicas como pard-
1isis de norvios crancales como yn dijimos, e hidroce-
falia,

En moxilores puede complicarse coh osteomioclitis
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duranto las extracciones dentales por la falta do irri
gnQiéﬁfSaﬁguiﬁea, Frééﬁcntqmcntd‘se ha encontradoe apld
sia'dcntni pcrmnnente o‘éstos dientes sé hallan ultdr;
dos socundnriumcntc por 1a fulta dc rcsorcion 6soa, y
son propunsos a caries., Tnmbién hay detoncion de forma
¢idn dcvraices, éstas raicos no se¢ notan radiogrdfica-
mente . al confundirse con el hueso maxilar.

Estn.ostcopctvosisvSQ:dividc on nqpnqtql o congé-
pita, que . se prcSuntd Bl nacimiento o in uttero y se ca
pag;eriza por 1ntcnsa ancmin, ictexicia, hcputoespleg—
ppmogalia y faltn de desarrollo' e infuntil en la que
casl siempre nacc muerto cl niiio o muere algunos dias
despuds., cqpntojaﬁtqs-se'prgsgnfn.es.més_ganc;'y 1os

‘enfermos no viven mds de 20 afios,

Ostoopotrosis'DominnntptAntOS6m1cqv9 Benigna;

Exisfévdbsdo”ciinacimicntb pero se:doscubvefhasta
la segunda: infanecin o edad adultn, Y’cs compatible con
lo vida normal, Progresa lentamente , aunque menos que
la malignay tdmbién se sufre dé fracturas frecucntes y .
mﬁlpiplgs? seguidas de dolor,

Gehorn]monté sé descubye mudiante rudiografius 0
por in rnmiliur nluctudo. Se dosur:ol]n Bip mﬂnifosta»
cionus, uxyopto In rudiopncidud del crdneo, Lo dopsi--
dad pumenta on 1os extronos dinfisiarios do huesos lop
gos extondiondosp o opifigis y cavidad medular,

No vetd nsociada eon anemio, hnpntousplugnomdgn»—
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lia, amaurosis, sordcera o retraso mental. La calcifica
cién es normal al igual que el cierrc epifisiario y -+
las lesiones dseas son similares a la forma recesiva,
tanto en intensidad como en extensiodn.

Existe una falta de remodelamiento en fémur y ti-
bia, y casi todos los huesos acaban alterados. En vér-
tebras hay calcificacién superior e inferior y dan for
ma de emparedado con una banda semilunar de mas densi-
dad paralela a la cresta iliaca,

Hay engrosamiento de la base de craneo, con pro-
liferacién 6sea en ap6fisis clinoides anterior y poste
rior. Los senos acaban por desaparccer. La bdveda cra-
ncal auwmenta en densidad con desaparicién del diploe,
pero la cabeza no se agranda clinicamente,

También hay pardlisis de nervios crancales (épti-
co y facinl) y se complica con osteomielitis. Los maxi
lares también son afectandos mostrandose muy densos, —-
Los dientes propensos a caries y radjogrdficamente sus
raices no se¢ distinguen, Hay retraso de crupcién deci-
dua,

Al estudio do laboratorio se encuentra que; los ¢
ritroecitos llegan hasta 1000 mﬁ, el calejo y fdésforo -
g0 epeventran normales y la fosfotasy alenlina sérien

aumentada s8d6lo on la benigna,

Trataniento

No hay tratamionto ospecifico ofectivo,
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PICNODISOSTOSIS
Sind. de Marotecaux-Lamy
Definicidn
Sindrome de cnanismo, ostcopetrosis, agenesia par
cial de falanges terminales de manos y pies, anomalias
crancales como persistencia de fontanclas y falta de
cierre de suturas, abolladura frontal y occipital e hi

poplasia del dngulo mandibular.

Etiologia

fExiste un tipo de herencia autosédmica recesiva,

Caracteristicas Clinicas

La estatura de los pacientes afectados es reduci-
da, entre 1,35 y 1.50 mts,, debido a extremidades cor-
tas, y sin cmbargo el tronco no cstd afectado. La cabe
za parece grande dado cl abombamiento frontal y occipi
tal, con mentén retraido, y frecuentemente se encuen<=
tra exoftalmos y alteruciones corneales grayes,

El térax parece cstrecho y son frecucntes los sig
nos de fracturas en huesos largos pero menos frecuen--
tes que en la ostoogénesis imperfecta,

Los huesos faciales generalmente son subdesarro--
llados con prognatismo mandibular como alteracién pa--
toghoménican, Es notable y constunte la ausencia dol dp
gulo mandibular (patognoménica) y In ousoncin congéni~

ta do dientes o prematura orupeidn con maloclusidn dep

tal, Bl paladar se prosenta con surco,
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Coracteorfsticas Radiograflicas

JLag falanges estin reducidas y ensanchadas cn ma*
nos y plos. Lo mayorfn de las suturas y fontanclas cs-
Ldn abiertns, especianlmente en la parte oceipital, don
de hay defectos dseos,

Los huesos de o hdveda son delgndos y densos, --
gin dibujos diploicos y con frecuencia se cncuentran -
huesos Wornianos., Bl vértice de la cabeza es aplanado,
Hay hipoplasia o falta de senos papranusaloes, en espe--
cial f'rontnles, y aumento de opucidud en todos los hue
sos sobre todo en huesos largos, colimna vertebral y -
haso crancal,

Como decfamos, las falanges terminales son hipo--
plasicas -y prosentan fragmentacion de las cabezns y --
congervacidn de bases, con estrechamiento de sus pun--
tas o oxtromos,

El oxtremo acromial de la clavicula es hipoplési-
co y on algunos casos so ha encontrado espopdilosis de
1a vértebyra lumbar,

Hay ausoencia dol dngulo mandibulap biloteral y ~-
Tus huesos faciales son suhdesarrollados con radiopaci

dad genoral quo sugiers osteopetrosias,

Dingndstico Diferoncinl
Osteopotrosis,Bn 1o plenndisostosis no hay anemin
intonsn nl el cundro os conplicado oy amaurosis,

fsostosis eleido-crancal, doda 1o abortura de 8y
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turas R4 fontunc]us. Fn lu picnodisostosis no estd alte
rudn la claviculn y no es- transmitida como dominante -
nutosémica.

Acrosté]isis. Bsta presenta roduccién de ostatu--
iy sifosis, butrocofalia, 1mpvesaén baci]ur, huosos -
ermianos, ausenciu de” senos frontules y fusion de apé
fisis osplnosas do vértebvaa cerv;culgb.rLas falangcs
aostdn ucortadas y duelen cou prQS£6§ié;LLa”qpéfisig -
quoolar_es atréfica pero no hay ausencia de dngulo --
mandibular, ademis sc hereda como cardcter dominante -

;uutosémico.
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PROGERTA

Sind, de Hutchingon-Gilford,

befinicion
Es una combinancldn de enanismo, inmadurez, seudo-

sonilidad,

Prosenta un estoado de cdnd avanzada, y ¢éstos pa--
cientes mueren por una enfermedad coronaria a la segun

da déeandn por hipermetabolismo,

Itiologin
B8 hereditaria, transmitida como cardcter recesi-

vo antosdémico,

Caracteristicas Clinicas

Sc presenta en ambos sexos, y sc¢ manifiesta por -
un crocimiento normal el primer anilo de vida, detenien-
dose a) aleconzar Jos 10 ajios de cdad aproximadamente,
Dospués hay pérdida de cabello, reemplazado poy una pe
lusa bellosa que da aspecto de pijaro recién salido --
dol casenrdn, y se pierden las cejas y pestafins,

Lo piel os delgada, atréfica y pigmentada, la voz
o8 olevadn y aguda, A los 10 afos tiene la estatura de
m nifie do troes afos, y sin emborgo 1o inteligonein os
normal o superior o Iy noranl. Tienen cupa pequeiin, --
con enheza de uspecto hidrocefdlico al tener una abo--
Hadura frontal y parietal, Las venas estdn dilatados
en ol cuora eabelludo y sus orejas sun pequedns sin 16

hulos, Tionen 1o nariz delgnda y en forma de pico, El
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térax es estrecho y abombado. Estos pacicntes también
sufren. sordera y hay flexién de sus rodillas adquirien
do posicion de cabalgar, generalmente con pérdida de -
misculo y tejido subcutdneo.

