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INTRODUCCION

La Disostosis Cleidocraneat es un padecimiento poco comiin el cual
esta asociado a la herencia con un patrdn autosdmico dominante. En la
presente investigacién se realiza una recopilacidn bibliografica tanto de
libros, como de articulos de mayor actuatidad , con respecto a lo gue se
refiere a fa alteracidn ya mencionada. También se presenta un caso Clinico,
en ei cual se describira pasc a paso lo que fue su llegada a la clinica |, su
historia clinica, su confirmacion de el diagnéstico de acuerdo a los datos
obtenudos , y la elaboracién de un buen plan de tratamiento , al cual le
daremos seguimfento ambién.

Después de haber recopilade ioda la informacién bibliografica,
enconframos gue todos comnciden en gue la caracteristica mas comun de la
Disostosis Cleidocraneal es la ausencia total o parcial de las claviculas |
aungue también presenta muchas mas alteraciones las cuales son también
caracteristicas en la enfermedad, estamos hablando de hipoplasia del
maxilar , puente nasal ancho , dientes supernumerarios , dientes retenidos ,
patologias asociadas a los dientes , como son quistes dentigeros , también

defectos de ias vertebras, 0idos , pubis, manos y extremidades inferiores.

Al principio de la introduccién mencionamos gue fa enfermedad es de
cardcter hereditario de forma autosdémica dominante , por lo tanto tambien
mencionamos algunas bases geneticas para poder entender por que la
enfermedad se presenta de esta forma,



Por otra parte dentro del trabajo se encontrara desde la sinonimia |
hasta caracteristicas clinicas , pian de tratamiento , pronostico efc, en si todo
un seguimiento de lo que es la Disostosis Cleidocraneal

En lo que seria la segunda parte del trabajo presentamos el caso
clinico , en el que se describe paso a paso toda la evolucion del diaghostico y
del tratamiento que en este caso es guiritgico , de el paciente



DISOSTOSIS CLEIDOCRANEAL.

1.0 SINONIMIA,

Dentro del contenido de este frabajo, comenzaremos por mencionar
alguncs de los diferentes nombres con los que se menciona o denomina a fa
Disostisis Cleidocraneal, a través de textos y/o articulos referentes a esta
patologia.

+ Sindrome de Mare y Sainton (1)
+ Enfermedad de Marie y Sainton (23,4 5

« Disostdsis Mutacional ¢z.1.5)

« Sindrome de Scheuthauer Marie Sainton ¢s.25)

¢ Craneocleidodisostosis (2.5.4»

+ [Displasia Cleidocraneal (z 1.6.8 3 10 11 12.13.14 15 16)

+ Disostosis Cleidocraneodigital (1:

» Disostdsis Cleidocraneal (1 8 914 47 4 18,12,20.5.7)



Disostésis Cleidocraneopélvica (1)

Disostosis Generalizada (1,

Displasia Cleidofacial (1)

Displasia Osteodental (1.14)

Cleidocranialiasis (4

En lo sucesivo nos referiremos a esta patologia con el nombre de
Disostésis Cleidocraneal, por ser el término mas usado por los diferentes
autores y por ser el que mejor define la localizacidén de las principales
caracteristicas de esta patologia, como son las claviculas ( cleido } y el
craneo {craneal ).

(=]



2.0 ANTECEDENTES HISTORICCS

Afeccidn descrita de manera independiente por Scheuthauer en el afio
de 1871, asi como por Marie y Sainton en 1897, estos dltimos fueron
quienes propusieron la idea de referirse a esta enfermedad con el nombre de
Disostésis Cleidocraneal (o)

Existen reportes de que esta displasia © estas alteraciones
caracteristicas de la Disosidsis Cleidocraneal, se detectaron por primera vez
en los restos, principalmente en &l craneo, de un hombre de Neandertal. (1715

Como fas caracteristicas mas imporiantes de esta enfermedad, se
detectaron el 1a clavicula y el craneo, fue entonces cuando Mare y Sainton
decidieron llamarle Disostosis Cleidocraneal (17)

Los reportes de casos clinicos de esta enfermedad, se han hecho
desde gue lo reportaran por pnmera vez, Martin en el afio de 1765 y Meckel
en el afto de 1760 115,

En el afio de 1871, Scheuthauer, describid un Sindrome con [as
caracteristicas tipicas de ta Disostosis Cledocraneal, algunos autores, fe dan
el nombre de Sindrome de Scheuthauer Marie Sainton, por haber descrito
junto con las definiciones de Marie y Sainton algunos signos y sintomas
especificos y constantes de esta enfermedad ¢1s)