Reficren arterioesclerosis precéz c¢ intensa, y a
los 7 afos ya hay ataques anginosos y accidentes car--
diovasculares. La mucrte llega casi sicempre alrededor
de los 16 aifos,

Como peculiaridad agregada, sus uiias son delgadas

y amarillas, frdgiles y artréficas o ausentes.

Caracteristicas Radiogrdaficas

Los huesos son delgados y ostecopordticos, las fa-
langes terminales son cortas y puntiagudas. Las articu
laciones de las extremidades son pequefias, engrosadas
y con extensién limitada debido u la fibrosis periarti
cular,

Lu béyeda crancana es delgada, la  fouwtanela ante
rior estd abierta y a veces hay ausencia de senns frop
tales, EL neuwrocrdnco es normal cn tawaho y configura-
cidn,

Los elaviculns si existen soun cortus, Hay faltn -
de dosarrollo do la caps contral e hipoplasia mandihi-
lar, Bl maxilar es poquein por lo gue existe aprefo-~-
mionto dental, falta de dontadura y con Forma irregue=
lar, Puede hahior retraso en la erupeidn o rotencién de

diontos, Los diontes prusontes estdn tonidos do amari-



llo,murﬂén y_con_ulteruciongs'pulpurcs.ﬁcni}o§,
Lng;gldndhlns submoxilares son prowinentes y simw
Lan un montén dohle,
Prondstico y Tratamiento
No hay Cvutumjcnto_ospcéﬁCigu-nava ésta enferme--
dad, s6lo procddihiéﬁﬁ@éfrcldﬂfVos para conservar las

funcliones generales,
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SINDROME DE HURLER

MPS I3 Mucopolisacaridosis I; Gargoliswo.

Definicidn

Sindrome en el que se ha encontrado unu deficicn-
cia de alfa hialoronidasa lisosémica que probablemente
blogquea la catnbolia del mucopolisacarido originando -
su acumulocibén en las células de la economian, princi--
palmente las del sistema reticuloendotelial., Afecta --

tanto osqueleto como tejidos blandos.

Etiologia
Bs heredado como rasgo recesivo autosdmico,

Caracter{sticas Clinicas

Sc caracteriza por una excresién clevada de muco-
polisacdridos por la orina y excesiva acumulacidn de -
condroitin sulfato B3 y heparitinsulfato en tejidos y -
érganos cn donde se encontraban normalmente, Se eviden
cia o los dos primeros afos de vida, avanza cn la pri
mera infancia y adolescencla y termina con la muerte -
antes de la pubertad (10 aiios),

1 bazo, higado, ganglios linfdticos y médula é--
son son los méAs afectndos, y en menor grodo lo estén -
1ns células endotelinles y fibroblastos en todo ¢l -~-
cnorpo,

Los pacientos presonton trastornos mentolos pros-
grosivosy padecon isquemin del miocardio can infarto o

insuficioneia eapdinen y afeceidn de valvulas, 8o oh--
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scryun_dcfobmidudes esqueléticas en extremidades, ma--
nos, pies y vértebras lumbares. .

Las caracteristiicas faciales son muy tipicas: --

fronte promincnte, nariz ancha en silla de montar, hi-"

,pcrtelorismo, pdrpudos ubUJtﬂdOa con ccjus espesus, la
bios grucsos, lengnu grundc, bocu ubierta y ‘respira---
cion’ ruidosa por congostion.

Las muﬁifosfaciones cldsicas son el enturbamiento
corneul progreslvo y la hipatoesplcgnomegaliu que pro-
duce protrusién del ubdomcn. Pstos pacientos presentan

cucllo corto y anomnlias de la columna que también son

tipicas. Las contracturas en flexién dan como resulta-

do-la apariencin de manos en garra, y son generalmente

pucientOS de talla pequeiia por cifosis precéz,

'El'tumdﬁo do la cubdza y'fdccidncs coq'hébitgs"fg

corporales simiescos don aifpnbientc.aspectd do” ghrgo-

lar, de ahi'éi n6mbro de g&ﬁéolismo}fﬁstd'éqmpliCQQO
con sordera,

50 nota un acortamicnto y epsunchamiento wandibu-
lar- son gonlones promlnontes. unn distuncia intergonia
ho - amplin y distunciu del aprco aup»rior a la normal,
lo mismo que de pama A raus lo que origina la tipicn
supurncién dc dientes, Estos Bon pequnﬂos, ospacindos
y de form anovmal. Hay rotardn en lu srupeidn y exis-
to hiperplasln gingival aupyue no como rosgo constante
pur factores locanles como la Palta de higiene o respl-
paeidn buenl, Bo han encontpado losionss gingivaloes si
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milares a la fibromatosis gingival, Frecuentemente apa

rece .una lengua de gran tamafio,

Caracteristicas Radiogrdficas

'Eiistgp défogmidados}esqueléticas,_ugvandamionto
crancal, alargnmiéhtb y ‘ensanchamiento de huesos de ex:
trcmidadel y distorcién de huesos de manos, pies y. vér
tebral lumbares. Huy zonas de dcstruccién ésca locali-
zuﬂgsvgn_maxilurcs, que repr;sontanvfoliculos_hiperplé
sicos con actimulos metacroméﬁidos*poﬁ*mucépdlisncébie
dos,

Nistoligicamente:

Héy excesiva acumulacidn cerebral de'gnngli6sidos
en plgunos pacientes, que exwlica el trastorno mental
progresiyo.
| bhfénte el transporte de macromoléculas de mucopo
lisacdridos a travez de la sangre, ¢stas son captadas
ppp‘gtstiqutpsjde los vasos sangufneos, produciendo -
blhcaslsubehdoteiiales gque pueden originar isquamia -
del miocardio con infarto o insuficiencia, -cardfaca, a-
feetando las vélvulns Lo distoncién de células Iugooi
ticas con mucopolisucdrldos on higado y buzo proveca -
el aumento do volumen en ambos, La ucumulncién de de--
taa oélulua de almaconamiento on 1u médula 6sea, produ
¢o defornidados osquoléticus, narticulnvmunte agranda-
mionto de crénco. an-unchuminntu y nlargumiontq ao hug

o8 de pxtromidades, distorcidn do huosos do munns y =
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pics, deformidades de las dos primeras vértebras lumba
res. .

En todos los lugares afectados, las células de al
macenamiento estdn distendidas en forma monstruosa y -
vacuoladas por mucopolisacaridos. Los fibroblastos a--
fectados tienen aspecto de'célula "gargdlica", célula

de Hurler,

Lahoratorio

- Elavado nivel de mucopolisacdridos por la orina y
granulos metacromiticos o cuerpos de Reilly cn ¢l cito
plasma de linfocitos circulantes, o leucocitos de san-

gre o médula 64sca,
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SINDROME DE HUNTER
MPS II
Definicion
Bs una variante leve del Sindrome de [urler, en -

la que se almacenan los mismos mucopolisacdridos,

Etiologia
Es heredada como cardcter recesivo ligado al sexo

(cromosoma X).

Caracteristicas Clinicas

Es mds leve y menos cominj ¢l paciente vive mas -
ticmpo. En éste sindrome no hay participacién de los o
jos y éstos pacientes no presentan giblosidades ni --
trastornos mentales (ésto segun Robbins, porque Thoma
afirma que si lo hay y Nelson nos dice gue es lento y
progresivo),

A menudo hay sordera aunquz pucde ser progresiva,

Este sindrome se caracteriza por una grotesca de-
fornidad esquelética, y hepatoesplegnomegalia y anoma-
lias cardfacas, l,0s pacientes son de estatura baja, ca
beza grande y facclonos engrosadas, Existen facies con
hipertelorismo, parpados grucsos, puente nasal plano,
nariz chata, lengua prominente, boca abjerta, cuello -
corto y ancho, y lablos grucsos,

BExiston contracturas on flexidn (munos ep garra),
cadoras y rodillas, genu valgum, pie plapo y jorobn to

rdcicn bhajo o colunna veptehral on forma de espalda do
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gato sentado,

Bucalmente, la encia y apéfisis alveolar se alars
gan al segundo wio de cdad. EL maxilar inferior es cor
to sobresalicndo los goniones anormalmente separados;
La rama cs corta y estrecha,y los molares sc¢ encuen——-—
tran diétoungulndos. Los dicentes son pequefios, cortos,
enclavi jados y espaciados, Existe retardo en la erup--

cidn.