Mare y Sainton en 1887 reportaron un caso clinico, en el cual
encontraron la apancidn de una combinacion de aplasia o hipoplasia de una
o de las dos claviculas, un desarmolio exagerado del diametro fransverso del
craneo y una osificacion retardada de ias fontanelas, asi como las afecciones
que esta enfermedad pudiera tener sobre la cavidad oral (1s)

Marne y Sainton después de estudios sobre !as caracteristicas de la
enfermedad, coincidieron en dare el nombre de Disosidsis Cleidocraneal,
debido a {as caracteristicas que involucraban a las claviculas y al craneo de
08 pacientes gue estudiaban s,

Graig, reportd un Craneo de Neanderial que presentaba los rasgos
caracteristcos de la Disostosis Cleidocraneat (s;

Martin en 1765, descrnid el caso clinico de un paciente que
presentaba un defecto congénito de claviculas. (s,

lguaimente en el afto de 1871, Schuethauer, reportd un paciente que
presentaba dentro de las caracteristicas que tenia, una osdficacion
incompieta de las suturas craneales y un defecto congénito de las claviculas,
caracleristica ya clasica dentro de la Disgstosis Cledocraneal ()

Hansen, en 1926 fue quien propuso como una causa probable de que
se presentara esta enfermedad ¢ sindrome una teoria que se referia a la
presién intrautenna (s



Bauer, en 1928, propuso como origen de la Disostosis Cleidocraneal,
una teoria que hablaba de fa mutacién (s,

Empleando el nombre de Disostésis Cleidocraneal, fue entonces que
Marie y Sainton, descnbieron independientemente, dentro de ias
caracteristicas mas comunes de la Disostésis Cleidocraneal, el hecho de que
se presentara una combinacidon de aplasia o hipoplasia de una o ambas
claviculas, mencionaron también que existia un aumento del desarrolio def
diameftro fransverso del craneo, una ostficacién retardada de las fontanelas y
o que fuera alin mas importante, mencionaron la transmision hereditana de
la-Disostosis Cleidocraneal (n



3.0 DEFINICIONES .

ta Disostosis Cleidocraneal es una raro defecto en el desarrollo,
heredado de una manera autosomica dominante, se presenta con defectos
Gseos de distintos huesos y to mdas caracterfstico, es ka total 0 parciat
ausencia de claviculas, y el cierre tardio de las fontanelas, dentaimente se
alteran los patrones de erupcidn y la presencia de miltiples dientes
supemumerarios (2)

Desorden congénito en la formacién del hueso con hipopiasia ©
agénesis de las Claviculas, torax angoste, retraso en 1a osificacién de craneo
y fontanelas, présentz ademas, anormaiidades de tipo dental, fatanges
medias cortas en los dedos pulgares, maduracion retardada del esqueieto,
deficiencias al escuchar y en algunos casos existe retraso mental 1)

Desorden hereditario en el desarrolio 6seo, caracterizado por ausencia
¢ formacién incompleta de claviculas, los pacientes tienen una apariencia
facial caracteristica y tambén presentan anormalidades dentales :s)

Desorden importante en el desarrollo de los huesos de la linea media
o bilaterales . 213

La Disostésis Cleidocraneal es una condicion que se hereda de una
manera autosdémica dominante que se caracteriza por una osificacion
retardada o incompleta de la boveda craneana y una hipoplasia o aptasia de
las claviculas, también puede ser gue estén asociadas algunas otras
anormalidades de ofros huesos s,

4]



La Disostosis Cleidocraneal es un desorden craneofacial, es
considerada una displasia esqueletal, autosdmica dominante en ta cual los
individuos que se encuentran afectados tienen unz hipoplasia o apiasia
clavicular y muttiples alteraciones dentales (1

ta Disostdsis Cleidocraneal se considera un desorden genético del
tejido conectivo debido a una osificacién anormal de huesos membranosos y
carhlaginosos (1)

La Disostosis Cleidocraneal es considerada un desorden hereditario
en e} desarrollo del huesc que es transmitido con un patroén autosomico
dominante, se considera una condicién hereditana anormai caracterizada por
una osificacion defectuosa de los huesos craneales y por la parcial o total
ausencia de una o de las dos claviculas, ademas, se transmite como
autosdmice dominante (12

La Disostésis Cledocraneal es un desorden craneofacial raro
heredado como autosdmico dommante (14;

Rara enfermedad del sistema 6seo que afecta particularmente a una o
ambas clavicuias, los huescs craneales y el cierre tardio de las fontanetas.
De causa desconocida aunque a veces ftiene un caridcter heredrtanc
expresandose a través de un gene autosomico recesivo (2o

Disostosis . ostficacion defectuosa. considerada como un defecto de la
osificacidn normal de los cartilages 1«

Cleidocraneal ; involucracion de claviculas y craneo (1,



Disostosis Cleidocraneal - displasta congénita heredada, caractenzada
por un retardo en la osificacion de las suturas y fontanelas del craneo, y
aplasia ¢ hipoptas de fas ctavicutas (4)

Disostésis Cleidocraneal, se considera como un defecto de Ia
clavicula, osificacién tardia de suturas del craneo y una caracteristica
erupciin retardada de ios dientes (7

Se considera que la Disosidsis Cleidocraneal, es un trastorno
heredtaric, dominante ¢ recesivo, que se caracteriza por {8 presencia de
hipoplasia clavicutar, asociada g matformaciones cranesfaciates v dientes
supernumeranos y dientes retenidos (1)

Lz Disostosis Cleidocranea! es notable por aplasia o hipoplasia de las
claviculas, malformaciones cranecfaciales caracteristicas y 1a presencia de
gran ngmero de dientes supermumerarios y de dientes no erupcionados (1s,

Ausencia parcial o tolal de las claviculas, falta o retardo en la
osificacidn de las forntanelas, frontales y panetates son muy prominentes,
pseudoprognatismo y talla baja (=0

o8



4.0. ETIOLOGIA

4.1 GENERALIDADES DE CROMOSOMAS HUMANOS

Los 46 cremosomas de las células somaticas humanas constitluyen 23
pares . de estos , 22 son semejantes en mujeres y hombres |, y se denomimnan
autosomas El per restante comiprende los cromosomas sexuaes | XX en
mujeres y XY en varones .o

Los miembros de un par { denominados cromosomas homologos )
contienen informacion genética emparejada ; esto es tienen tos mismos loci
gensgticos en la misma secuencia , aunque en cualquier locus especifics
pueden poseer formas idénticas ¢ alge diferentes denominadas alelos 3

Un miembro de cada par de cromosomas se hereda el padre v otro
de la madre .En condiciones normales , los miembros de un par de
autosomas son indistinguibles microscopicamente uno del otro s

En las mueres, los cromosomas sexuales | los dos cromosomas X |
resultan del mismo modo Indistnguibles En varcnes , s embargo los
cromosomas sexuales son diferentes \Unoc es del tipo X | idéntico al de la
mujer heredade de su madre y transmitido a sus hijas , 2 oo es e

cromosoma Y | lo hereda de su padre y 1o transmite a sus hiyos varones (23




4.2 GENERALIDADES DE ENFERMEDADES GENETICAS.

El termino enfermedad genética se ha definido recientemente (OPS |
1984 } como toda deswiacion del estado de salud debido total o parciatmente
a la constitucién genética del individuo , en el que factores ambientales
pueden cumplir una funcién importante en la expresidn y gravedad de los
defectos o sintomas e

Actuaimente se prefiere este termino y no el de enfermedad
hereditaria, ya que este ultimo es mas restrictive , y muchas enfermedades
genéticas se presentan en individuos cuyos padres son $anos (24

Existen ftres tipos de enfermedades genéticas :@ Alteraciones
monogenicas , anomalias cromosamicas, y alteraciones multfactoriales 2«

1.-ALTERACIONES MONOGENICAS {o enfermedades

mendelianas).Como el nombre lo indica |, solo un gen esta alterado |, y estas

condiciones se heredan en forma autosdmica o ligada al sexo , dominante o
receswa, de acuerdo a las leyes de Mendel 249

2- ANOMALIAS CROMOSOMICAS Se producen ya sea por que
existe mucho © poca material cromaséruco cormo en et sindrome de Down o

el sindrome de Turner. Generalmente se presenta al azar en hijos de padres
normales Debe quedar establecido que existen factores de riesgo conocidos
tales como la edad materna y |2 exposicidn previa a radiaciones (24

1o



3- ALTERACIONES MULTIFACTORIALES . Debido a la interaccion
de varios genes con-el medio ambiente |, et cual influye en la -expresidn

poligénica .Generaimente se produce una malformacion congénita , como
fisura labiat con o sin paladar comprometido, dislocacidn congénita de la
cadera y espina bifida o tambi&én una enfermedad comin en el adulto tal
como la hipertension |, ateroesclerosis y esquizofrenia 24)