Caracteristicas Radiogrdficas

Las alteracionces esqueldéticas son menos intensas
que en MPS I, Los bordes supraorbitarios son prominen-
tes, la silla turca se observa en forma de zapato con
apérisis clinoides posteriores cmpinadas y a veces a--
grandadas. Bn hucsos largos, los hallazgos aparccen an
tes, a veces n los 6 meses de vida,

Los huesos tubulares, como los metacarpianos, ---
muestiran falta de tubulacién wormal y los hucsos de --
las extremidades inferiores parmanecen menos afcctados
que los superiores, Los metacarpjanos son cortos y an-
chos con falanges distales floxionadas, Las vértebras
tienon formucioén de plcos o hipoplasia toracolumbnr,

l.ag costillas aparecen ospatuladas y el einturén
tordcico o8 hipapldsico y elovado, Los condilos mandi-
ulares son pequefios o nusentes, remplnzados por unp -
superficie plann o inclinadn, y la escotadura mandibu-
lar es irrogulor o hendida, F1 maxilar inforior os cop

to y ancho, sobrosaliondo los goniones, la ramn es eor
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ta y estrecha,

Son frecusntes las zonas localizadas deo destruc--
cibén dsea designadas como "quistes dentigeros" y sec no
tan ya a los 3 aiios, limitdndosc a regiones del segun-
do molar tempolar y molares inferiores permancentes, —-
Son encorvadas y bien definidas, menos f(recucentes on -
el maxilar superior y cuiando se¢ presentan son mis pe--
queiios§ Thoma afirma que son depdésitos de condritin --

sulfato B,

Laboratorio
Se encuentran grandes cantidades excretadas de --

condritin sulfato B y heparitin sulfato, por la orina.

Prondstico para MPS I y NP3 II

Se ha vislumbrado una esperanza., Considerando que
cl producto almacenado, mucopolisacAridos, es normal y
que s6lo se acumula por bloqueo de su utilizacién o ca
tabolia por ausencia de una enzima, la alfa I, hialuro-
nidaza lisosdmica, se ha intentado proporcionar la cn-
zoma necesaria purificada con plasma y leucocitos nor-
males que poseen complemento enzimdtico normal, So ha
logrado cierto nenoficio y se¢ ticne fé que las enferne
dades por almacenamianto se cohtrolen algin dia,

Por lo pronto sn Jiagndéstico queda confirmado por
18 obseprvacidn de grdnulos metacromdticos o cusrpos do

Reilly en leucocitos do sangre o médula dson,
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DISPLASTA FIBROSA
Definicién

Enfermedad del tejido 6sco dec histopatologia in--

cierta.

Etiologia

Jis desconocida, aunque estudios modernos sugieren
un defecto del desarrollo o detencidén en la formaciodn
de huceso; no es ncoplasica ni congénita. Reside en una
alteracién de lan actividad del Acsénquima especifico -

para formar huecso.

Clasificacidn
a) Tipo Jaffe o Monostética y
b) Sind, de Albright McCune o Poliostética

Caracteristicas Clinicas y Radiogrdficas
| Displasia Fibrosa Tipo Jaffc o Monostdtica:

Es la displasia fibrosa que afecta a uno o varios
huesos, aungue la mayor parte del esqueleto esta nor--
mal, Se acompafia de lesiones pigmentadas en piel y mu-
cosa oral, E8 localizada, 30 veces mas frecuente que -
la poliostdtica y menos grave, Se presenta con igual -
frecuoncin en hombres y mnjeres, BEs mds comin cn nifios
y adultos joévenes y se encuontrn 15% mds en crdnco y
maxilares,

Afects considerablemento los maxilares comenzando

econ ung tumefaceidn indolora en maxilar superior ahar-




84
cando lamina vestibular y raras veces la lingual., En -
la mandibula, aunque menos frecuente, causa una excred
cencia photubernnte del borde inferior. Hay desplaza--
miento, inclinacioén y maloclusién dental dada la cxpan
sién de la lesién y conforme avanza se nota sensibili-
dad., La mucosa que cubre la lesién estd intacta,

En el maxilar se manifiesta cn forma seria, no es
circunscrita, es local su cxtensién. Puede abarcar el
seno maxilar, apéfisis cigomdtica, piso de la oOrbita y
a veces base del crdnco., También hay maloclusioén y ---
gran abultamiento de la fosa canina con prominencia de
la ap6fisis cigomitica.

Algunos autores picnsan gue désta displasia es una
variante de la poliostética., Los huesos mds afectados
son; costillas, fémur, tibia, maxilar superior y bdve-
da crancann,

Las caracteristicas radiogriaficas son variabloes,
presentondose tres cuadros bdsicos:

a) Imagen radiolicida unilocular pequefia o multilocu--
lar algo mayor en ambos con un borde circunscrito con
unp fina trampa de trabéculas 6scus,

b) Similar, excepto quo hay aumento de trabeculado don
do nspecto opaco y manchado tipicamonto,

c) Mds opnco y con muchas trabéeulas finas que dan une-
pucto do vidrio esmerilado o edseara de naronja, No es
td bien circunscrito por su fusidén con el hueso normal

adyacente,
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Elhhueso cortical es delgado por su extensién y -
raramente sc perfora. Las raices se veabsorbcn“§ se se
paran con posicién anormal.

Existe un engrosamicnto caracteristico de la base
del crﬁncovyien el fondo‘se QQppsitunbtrabécuiasvy ma-
Bas de hucso membrnnqsg mglfophado y cnrente déiéstvugyw
tura laminar internn.‘Ld‘Matﬁiz-osteoide estd mal cir—-

cunscrita,

Displasia Fibrosa Poliostotica o Sind. do:Al----
bright MeCuno:

Es una displasia wds grave que afecta casi: todos
los huesos y también'sovacombuﬁn de pigmentaciones en
piel ademds de trnstorﬁos endécerinos diversos.

Se maniriosta en los primevosruﬁos de vida con u-
na doformidud'ﬁgajabdrca;apquonmiento y’eng?psamiento
de los huesos largos con frecuente distribucidén unila-
teral d'bilaférul.

Su comienzo os incidioso y‘dolovoso rOCUonnte, -
establlizandose al cesnr el creecimiento QSqucletico. -
llay afeccion a huosos de carn y crinco cousando asimoe-
itriu_y*pucde afeetar tqmbién’q-}u clnvicplu, pglvis,
homépiéto, hucsos largos, metdéarpiunoa y metatorsig--
nog, lay. frocuontes Pructurns pato]ugicns y 8@ aconpp-
fia de manchas moldnicos colopr pnrdo on pipl. Ln los my
jeres hay pubortad procbz dosdo los dos o tros afios do
odnd con hemorragins vaginales, Los glindulas mis uron
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tadas son la hipdfisis, tiroides, paratiroides y ova--
rios.

Pucde asociarse con fisuras arteriovenosas funcio
nales pubticularmcntc cn las extremidades. A veces las
lesiones poliostdéticas aparecen sin pigmentaciones cu-
tdncas ni trastornos enddécrinos. Frecuentemente aparc-
cen miomas de tejido blando intramuscular miltiples,

El maxilar afectado tiene durcza 6sca y es redon-
deado o fusiforme, produciendo asimetria facial que au
menta gradualmente.

En el maxilar superior estd afectado el antro, y
el crecimiento continuo provoca Proptosis unilateral o
exoftalmos y obstruccion nasal. En cl inferior la zona
mas afectada es la regidén premolar y molar.

Las manifestaciones bucales guardan relacioén con
el trastorno avanzado del tcjido dsco cn un 15%. llay -
alteracién del patrén de erupcién por la pérdida de so
porte normal o por los trastornos cndécrinos, llay recah
sorcidén radicular de dientes gue sc cncuentron en la -
zona afectada,

Rodiogrdficamente hay variaciones, aungue las por
clones mednlares del hueso presentan rorefoccién y trn
heeulado irregular dando aspecto de quiste multilocu--
lar, Hay dilotoeion dsen,

JA8 lesjones on huesos largns son nuchas voeces =-
quisticns y moteadns, La delimitocisén con el hueso nop

mnl es indefinida, La slteracion se hace mds depsa coh
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la cdad. Hay falta de formacién de hueso lamelar y a--
'deléhzamientp y oxbaﬁéién de hueso cor@idul. !