Para el reconocimiento de una enfermedad genética es muy importante la
historia familiar Esta historia debe complementarse con un arbol genealdgico
el cual permite determinar algun patron de herencia mendeliana (24

4.3 ALTERACIONES MONOGENICAS.

Las mutaciones geneticas originan ios rasgos clinicos que
caracterizan cada trastorno mendeliano. Una mutacidn causa un pequefio
cambio en un gen .Estas modificaciones no se pueden observar con el
canotipo (analisis cromosdémico mICroscoOpICO (25)

La histonia familiar aicanza mayor importancia en las enfermedades
mendefianas ¢ alteraciones monogéricas que en ninguna otra |, y debe ir
acompafiada de arbol genealdgico . con informacidon acerca del nombre |
fecha de nacimiento y estado de salud de ios parientes de primer grado
(padres , hermanos , hijos) y de segundo grado (abuelos | nietos | tios y

sobrinos) cuando se estime necesario 24



ta célula humana es dipicide y contene pares de cromosomas y asi
pares ce genes , siendo cada uno del par dado por un padre {1}. Cada gen
se localiza en un locus, una posicién definida dentro del cromosoma , y os
aleios de un gen son formas alternativas delgen 2y

Muchos alelos no provocan enfermedades . Sin embargo |, ios alelos
anormates que causan trastomos han generado la evolucion de la genética
madica .Un alelo anormal que origing un padecimiento cuando esta

presente solo en uno de los homciogos |, produce un trastorno avtosdmico
dominante 25

St diche alelo forma parte del cromosoma X, origina una enfermedad
ligada a este cromosoma .Por uttmo , un alelo anormal que causa
padecimiento solo cuando esta presente en ambos homologos produce un
irstomo recesivo (25)

Asi tenemos que un individue es homegigote en un locus cuando 1os
alejos son idénticos en el par de cromosomas |, y heterocigotos en un locus
cuando los dos alelos en el totus son diferentes (2s)

Los genes localizados en el cromosoma X no tienen ese mismo
patrén diploide; el hombre tiene un solo cromosoma X y se le Hama
hemcigote para el alelo en cada locus La mujer es diplowde para el
croemosoma X y puede ser homocigoto o heterocigoto en cada locus . pero
expresara solamente una sola dosis del gen en cada célula somatica . debido
& la nactivacion ¢e un X o también llamado Lyonizacion (24



Muchas veces debemos analizar , como se comprendera , ei fenotipo
0 sea lo que observamos del ndividuo v este a su vez es el producto de ia
interaccién del genctipo con el medio ambiente, e incluye lo que se detecta
en examenes de laboratorio 24

Un genoctipo puede expresarse con distinta frecuencia y a esio se le
€ONoce como penetrancia , y un gen puede ser 100% penetrante .3 veces
existe variacidn en la manifestacién genotipica y se le conoce come
expresividad variable. o4

La penetrancia vy la expresividad son caracteristicas de la expresion
génica que frecuentemente se confunden , aunque tienen significados
diferentes .La penetrancia es la probabilidad de gque un gen tenga alguna
expresion fenotipica la expresividad es el grado de expresién del fenotipo za)

Por definicion , un fenctipe que se expresa de la misma manera tanto
en el homocigoto como en el heterocigoto, es herencia deminante |, y un
fenotipo que se expresa que sé expresa solo en homocigotos (0 , para
rasgos lgados al X hemicigotos } es recesivo(23)




4.4 HERENC!A AUTOSOMICA

4 4 1PATRONES DE HERENCIA AUTOSOMICA DOMINANTE.

Entre los mas 0 menos 4500 fenotipos mendelianos conocidos , mas
de la mitad , son rasgos autosomicos dominantes (23

En la herencia autosdmica clasica , cada individuo afectado en una
genialogia posee un progenitor igualmente enfermo , quien a su vez tiene un
progenitor también afectado y asi sucesivamente , hasta donde pueda
identificarse el transtomo o hasta el momento en que ocurrid la mutacién
original (23

Los trastornos autosomicos dominantes como los sindromes de Van
der Woude, Crouzon y |3 disostosis cleidacraneal | surgen cuando hay un
alelo anormal en un locus y otro normal en el otro locus las manifestaciones
clinicas de estos padecimientos son muy variables , como ei paladar hendido
, iabio hendido u hoyuelos linguaies en el sindrome de Van der Woude 23

La presencia de cuaiguer caracteristica de un padecimiento
autosomico dominante se denomina penetrancia del gen causal .El términc
expresidén  vanable ndica que un gen penetrante puede tener
manifestaciones diversas por ejempio lo hoyuelos labiales son una expresion
leve del sindrome de Van der Woude y el paladar y labio hendido sus

exXprasiones graves (23



La transmusion de una enfermedad autosomica dominante en una
familia ocurre de manera vertical en el arbol genealdgico .Cada hijo de una
persona con una enfermedad  autosdmica dominame tiene probabilidad de
50 % de heredarla

El riesgo es el mismo para ¢ada hijo s importar cuantos hereden el
trastomo ios padres v otros familiares que esten en riesgo de heredar el
trastomo autosdmico dominante deben ser objetos de evatuacidn o)

4.5ETICLOGIA DE DISOSTOSIS CLEIDOCRANEAL.

La eticlogia exacla es desconocida , pero el patron heredifario se ha
establecido en 1a mayoria de los casos .Aparece con un  caracter
autosomico dominante (125610.11.12.13,14 15 17.18.79.20.21 26 jaunque no afecta a
todos los miembros de la famiiia.Sin embargo se han sefialado numerosos
casos en os cuales no exstieron antecedentes familiares .

En estudics que cubren vanas generaciones , se ha demostrado que
la enfermedad , a veces aparece en la tercera y cuarta generacion .Parece
que no existe predilecaién afguna para sexo ¢ raza.

En 1926 , Hansen propuso una teoria de presion intrauterina |, pero
esta no ha temnido aceptacion en forma general .Bauer , en 1928 | propuso la
teoria de la mutacién . gue ha temwdo bastante acepiacion y es la que
generatmente se acepta en la actuahdads;

h



ta disostosis cleidocraneal es autosomica dominante con gran
variabilidad de expresibn |, pero suele observarse penetrancia.
Aproximadamente , la tercera parte de los casos constituyen mutaciones
nuevas Ha sido descrita una rara forma autosomica recesiva de este
desorden (1n

Se presenta con igual frecuencia en mujeres y varones y no hay
predileccién racial. La intzligencia de ia mayoria de los pacientes con este
{frastomno es normal s, 22 )

En estudios efectuados en una gran tribu de mas de 1000 personas en
Sudafnca  se aisid e origen de esta entidad en el brazo corfo del
cromosoma 6 (defecto por microdeieccion Y2, Estos estudios identificaran el
factor de transcripcion (CBFA-1) como el causante del padecimiento (22)

El analisis mutacional causal es el gen CBFA-1 , en otro estudio se
observd sistematicamente cdelineada |z histona natural de la disostesis
cleidocraneal y se establecid la correlacidn del genotipo y fenotips Este
estudio avenguo en 80 individuos afectades y , 56 de primer y segundo grado
. controles relativos de Estados Unidos , Canada |, y Europa.



5.0.PATCGENIA

Se han descrito mas de 600 casos de disostosis cieidocraneal
(sindrome deScheuthauer-Marie-Sainton; Disostosis mutacional) en la
Iterattira médica y odontoldgica (s

Se trata de una enfermedad rara de! sistema 0seo , que afecta
particularmente a las claviculas ¥y a fos huesos craneales Es de causa
desconocida pudiendo presentarse en forma espontanea aunque a veces s
de caracter hereditario, expresandose como ya |0 mencionamos ¢on un gen
autosémico dommanteo

Lo mas ostensibie del cuadro &seo malformatve  es la ausencia
parcial o total de las claviculas circunstancia que permite a los hombros tener
una movilidad excepcional . cuando la ausencia de ambas claviculas es
completa los hombros pueden desplazarse hacia delante hasta contactar con

e! otro (2o

La disostosis cleidocraneal presenta caractensricas clasicas en las
claviculas (pueden faltar por completo | estar retrasadas en su desarrollo |, o
presentar un mero adelgazamiento)(XIV) |, pecho |, craneo , mandibula
;maxilar , {inclusive los dientes },que scn los mas implicados 7 pelvis,

vértebras y manos (10



5.1 CARACTERISTICAS CLINICAS.
5.1.1 CRANEQ

En el craneo los huesos afectados  son intramembranosos  y
endocondrates |, lo que reduce la base del craneo en sentido sagital |

aumenta ta bdveda craneal en sentido transversal y retrasa el cerre de
fontanelas y suturas

La presidn hidrocefalica sobre regicnes no osificadas del craneo , en

especial las fontanelas , provoca abombamiento biparnetal honzontal y
exiensibn de la boveda craneal (=)

En fa tabla N° 1 se enlistan numercsas rmanifestaciones del craneoos)

Tabla N1

Craneo Bragqucefalico

Base ancha de la nanz

Puente nasat deprimida

Sutura sagital deprimida
Protuberancias frontales y biparietales

Hipertetorisma.