En'mnxilarns y crdnco las lesiones'SQn densas y -
algunas moteadas dando aapncto d2 vidrio esmerilado. -
En mnxllar supnrlor puedc abavcur nasta las 1ineas de
§y§ura pero .no laswqruzan,ﬂqo asi en la mandibulq, Las
jlésiones maxilares tienden a.ser a ser mds osificadas
que las dé los hugsos largos, y sus trabéculas son méél
gruesas,

Macroscéptcamente se observa un teJido amarillen—
to o blunco griséceo con corte arenoso “a veces se. ven
quistes con liquido claro o teiiido en sangre, Microscé‘»
picamente el hueso es reemplazado por tejido fibroso -
con trabéculas metaplésicas que dan aspecto de letras
chinas.

o En los. estudibs de laboratorio, el-caICio.y él -
_fésfovo sérico sop normales, aunque suele haber cleva-
:cién de 1a fosfatasa -alealina, nay secvecién prematuva
‘de hormona hiporisiaria roliculo-estimulnnte y elova--
eién de) metabolismo basal,

Radiqsréficamonto ésta enfermedad no se dist;pgue
‘dol ostoofibroma, y'clinicamedto se deho difebénéidb -
con el fibromn osificante Juvenil y la onfermedad do -
Paget,

Pronéstico y Tratamionto
Tipo Jaffo o Monostética,~ nlimtnuolén quivurgicu
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dela lesién, pero en clla se pucde producir una frac-
tﬁﬁé'pdf616glcu. ge han dado casos de’fbansfofﬁacién a
osteosarcdmn, causadas por ﬁadincionqSi(no siempre).

Siguc un curso no predesiblo, eh 6§acione31$c es-
tanca y causa destruccidn Y‘ddfp§Maciéﬁ éseca.

Sind. de Albright McCuncvé*Polidstética.-
itratnrseIQQipﬁrgic@mdnte en casos leves. En casos
ves se utiiiién 8610 los rayos X aunque existc'é;"rieg
go. de producir un cambio maligno(sarcoma), que cs mds
'?pégucntéiphfhﬁcsos cranco-facioles y huesos larQOS de
)cxtrcwidéde;.

Eiwpronéstico s0 da segin cl grado de la:iesién -

ya que ambas patologins se pueden tranéformar:h bStoo-
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OSTEOPOROSTS
Definicién
Disminucion del. espesor y nimero de trabéculas &-
seas o lo insuficiente deposicién de matriz ésea por -

los ‘osteoblastos.

Etiologia

chun Albright ‘se debo untc todo a una pvoJuccion
defectuosa de la mquIz 6sen , mientrns quc los tvustor
nos del metabolismo dc calcio son secundarios.

Puedc.s;v;primltiva o secundaria a diversas afec-

1, Trastornos cndocrinos. Producen efectos nota--
bles en la matriz ésca por 1A?fnitn de hroteinns,.vitg
minavc, estrégenos, undvégon§$ y otras hormonus este--
roidos,

Eﬁ‘cl cuso de la osteoporosis posmenopiusica, el
hipovtiroidismo causa folta de estimulacidn estrobcni-
en on los osteoblustos, al 1gua1 que sucede. en la dis-
genesia ovéricn, sindvome do Cushing, utxéfia supvnrro
nal. acvomugulia, utc. En el cuso del hipertiroidismo
y diubctos mullitus. cauaun osteoporosia por la 1nupv_
piudu sintosis protuicn; tnmbién on lus doficienuius -
do vitaming C, hay faltn de formocidon do motriz dsea,

2, Bl aumento do uso do osteroides antinflamato--
rios (pnra ol tratomjento de artritis reunotoide, pe«-

mu, ote) ennsa ostooporosis, asf como lu terapentica -
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con ACTI y cortisona. Kl aumento de catabolismo protéi
co-produce desintegracion de la matriz ésca o inhibi4&
¢lén de: formacidn ésco.

3. Trustorhos neurégenos (S,N, Simpdtico) e irra-
dinciénvéscu_cuusnn cambios vasculares que impiden una
oricionigﬁnutbiéién ésea,

1, Sbnsibilidud y desuso, son causas de ostcoporo
sis ya on la scnilidhq,'todos los tejldos se ntréfian@g
comppcndiondo”cl‘tejido 6sco, ademds de que éste tipo
de pacientes tiende a perder sus'dicntgs, dandose -una
qtpgfiu por dosﬁso (Léy_do Wolfﬁ: dién£6s funcionales
provocan la orieﬁﬁuéién trubccﬁlur'éseu).

5, Los tvnnﬁdtismés provocan rrpcqontemehfébosteg
porosis dobido al'duéuso‘ésoq'dsintébfc;énéiﬁétdé irri
'gAC16n sanguinea, sobre todo en froctiras.
Cnrnctpristiéus Clinicas

. Bs frecuente en ancinnos Yy en mujeres ppsmenopéu-
gicas, manifestandose generalmento con dolores dscos y
fracturas patolédgicas particularmente en columnaivoﬁtg'v
bral y‘bnrus vééos en cbﬁneo;qutvemtdades Yy pelvis, -
No es excepeional la litjosis renal,

Puedo ser loealizada como on el caso do artritis
erdnien evolutiva debido a la prolongada inmoyiliza---
cidng o generalizada,

En algunos cpsos puode observavrsoe rosoprelon cope-

pleta mandibulor con atréfia progrosiva del maxilor lo
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calizada o generalizada,

Caracteristicas Radiogrdficas

Radiograficamente se traduce por ¢l aumento de --
transparencia de los huesos afectados, y cventualmente
por una mayor visibilidad de las trabéculas éscas. liay
adelgazamiento de ln cortical y ensanchamiento de los
espacios y conductos de Havers en el hueso coapacto; -
en la csponjosa el trabeculado 6sco es rcabsorbido y -
reemplazado por médula adiposa. Puede no haber altera-
cién en el contorno general del hueso alveolar, porque
la atrofia del reborde alvecolar y la ostecoporosis pue-
den ocurrir independientemente,

En los estudios de laboratorio aparecen normales
los valores de calcio sérico, fésforo sérico y fosfata

sa alcalina,

Diagndstico piferencial

Ostcomalacia, que es un defecto bdsico en el meta
bolismo mineral y no en el formacidén de matriz osca, -
Radiogrdficamente son casi idénticas pues en ambas hay
reduceidn generalizada de la densidad dsea, Clinicamep
to se diferencian porque en la osteomalacia hay encur-
vamiento pronunciado de los huesos afectuados,

£l dingndstico se deberd hacer con radiografins -
eujdndosas de varios hucsos, y con exdmences do labora-
torio ya que los valores de caleio, fdésforo y fosfata-

g0 alenlina on suero estdn nlterados en 1a ostcomnla~-




Bs causal. Puede ser Gtil la “tiliZQ°16“1d¢.9"dP§;

genos y-estrogonos aunque no halla carcncia de éstos o

lementos. Administracién de caleio y vitamina D,
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RIZTTCULOENDOTELLOSTS
Delinicidn

Grupo de afecciones caracterizadas por el compro-
miso del sistemn reticuloendotelinl, que produce una -

proliferacién anormal, a veces tumoral de histiocitos
que contienen cantidades variables de lipidos (histio-
citos X), y una fugocitosis de células reticuloendote-

linloes.

Etiologia

Desconocida.