También presenta abultamiento en la zona occipital | cierre tardio de
fas fontanelas y mineralizacion de las suturas, desarroilo tardio o incompleto
de 08 senos accesorios y celdas de aire mastoideas , huesos wormiancs
‘Huesos esfenoides pequefios , engrosamiento de la bdveda craneana |

hipeplasia hemifacial con puente nasat bajo , paladar angosto de arco alto .
{17}

La afectacidén de los huesos intramembranoscs def craneo origina
una disminucién sagital de |la base del cranec y un agrandamiento
transversal de la boveda craneal (1)

El defecto de osficacién de los huesos craneales retrasa el cierre de
las suturas craneales y resultan largas fontanelas (16,13,

Las fontanelas permanecen abiertas (1) mucho tiempe(7), y las suturas
son anchas Muchos huesos wormianos son vistos () Los huesos wormianos
son centros de osificacibn secundana.n , se les lama tambien hueos
sesameideos y son pequenos huesecillos de forma irregular colocades entre
las principates estructuras éseas def craneo , especialimente en la sutura
lamdodea 5 Los huesos mastoides no suelen estar neumatizados (7 El
cuerpo del esfenoides es hipoplasico .los huesos faciales son pequenos pero
la mandibula es nermal ©

La forma braquicefalica que se observa es debida a una preston
intracraneal y actwidad muscular de estas zonas .La hipoplasia de los
huesos faciales da ai enfermo un aspecto prognatico Es frecuente que se
observe sordera debido al estrechamiento del conducto auditvo extema:s)

19



Las anormalidades caracleristicas de el craneo son algunas veces
referidas como la “Cabeza de Amold” nombrada por un descendients chino
. quien se establecid en Sudafrica y cambio su nombre por “Arnald- (o

5.1.2. Cipo.

El la tabla N° 2 se observan las anomalias mas comunes |
presentadas en ef oido en ios pacientes con disostosis cleidocraneaal 2s)

Tabla N2, 2 28

SINDROME  OIDO EXTERNO  CIDO MEDIO OlDQ INTERNO

Disostesis Canal estrecho Esclercsis Esclerosis
Cleidocraneal mastoidea de pefiasco.
£.1.3 0JOS.

En muchas ocasiones podemos encontrar en nuestros pacientes con

esta afeccidn lo gue se conoce como hipertelonismo ocular (1215.16 7 3



5.1.4. NARIZ

La base nasal es ancha y el puente se encuentra depnmidoite19, 223,
los senos paranasales pueden ser pequefios o faltars; |, los pliegues
nasolabiales son pronunciados ()

5.1.5. CAVIDAD DRAL .
2)MAXILAR,

Los huesos del tercio  medio son hipotroficos 20 Existe una
hipoplasia maxiiar, el paladar es estrecho , ojival (20) y muy delgado , y con
mayor frecuencia presentan hendiduras de paladar (i) T0do esto se atribuye
a que el desarrcllc de la premaxila fue escasso (20,22, 19

b) MANDIBULA.

ta mandibula se desarrolla muchg mejor y aparenta ser progna
{pseudoprognatsmo ) g2 Puede haber un retraso en la union de la sinfisis
mandibular (1s) pero su crecimiento es normai 22y En ¢casiones si puede
presentar un prognatisme verdaderc , debido al incremento de la longitud de
la mandibula | aunado al acoriamiento de la base del craneo 22

5



T) DIENTES

Aparte de las alteraciones esqueléticas , interesan las dentarias
Principalmente se refieren a la extrema demora en producirse el recambio
dentario .La primera denticién no se pierde hasta en ocasiones la adultez |, o
gque ocasiona la rtetencidn  ingracsea de fa denticidn permanentg El
mecanismo de semejante retardo es totalmente desconocido @o

En !a cavidad bucal Milten y Austin |, referide por Hutchinson | sefialan
gue ia erupcion de log dientes temporales pueden ser normales |, pero estos
se exfolian lentamente y algunos persisten hasta fa vida adulta
Generaimente muestran dientes no erupcionados y en mala posicién (2 5,22)

La frecuente incidencia en el retraso de la erupcién dental y la
presencia de dientes supernumerarios localizados mas frecuentemente en fa
regién molar pueden ser responsabpies de una malociusion s, 18)