Caracteristicas Clinicas Generales

Entre las diversas funciones de las células reti-
culoendoteliales se encuentra la fagocitosis, que no -
solamante fagocita cuerpos extrafos corpusculares, si-
no también prodictos metabdlicos secundarios intrad---
s8cos normales y anormales, Esta funcién es representa-
da por los grupos de enfermedades denominadas reticulo
chdoteliosis, caracterizadas principalmente por:

Una frecuencin considerable durante los primeros
tres afios de vida, En la mayoria de los casos sc pro--
gsentan primero los cambios bucanles, gue afectan hueso
y tojidos blandos, Bn tejidos blandos hay hinchazén, -
Weora y noerdsis de oncia, jlay diontes dolorosos y --
flojos con retraso do la eicatrizacion luego de las ox
tracciones dentales,

La afeceion mias frecuento del maxilar inferior os
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ln tumofaccién con dolor. Su diugnéstjco sc¢ confirma -
modiunto un. biopsju, y con ellu- sc hallu frecuentemen—
te una cnlecclon Pocul do histlocitos proliferantcs cn.
forma de tumores distribuidos pov_divprsos érganos. y -
tejidos, especialmente el todiﬂbflinfﬁtico y médula 6~

sou, lxiste fetidez de aliento,

quqctoristicds Rodiogrdlricas Gonerales

Huy pérdidu de hueso alveolar con desplazamiento
0 oxPo]incjén dcntnrlu y nfecctén de hueso ulveolar en
1n blfnrcuul6n 0 Lvifurcucién nuy hucsos en esponjosa
con zonus uisladns en socabados y es comun encontrar -

zqhgs mﬁ;tiplos1dc-uu0malihs[6seus,

onnéstlco y “Iratamiento Gonoruleb

Pl pronéstico 08 mnlo bues. tiunde gcncrulmonto it
nxtbndorsu a pesnr de la itv1d1nclén y fdrmucos. Bl --
trutumionto consiste en ruspudo de ]u lesion y tern-
1p6nt1cu do gostén, consistontu en transfusiones, anti-
bidticos y uvsloeroldes covticosnprurvonulos, aunado a n
m. higioene drul estrictd yfé#tbnccl6qfde:dlont¢§_ureé;
tados,
Glosificneion
Ty Rotienioomloteliosis No Lipida (nistiocitosis X)
on histioeitos que Cagoeltan fisiolégicamente colosto-
rol.efrenlante nbbmul '

Yo Enfy de Lotterey 8iwo (histineitosis maligin)

3o Enf, do Hond Schuller Christian
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3. Granuloma Eosinofilo de Hueso y Pulmén
II. Reticulocendoteliosis Lipida. Trastorno del metabo~
lismo lipido en donde existe fagocitosis de células re
ticuloendoteliales.

1, Enf. de Gaucher, y otras que no afectan a los
maxilares por lo jue no serdn mencionadas.
NOTA: Clasificacién por el producto metabdlico especi-

fico implicado.

RETICULOENDOTELIOSIS NO LIPIDAS

Enfermedad de Letterer Siwe

Definicidn

Es la variante de piel y tejidos blandes. Frecuen

te en nifos do un aio de edad o menos.

Etiologia

Desconocida

Caracteristicas Clinicas

Afecta por igual a hombres y mujeres durante el -
primer ailo de vida y excepcionalmento on nifios mayores
y adultos, El lactante suole presentar uno o pocos né-
dulos cutdnoos duros de color rojo o pdrdo como picady
ro de insecto, Luego hay participaeién cutdnea genera-
Lizada on formn de exuntemn maculopapuloso o nédulos -
discretos miltiples con ulcoracion, descamacién y hoeno
reagias, Existo linfadenopati{a gencralizada,

Frecuentemento hay hepatoesplegnomogalia con fo-~
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hricula, anemia, leucopenia y trombocitopenia. Es una
cnfermedad aguda y diseminada con acumulucién de his—-
tiocitos en tejidos blandos, jlay papcitopenia consecu-
tiva y complicaciones secundarias como la caquexia pro

gresiva.,

En maxilares hay afecciones y aflojamicnto o exfo

liacidn de dientes deciduos.

Caracteristicas Radiograficas

Son notorias las lesiones dscas con miltiples ra-
diotransparcncias mal definidas con poca respuesta --
reactiva periférica y a veces simula osteomiclitis, En
los maxilares hay pérdida dispersa de hueso alveolar,
Su diagnéstico se basa en la biopsia de un ganglio lin
fatico,
Pron6stico y Tratamiento.

No hay tratamiento y su prondstico es desfavora--

ble,

Enfoeprmedad de Hand Schuller Christian

Pofinicidn
8 un trastorno crinico en el que partieipan mu--
chos sistemas, tojidos blandos y huesos,
Etiologin
PDoscopocida
caractoristicas Clinicns

Pucde comenzar en la lacltanein pero tamhién 1lega
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n afectar a adultos. Se caracleriza por exoftalmos, --

diaheto; insipida con polidipsia_y‘poliuriu‘dadas las®

infiltrgcjgnés histiocipicas fortuitas de las regiones
hiporisfabihS, hibotulﬁmlcqs y retrorbitarias.

éé obschan trastprnbs en los mdxilqres»en mas del

10% ué.lbé?bdébs. La @nciu,$e Lorna pqu,_p;andq'y es-

ponjosa, y extste dflojumiento;y;pérdida’ddnturia simu

1lando infeccidén parodontal o periapical.

Caracteristicas Radiogrdficus

Egiston lesiones 6scas rudio;ﬁcidus principalmente
oq;prdﬁéo, Y es evidcntc-ﬁﬁu'déstruqcién.6Séa‘@ds,allé
do. los 1imitos ofigindles‘dclilighmento periodontatl,

Lﬁs les;ones 6sens en maxllar y erdneo aparccen -
como defectos en socub6d9$i sin ssclerosis reactiva, -
llqgnndo a perforar la cértezu y tablns‘intebior y_éx-
Lebi@finésﬁectiVnmcnte; Las’1csiohes"eh crdneo'dan_as—
peétdidé "éréhebﬁgéogvdficON, Los dientes afectpdds --
daﬁ Qpavienciu de flotar en ol_espucio yl;u radiotrans
pq#éﬁéiu Qaviu;éégﬁn 91'estudid;ylldculizqcién de la -

enfermedad,

Prondstico

Reseprvido
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Granuloma Rosinéfilo
Definiciodn
Es la variante mds benigna del grupo de reticuloen
doteliosis no lipidas, en cl cual la participacién inji
cial sucle circunscribirse a un hueso o varios, sin --

signos de ntaque cutdnco o viceral.

Etiologia

Nesconocida

Caracteristicas Clinicas

Se presenta pvincipalmonte en nifios mayorcitos y a
dultos, con predominio en varones. El ataque comienza
en los huesos del crdneo y posteriormente se afectan -
casi todos los demds huesos del esqueleto. Existe tume
faceién de tejidos blandos en zonas afectadas y es fro
cuente en las zonas portadoras de dientes en ¢l maxi--
lar superior,

Simula una enfermedad parodontal o infeccidn peri-
apical. La tumefaccidén y ulceracién de la encia es fro
cuonto alrcdedor de un dicente flojo y doloroso, Las le

sionos por exodoncias, po sapnan facilmente,

Caracter{sticas Radiogrdficas

Existo unn zona focal notamente circunserita de --
destruceion dsca nue remeds tumor, Las losiones solitn
rias en los espacios medulares pueden sop miltiplos y
hay perforacion de la cortical (es comin en wmixilares

y erdneo), on tanto yno las losiones en huesos planos
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ticnen aspecto de sacahocado. En los huesos largos és-
tas lesiones son irregulares, lobuladas y expansiblcsz

Las raices de los dientes afectazos parccen flo--
tar en tejido blando con nitidéz de los wdrgenes de ra
diotransparencia.

Su diagndéstico sc basa en un exdmen ecsquelético ge
neral, ya qne pucde haber lesiones asintomaticas adi--

cionales en otros huesos.

Tratamicnto

Legrado.,
NOTA: Las Reticuloendoteliosis no lipidas se diferen--
cian entre si por la edad al inicio de la enfermedad,

extensidn del tejido afectado y su pronéstico.
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'RETLCULOENDOTELIOSIS LIPIDAS

Ehfcrmcdud de Gaucher
Delinicidn

B8 un trastorno horeditario del metabolismo del -
esfingolinido (un glucocil-cerebrésido) que se almace-
nJ en. colulus retjculoondoteljalcs quo-pvoscnta una —-
distcncion mublva en todo el cucrpo, pr:nclpulmentc en

higado, hazo y médula ésca.