La erupcitn tardia o falta de erupcidn de dientes deciducs ¥
permanantes que en ocasiones es total en algunos pacientes , produce una
seudoanodoncia i)

En ccasicnes los dientes supernumeranos pueden ser tantcs que
podria ser una tercera denticién | la forma de estos dientes es igual a ta de
un premolar aungue mas aplanada @z

Existen multiples anormalidades de corena y raiz |, dientes eClopicos |
Es conocido que la extraccién de dientes deciduos , no promueve la erupcion
de dientes permanentes (15 .7.)

i



TABLA 1 30y
Algunas enfermedades y sindromes generales que vana acompanades por

refraso de la erupcion tardia.
1.- Acondroplasia
2.-Amelogenesis imperfecta
3.-Disostosis cleidocraneal
4 -Displasia ectodérmica.
5.-Hipovitaminasis D
8:_Hipopituitarismo
7.- Hipotrroidismo
8 - Ostepporosts

2.-Swdrome de Down

s



TABLA flliso

CAUSAS LOCALES QUE PRODUCEN RETRASO EN LA ERUPCION

1.-.Falta de espacio en la arcada

2.- Desviacién de la linea eruptiva

3.- Pérdidas prematuras

4.- Secuelas de traumatismos

§.-Anguilosis de los predecesores

6.-Restos radiculares persistentes

7.- Dientes supemumerarios .

8.-Quistes y tumgraciones

g.-Radiacion locat



d) DENTICION TARDIA

Dientes temporales

Los retrasos eruptivos en la denticién temporal suelen responder mas
hien a factores generales Por el contrario , cuando afectan sdlo 2 la
denticion definitiva las causas son , por lo general locales (o)

La erupcion retardada de toda la denticién tempeoral |, se da en los
prematuros |, una vez que el nifio equilibra su crecimiento y desarrollo 3o

Tambign existe retrasc en la erupcién temporal en determinadas
enfermedades y sindromes generales , algunos de log cuales aparecen en la
tabla 3o

Dientes Permanentes.

1os dientes permanentes erupcionan tambien tardiamente en los
procesos generales que recoge la tabla | |, en los cuales la segunda
denticién se retrasa igualimente .Sin embargo , en esta denticidn son mucho
mas frecuentes fas causas locales gque retrasan o impiden fa erupcién de
solo ung o un numero pequefio de dientes. La tabla ll recoge los problemas

locales gue con mayor frecuencia conducen & un retraso en fa erupsidngo

s



1.-Falta de espacio en la arcada

Probablemente la causa local mas frecuente del retraso eruptivo de
dientes permanentes es !a falta de espacic en la arcada .Cuando existe una
discrepancia entre el tamafio del hueso alveclar maxilar o mandibular y los
dientes que diche hueso tiene gue albergar , estos pueden sufrir las
consecuencias .Se afectan con mas frecuencia los incisvos laterales caninos
y primeras malaras (o

2.-Desviacion de ia linea eruptiva.

Alguncs dientes | debido a distintas causas , en un momente de su
recorrdo intradseo “pierden el rumbo “ v , ¢ bien erupcionan en un lugar
indebido , o bien quedan incluidos y no legan a erupcionar (impactacion ¢
inclusion (a0

Los dientes que con mayer frecuencia sufren esa alteracién son los
caninos superniores , que pueden quedar impactados por la parte externa de
la encia (Impactacion vestibular ) . lo cual suele guardar refacion con la falta
de espacio o bien quedan incluidos por palating o



e}DIENTES SUPERNUMERARIOS.

Pefinicion :

Son aguellos drganos dentanos gue aparecen aumentado el nimero
normat de los dientes de una arcada mas de 20 dientes en la arcada infantit ,
y mas de 32 en la arcada adulla; pueden tener la forma y tamafio de un
diente normal (eumcrficc } ¢ bien ser de forma y tamafo variable
(dismorficoxn

Eticlogia.

No se sabe con exactitud scbre el ongen de los dientes
supernumeraros , 1o que se sabe Gnicamente hipdtesis .Sin embargo se han
elaborado varias teorias en las cuales se trata de explicar la génesis de estos
dientes

Black , refenido por Diamond |, dice gue !05 prismas celulares gque
provienen de la [amina dental para la formacién de drganos del esmalte no
son exclusivos para un 6rgang dentano y que con cierta frecuencia se
pueden localizar drganos dentancs accesonos sz

También es factible encontrar cordones epteliales gque nacen en la
lamina dental . colocados Irregularmente y cuando  se encuentran en
condicidn favorable puede dar ongen a dientes supernumerarios sz