Itiologia
Se han encontraldo 3 tipos genéticos:
- Tvqnsml@ién'como cardctor reé631v6iandeliuno con. ex
presion clinich en la vida adulta (es el mdé'fbecuen—-
te),
Cardcter dominante autosdmico mendeliano en adultos.
- Rocuesivo mendeliano con wanifestaciones neurclégicas

Qn ﬁlﬁus.

caracteristicas Clinicas

Istos qopengpﬁ'dé Lo edad en quye QparggéH;Los_siﬂ
tomas y genorblménﬁé hay hupatnesplognomoguiiu, dolor
squolético Y tvuwtolnos motores o invalidez por las -
lnsioup§ en la médnin dsen, lxistu tumhlén debtlidnd.
pigmentaciones cutdpnens amarillentos, lesfones dspas -
gon fquanns patolagiens y delormacidn do huesos lar-
BOS

Bo oncuenira up low pacientes pancitopenia (nnﬂ*é

min, leweopenin y trombocktopanio acimpaiodas michos -
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‘vecos de diahetos homoredgica, reflejo de 1o lesion me
duldr)glcnn participneion magiva de otros drganos y tg
jldon como ‘hazo, hlgndo, nnlmon y cerchro,

n lLos muxl]urcs huy deOLLOb ostcuporotlcos irre
‘gulares con dilotacién gradual y adelgazamiento de 1ln
cortonn,

Hay vcsopcién de lus rafees dentales sobre todo -
on los mnluré&*ihférlorcs; LuS”cxbruccioncs“dentul¢$'-
producen Suortbeﬁémbrrng;ns.

n niios, ]hsﬁéﬁructor{sticus son: debilidad gene
rnl, htpcvtonlu, vctrnso lislcu y mental, hepaloosn]cg
=nomcgulln. No huy pigmentucién cuténeu, pero hay gran
qupclun o méﬂuln_éseu con la consiguionte pancitope-~
nin que produce lnSMherLO en el scgundd aito de vida,

Su ulugnéétlco He sta ch"}u obéérvhcién'frocuon-
o-do In foSfutusA ﬁuidu’ddlisﬁgvo.

‘Caracteristicns nudiogvdficus

varfan, oscllundu untru unsunchamlcnto del condue
Lo modulnv y udolguzumlonto de la corticnl. hasta mule
Llplos UOfuans rudlotrnnspavontes civcunscritos y en-
'sunchnmlunto mu(nfibinvlu con nspecto do matrdz do Br
Jommeyop,

Prondstico

B ninos os dosfavorabloe y en ndultoﬁ sigue un -

Jupgn cuprso progrosivo,

NOTAL Jas Reliculoendoteliosis LEpidus son wh grupo.de
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enformedndes Jejunamente relacionadns entre si con ca-
racteristicas comunes como son: prondstico malo y de -
transmicion hereditarin por un sdlo gen,

e todas éstas unicamente la eniermedad de Gau--—
chep presenta munifustacionué bucales por Jlo que ¢s la

mica que mencionamos cen éste grupo,
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OSTEOMIELTTIS ”
Definicién *
Es una enfermedad inflamatoria de hueso y médula
léseayéuusuda por una‘infoccién piégenu.~
Etiologia
Sc désenéudcna con.una infeccion por:StaphyLococ;
cus aureus y raﬁus veces por Staphylococcus albus, es-
treptococos, neumococos, gonococos, bac1los coliformes
y H. 1uf1ucnzno.
Estos llegan al organismo a través de las siguien
feSSYiQSk
1.'Siembra'hémat6gena.
2, Extvwsién directu ‘desde un foco vecino de infeccién
(abscuso dental periupical, nbsceso pnriodontal Y ar-—
tvitis supurada),
3, Como consecuencia de un traumatismo que deja exnues:
'to al hueso a la contaminacion bncteriana (rractura a—”

hierta, lesién penetrante de tejide blando, ete, ).

‘P_gt_osenia

” _Pnimevamepto hay‘uuu reaccién_supurapivazon.La.cg
yidad medulap que se pvopagq oﬁ‘tvés-dirocciongér‘

1, Por ol tojiﬁo §snonJoso;

Hacin afnéra 0 hacia adentro cn direceién a 1 cor-

oz,

3, Ponetrande 1n ldmipa corticol en donde se puede fop
map excavacidn debajo del poricstio levantando esta ~-
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membrana por encima de hueso. La su erficice de la cor-
teza empuja al pus subperidstico o través de los con--
ductos [llaversiunos y de Volkman arrancando cada vez --
mds peridstio y provocando que ¢l hueso sc ponga mis -
isquémico. Hlay formncién de vasos trombosados y los ém
bolos sépticos pueden lormar absccsos pidgenos cn todo
el cuerpo (osteomiclitis hematdgena). Las trabéculas ¢
seas pierdén su irrigacion sanguinca, sc necrosan y sc
vuclven secunestros alrededor de los cuales se formard

una nueva cisecara osea llamada involucro. La reaccidn

supurativa puede llegar a los tejidos blandos adyacen-
tes formando conductos fistulosos por los cuales cl -~
pus encuentra salida disminuyendo la gravedad de ésta

enfermedad.

Ostecomiclitis Aguda

Caracteristicas Clinicas

Se munifiesta como ana enfermedad genceral y de co
mienzo subito acompafinda de sintomas locales como au--
mento de temperatura con linfadenopatia regional, a---
grandamiconto y sensihilidad de gldndulas salivales sub
maxilares, tumefaccion en la zons afectuda cextendiendo
se hasta cuello, Jeucocitosis, rubor de piel y mucosa,
y dolor local intenso de cavdcter punsatil, Existen se
cuestres 6scos y formacion de fistulas interhns o ox--
terpns con desciarga do pus, Puede haber fractupas pato

16gicas por la dehilidad dsea, Cuando afecta al maxie--
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lar superior, la zona de infeccidén inicial es loculiza
da; en la mandibula la zona lesionada cs difusa y ex-<x
tendida,

Se presenta a cualquicr cdnd aunque existe una --
forma especifica en nifos lactantes,pequeiios en los --
que muchas veces provoca una deformidad facial debido
a la afeccion de los centros de crecimicento maxilares.

Bucalmente*hay aflojamiento y dolor de los dien--
tes de la zona afcctada con la consecuente dificultad
o imposibilidad para comer. En afecciones mandibulares
puede haber parestecia o anestesia del labio inferior

por el proceso supurativo,

Caracteristicas Radiogrdficas

Se manifiestan cambios después de dos o tres sema
nas del inicio de la osteomiclitis. Existe rarefaccidn
irregular por la destruccién de las trabéculas de la -
esponjosa con aumento de espacios de la misma (zonas -
radiolucidas dispersas). Posteriormente hay formacién
de secuestros que dan aspecto moteado o apolillado ca-

racteristico,

Pronéstico y Tratamiento

Antibioticoterapin y drenado, En casos graves so
realizard el desbridamiento quirirgico de los fragmen~-
tos secuestrados,

81 ol tratomiento es adecuado, la osteomiclitis -

so tpansforma on poriostitis do tojidos blandos o cely
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1litis, Posteriormente sana,
Si no se traﬁq_ﬁebidamonto la enfcermedud-entra cn
un estado crénico ¢ incluso puedc complicarse con una
'sonticemia, toxemiQFQICnfermedad amildidgg, qu2 pondri

a cn peligro la vidaJdcl pacicnte,

Ostcomielitis Cronica
QQracteriStipas Clinicas

Pucde sév una ‘enfermedad primaria cuando los. mi-=
cvorbanismos subvirulcntos 1nrcctaﬁ u] hucso o 8i oxis
te una distrofla osea prolonhudu como Ln la. enfermedad
dc Pusut 0 en lu Ostcopﬂtrosls. Tumbien puede ser una
-pnrcrmedud secunduria_despucs»de cualquier osteomieli-
tis aguda que no fuévtrntadu o lo fué de forma insufi-
ciente,

Puede haber factores prediéponentes para el dosa-
:p?qilo do 1a osteomiélitis'créniéa como; malnutricién,
diabetes, uremiu, sifilis, tuberculosis, actinomicosis
Yy radinciones.

Se manifiesta en. forma localizada y persistente -
por el cprocimiento de alcrorguanismos ¢n el hueso muer-
to, on doade ho existen defensas, Si la afeccién 08 -~
nuy grando y no ha ‘tenido tratawicento, la fnsc cvénlcu
08 My prolongada persistiondo por vnvius aios, liny ==
formacidn de secuestros que quedan como inhvpluecros o
80 oxpulsan eon los doécuvgbé do'pus‘ntvﬂvés de loz

trayectos f{istulosos intra o extrabucales,
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Existo dolor ‘intermitente y leve,-y raras veeces -
aumenta:la temperatura covpoﬁul puodieﬁdo o no haber -
leucocltosis. Hny exusevvucioncb pcriédicus ubudus -
companndns de dolor intenso, tumefaccién Yy pirexla con
duracién de 3 o 4 dias, alividndosc con las descavgas
ggjpus. Después la cnfermududxvuelve a quedar-en rela-~
tiva ihactividad;'Ld;formééiéﬁ de hucsa nuevo pucde au
‘mentar el espesor de hueso maxilar provocando ésimeLéi‘“
tria facial,
” Bucalmente hay aflojumiento y sénsibilidad‘dental
asi como diftcu]tnd pava masticar. En los lugares por
donde 8o elimina lu pus, quednn multiples cicatricos

que a yeces-no curan bien.

Caracteristicas Radiogrélicas.

Dopundu del. estudio.»nn los primcros estadios no
,huy u]tevaciones evidentes ‘porque el materlu] calciri-
cndo sepapado es insuficiente para tcner visibilidad,

Posteriormente. lus trabéculas 6seus de ln zona a~
roctudn B0, udelgazun y tionon uspecto horroso perdien-
do dospués su continuidad, Mds tarde hay zenas do des-
truccién dsea qgé'dQn‘lugqr_gl motoado cnracteristico
siguiondolo la fdﬁmhdiéh'de socuestros do tomafio 'y ni-
mero vapiabloe, Los secuesiros aparccen mds tensos que.
o) hueso normal,

La formacidn de hueso nueyvo (mAs en nifios), aparg

ee como unn sonbra gris por fuers de 1o placo cortical.
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Las cloacas se ohscervan como sowhras ohscuras que atpra
viezan la opacidad, éstas penetran el involucro y per-

miten ol paso de pus extra ¢ intrabhucalmente,

Prondstico y Tratamicnto

la antibloticoterapin, el drenaje de pus y sccues
tros produce lu curacion cspoutducn y rdapida de la en-
fermodad.

81 el tratumiento es ineflceiente, la enfermedad -
se proloaga mis y provoca la pérdida de gran parte do

hueso,
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QUISTIE TRAUMATLCO
Quiste (sco Solitario; Cavidad Idiopdticu; Qulsté Heme

rrigico; Quiste Osco Unicameral. 3

Definicién

Es una cavidad ésca desusada, resultante de hemo--
vragiu’intrumddular de origen traumdtico que no experi
men ta orgnnizucién Yy repnrucién normales Yy sin. revesti:
micnto. opitcliul bor lo quo el termino 'quiste' no cs
muy -adecuado.
Rtiologla

s desconocidn, aunqgue se han propuesto otras~tco
rias do origen como sonz tumores 6scos con dcgenera———
cion qn]st]cu; metubolismo cdleico anormal como en. el
de unn onfcvmedud paratiroiden; origen en la necrosis
de lu médulu grasa por isquomiu; resultado finul de u-
na 1nfcccion cvénicu de bnjo grndo' osteoclasia pov
gpusgovno civculutovio 4 causa de up ;rqgmutibmo que -
gonera un dpgoqullibrio entre OBtcoéigsib y_ycpqrqéién
éécu, ~
Curso. Clinigo

La hemorragia intrawedulpnr de orfgon traumitico -
produce reparacion pop ovgonizaeidn del codgulg y‘form_
maeidn ultorior de tejido cunoctiyb y hﬁcsb»nué?o;fpo~
1o uﬁu voz lesionada una zonn do huoso pspohdoﬁb'cbn
méduln homutopoyétiou QNcuvrnda entre hero cuvticul.
1n opganizaed on dul cnnuulo talln, sufriendo licuaeion
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lentn y posteriormente cs encapsulado. La fibrina qél
coigulo s¢ reabsorbe Junto con ¢l hueso nceerdtico ori-

ginundb una cavidad vucia en cl -interior del hucso,

Caracteristicas Clinicas

Elréonteujdo del duistc es liquido o.scmiliquido;
compuc&to por: Pibrlnu, leucocltos 'y cclulas gigantes o
tejido de grunulucién con lruhmentos do hu;ao nccroti-
cpfjpucde haber cupsulu fibrosu 0 no, y o veces ostda -
vacia,

s indoloro y a vcccs_nhmcntu de tamafo por un c-
down infiltrante prbgvcsivb]sobhe'lh'bqse de 1la 10§-=-
ipigq46p'dpl drenajo venoso. Tiende a cesar al llegar
] {n’cnpu corticul ésca. En ocuctones ¢l trauma causal
es Lun levo quo el pacicntc no lo rccuevda'- 1 tiempo
entvc c] trnumntismo Yy 0l descubvimiunto del quisto vui
'riu cntvo un mes y 20 afios,

Es rrucuente en puvsunus Jovenus. 18- nnos promo--
-dio, ¥ en ln-sogundn décadn do vida (75% sogun “OWG)
Bs mus frecuente on vurones con . unu. rulncién dc 3.2 --
contru mujurus debido o lu mnyov exposicibn dc truumu-
Lismog de los hombros,

Ja-poreldn posterior mundibgluv es lo mis qrqcfu#
dg, puro sv han encontrado cusos on 1a pogién incisiva
pues on ésta zono estd contenida lu méduln homatopoyé-
ticn on los jovenus, S6lo on ol 35% do los casos sp ha

ohsoryndo ngrandamionto sandibulap y se deseybre pop
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exposicién  radiogrifica sistemitica. Es raro en cl ma
xilar superior, '
Las pulpas dentales en la zona afectada permanc~-
cen vitales., A la incisidn se comprucba un liquido pa-

Jizo, restos do codgulo o nada, sin membrana cpitelial.

La presidn hidrostdtica intraquistica es muy baja.

Caracteristicas Radiogrdficas

Sc obscrva una zona radiolicida de tamaio varia--
ble, levemente contorncada, a veces con un delgado bor
de esclerdtico (halo radiopaco segin la antigucdad de
la lesidén), debido a la osteogénesis dependiente de la
erocidén de hueso por la presidén vascular congestionada
en la periferia,

varia en tamafio desde 1 cm hasta ocupar toda la -
zont molar del cuerpo mandibular y parte de la rama as
cendente, Es raro el desplnzumiento dental y la lamina
gura estd intacta, Suele observarse por encima del con
ducto dentario inferior, llay resorcidn de trabéculas -
en la zonn afectadn, La radiografia panordmica es un -

mpdio elicdz de dingnédstico,

Tratamiento
Enuclencidn guistica quirdrgica, La reparacion 6-
soi 80 lleva a cnbo entre 6 y 12 moses, 81 os amplio,

80 coloca virnta ésea, Se cree que son Jesiones autoli

mitantes capaces de remitiy ospontdnocamente,
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DEFECTO 0STEOPOROTICO 1POCAL DI LA
MEDULA OSEA EN LOS MAXILARES

Definicion

La médula hematopoyética se encuentra normalmente
en el dngulo de la mandibula, en la tuberosidad maxi--
lar y otras regiones, pero su presencia como defecto -
focal rudiolﬁcido es desusuado, La médula es estimulada
como reaccion a exipencias de mayor produccidén de eri-
trocitos, y ésta médula hiperpldsica sce extiende entre
las trabéculus dseas adyacentes, lo cual aparcce radio

graficamente como una osteoporosis con adelgazamicento

de la cortical.

Etiologia

Traumatismo.

Caracteristicas Clinicas

[l 77% de los casos se presenta en mujeres y cn -
un 83% c¢n la mandibula, Son lesiones asintomaticas que
go diagnostican mediante el exdmen radiogrdfico perid-
dico, y son comunes en zonas desdentudas, lo que supgie
ro que son producto de la falta de regeneracidn dsea -

nopmal después de extracciones dentarius,

Ccaractori{sticas Raudiograficas

Tiene predjleceidn por o zonn de molares inferio
res y apareco como una zoni pradfolicjda de tamafio va--
rinhle (va de wilimetros u centimetrpos o mds) con una

periforin mpl definida por la falta do preactividod doel
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hneso adyacente, La médula dsea roja estd normal. Las
trabéculas son largas, delgadas, irreguiares y caren->
tes de uno capa ostcobldastica,

El diagnéstico radiografico en algunos casos es -
inscguro por lo que es preferible investigarlo quirar-
gicamente, Box ha demostirado una resorcidn dseca asocia

da a la hiperplasin medular.

Tratamiento
Una vez diagnosticadn, no se necesita de mds tra-

tamiento,

Dingndéstico Diferencial
Radiopgrdficamente sc diferencia con; Infeceiones
dentales residuoles, ncoplasias y quiste traumitico de

hueso,

N i ———



QUISTE CILIADO QUIRURGICO DEL MAXTLAR

Definicion

Bs un quiste do implahtucidnébcn'cl cunl el epite
lio del:seno maxilar queda dtrupddo en la linca de cn-
tradanuiﬁﬂrgicn al seno, proliferando hasta - conformar
fp@q;cuyiddd;qhistiCu anatomicamente soparada del seno,
Etiologin

Sc genera despuds. de la penctracion quirdrgica en:
el seno maxilar, por lo genoral en una operacidon Cad--

well-Luc.

Qgpngtéristicds Clinicas

La mayorfn de los casos s¢ presenta en paclentes
de edad medin o nvnnZudu,que»quuhménte f¢riordh dolor
Iihqspopificd mal localizado, sensibilidad y’moléstias
en el Mdkilnr sﬁpéﬁiqb;-Al intnrfogntdrio siempre se -
pQVQlu uﬁ,pﬁocédimieﬁtd quirﬁvgléo on éf'Mukiiur o en -

ol seno de 10 a 20 aifos antes,

caracter{sticas Radlogralicas

Se aprecin una zonn radiolucida bien definida, re
LQCibundu con el seno maxilar o inadvirtiondolo apuren
temonto y con separacidn spatémica, Esto se comprucha
fhyectando eliscudvqou unp substnncih radiopnen, 1) --
nuisto queda vaco,

uiatolégicamuntu estd tapizndo por epitolio eili)y
drico seudoostratificady igunlxni_dollﬁono. gu pared -

va do tcdiub»nnhudtivb ibroso con o stn'inrjltpudn in




Eaucleacién quistica. No tiende a recidivar,
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RESULTADOS

Bs importante obscrvar que ol organismo humano c-
foctin sus diversas funciones como un todo, nunca en -
formn aislada en sus componentes, y ¢S por cllo,'quo -
ul ser alectado por factores oxtrinsccos ¢ intrinsccos
lag alteraciones que sufre generalmente se encuentran
en varias do sus estructuras, drgunos o sistemas. Bl -
sistéma 6sco no e¢s la excepcidn, y asi, on cuanto o --
los trastornos que afectan a los maxilares, que son --
nucstiro objeto de estudio, y en buse a nuestra clasili
caclén, hemos encontrado los siguicentes hallazgos:

Los trastornos 6soos que constituyen parte de las
enfermedades hereditarias afectan en Corma importanto
ul organismo en general, haciendo dudoso y muchas ve--
ces mnlo ol prondstico de éstos pacientes y casi impo-
sible su tratamionto total. Los resultados domuestran
que. los signos mds comunos son , tanto cl daiio al Sis-
tema Nervieso Central causando retraso montal, afeccio
nes Opticas, 6ticas y pardlisis focialy como trastor--
nos curdiacos y rospiratorios, Kl esquoloto se afectn
por debilitamionto, fractupas putolégicas o grandes de
formagiones como en vl easo espoeifico do crinpo el --
cunl generalmente aumenta de volimen, cspesop y densi-
dady y Jos hnesos de eara, ol sey afectados provocan -
focies caractor{sticas,

Awora, los maxilares se oncuentran afectados pop

e —
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éste tipqyde tyastovnos tanto por aumento de volumen -
como por‘disminucién'd falta .de desarrollo de sus es-—5
tructuras, siendo la mandibula la wds COmunﬁento afec-
-tada,

Los“dtentcs se obscrvan en mulposicién, con apari
c16n de dientes supcrnumemmoq 0 auscncias y existe -
rctardo eruptivo en. ambas denticiones. Sus tcjidos son
~frecucntemente afectados por hipercementosis, hipopla-
sins y calcificaciohéé pulpares.

Asis’como'se puedc observar, 1as-putologias en nma
:xilares revistcn grﬂn importanciu en la préctica profe
sional diuria de] odontologo, y ¢s por. ello que debera"
_prepnvarso para lograr.un oportuno diqgnéstico clinico

y radiogrdfico.
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CONCLUSTONES

Los trastornos de maxilares forman parte de las -
enfermedades que afectan al sistema éseo en general, -
desde su desarrollo, su transmicién genética, al ser -
adquiridas en diferentes formas dentro del dtero matepr
no o a partir del nacimiento. Es decir, como parte in-
tegrante de patologias que llegan a poner en peligro -
la vida del pacicente o hacer poco favoruble un pronds-
tico, las afecciones maxilares dehen ser hien conoci--
das y estudiadas por parte del Odontdlogo cowo un intg
grante del equipo de la Medicina Integral, ya que el -

diagnéstico oportuno de éstos trastonros guiarda a una
prevencién o limitacidén de tan importantes sindromes y
sus irremediables consccuencias. Sindromes gue trase--

cienden de manera imprescindible en ¢l organismo, sin
respetar edad ni soxo, Su frecuencian es relativa ya --
que pasa inadyvertida en miltiples ocaslones dificultan
dose un exacto control] estadfstico, Generalmente impo-
nen un prondéstico incierto, sohre todo en los trastor-
nos Herediturios, en ellos el tratamiento no es especi
fico y consiste en hacer lo mas normal posibie loa exis
tepeia doel paciente, devolvidndole Tunciones y maniee-
niendo firmes sus comdiciones de vidao, 0 bhien, trata--
mientos quirirgicos como on la mayorfa de los trastop-
nos del pesarrollo, tratamicentos complicados y que mue

chas veeus gquedan fuers de las posihilidades ccondiie-w
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cas de 1a_poblacién_afoc@adn;:No[nsi en los trastornos
No Hereditarios, ya. que como se ha podido observar, o}
tratamiento es~especific0’y la mayor.de las veces sen-
cillo, brindando asi un pronostlco alcntndor.

Se han” cncontvado casos en que la patologia dsca
se ha_desarrollndo_pasando inadvertida aupesar de con-
591@&5 ﬁédiééshﬁ odéntdlégicas previas, e incluso cé—-
s08 en los que no es. descubierta sino hasta 1a autop-
sin._Bsto sugiere que. no se ha dado la suficiente im--
portancia al estudlo del Diagnéstico C]inico y Radio-—
grdfico de entidades patologicas de maxilares 0 blen,
quo hasta 1a poblacién aroctada, como’ es do esperarse,
carece de la- informucion necosaria o 1os recursos que
pucdan orientarla a revisiones medicas especificas.

La capacidnd de diagnéstico por purte del proro--
sionista de la Salud, cada vez se hace mas 1mportanto
eh la Medicina moderna. Los avanceu 1ogrados hasta la
actualidad puodon atribuirSG en gran parte n los me---
d1955cientificoa y tecnolégicos por los cuales el Odon -
t6logo ohtiene el "eontaeto" con ln patologia, s de--
eir, a tener mayor visién y mejor entendimiento a cepr-
ca dol ohjoto do atencidn,
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PROPUESTAS Y RECOMENDACIONES

A) Desarrollar programas de estudio cn los que sc enfa
tice sobre el diagnéstico clinico y radiogrdfico de las

patologias dseas en Maxilares.

B) Croar programas de salud en Instituciones Plblicas
que vayan enfocadas n la prevencidn y diagndstico opor-

tuno de los trastornos en mpxilares.

C) Serd de utilidad la asesoria de un profesioaista --
que pueda hacer conciencia en la poblacién e incida cn
sus condiciones de vida con el fih de prevenir dstas al

toraciones,

D) Es do primordial importancia c¢l conscjo de todo un
cucrpo de especinlistas para dar las mejores posibili--
dades de provencién, diagndéstico y tratamiento a los pa

cjiontes,

E) TImplementar las condiciones que pigen la vida do ~-
los paciontes afectuados por las altoraciones lleredito~-
rias on ol si{stoms 6sco y que hap sido dotoctadas para

asi{ llovar un buen control do los mismas,
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