Poltzer y Weizemberg , refendos por Tahoma , dicen gue se originan
de los restos de Ja 1amina dental normal o de 1aminas dentales accesorias
que se desarroltan durante la formacion de los dientes )

Segiin ofros autores |, 1os dientes supernumerarics se generan a partir
de un tercer germen dental proveniente de la lamina dentat cerca del germen
permanente , o0 quizas por la division del permanente mismo ; esto Ultimo es
mas tien improbable , pues los dientes permanentes aparecen normales en
todo sentido

Segin Bemier |, [as causas mas factibles son influencias como
mfamacidn |, cicatrizacidn |, presién anormal y relacidnes intercetulares

alteradas en su potencial organizador en la odontogenesis.

Para varios autores , el factor genético juega un papel importante , ya
que se ha encontrado mayor incidencia en algunas familias 3z, 33

Para algunos autores , el probable ongen hereditanc es un proceso
patdgeno fundamental de una proliferacidn o hiperactvidad de ia lamina
dental sz

Tambien la presencia de dientes supernumerancs es ascciada con
anomahas congénitas como el labio v paladar hendidos |, y la disostosis
cleidocraneal )



CLASIFICACION

Los dientes supernumerarios se clasifican por su forma vy localizacidn |
pueden ser Unicos o muitiples , unitaterates o bilaterales y afecar el maxilar o
ta mandibuta ¢ ambos a la vez.

Segin su localizacidn Baskar y Tiecke denominan mesiodents al
diente accesorio que esta en la linea media y aplican ! término de peridents
para aguelios dientes accesorios que se encuentran a distancia de dicha
linea media

Segun Baskar , Quiroz y Zegarelli , en relacion con su forma , emplean
el término de dientes accesorios para aguelios que presentan forma irregutar
y el de supernumerarios aquellos dientes que evidencian una configuracién
normal (7)

También pueden ser eumorficos si tienen una forma normal y
disrnorficos si tienen una forma wregular.

Los dientes eumorficos corresponden a un tipo determinado |, su
anatomia es parecida ¢ andloga a la de los dientes adyacentes donde se
localizan .Pueden aparecer en ambas denticiones y en el maxilar o la
mandibula (7

Los dientes dismorficos ganeralmente son de volumen pequefio | de
forma conica |, truncada ¢ bifida y sus raices pueden estar adheridas a las
raices de '0s dientes contiguos , también este tipo de dientes se presentan
en ambas denticiones (7



Los dientes supernumeranos una vez detectados deben de ser
exiraidos a la mayer brevedad posible |, en virtud de los graves problemas
que de elios deriva | tanto desde el punto de vista local como desde el punto
de vista general (7)

Una de las situaciones mas frecuentes es el desvio de la posicidn
definttiva de los dientes involucrados en su zona o tambien la causa de
retenciones dentarias

También puede formar diastemas , pueden ser puntos de infeccién
local | pueden reabsorber las raices de los dientes adyacentes 7

f) PATOLOGIAS ASOCIADAS A LOS DIENTES .

Algunos investigadores han reportado la presencia de quistes
dentigeros , que involucran alguno de ios dientes retenidos , muchos de los
dientes no erupcionados muestran formacidn incompleta en relacion a la
edad cronologica del paciente . (5

Es posible que esta formacion de quistes alrededor de estos dientes
impactados , muchas veces invertidos o desplazados y que algunas veces
produce una gran destruccidn de hueso que termina en una fractura
patologica .Son frecuentes (a8 geminacian y la dilaceracion de raices ., asi
como fupoplasia de e) esmalte 7

La probabilidad de que existan quistes dentigeros en pacientes con
disostosis cleidoCraneal es del 12 % {2



5.16. CUELLO

En los pacientes afectados con disostosis cleidocraneal se observa
que presentan un cuello muy elongado y estc es debido a las caracteristicas
que presentan tanto las vértebras como las claviculas | las cuales son la
caracteristica clinica mas comin para deteclar un paciente con esta
alteracion (is

a) VERTEBRAS

Existen hendiduras largamente persistentes enfre los cuerpos
veriebrales y la raiz de los arcos correspondientes (epifisis del arco vertebrai

JSE)

Los nlcleos dseos de los cuerpos vertebrales mantienen durante
large fiempo su forma embrnonaria y presentan por tanto una forma convexa
en fa radiografia , con bordes superiores e inferiores muy redondeados (is)

Aproximadamente un tercio de los pactentes presentan incurvaciones
de la columna vertebral (xifosis , esceliosis ) que puede llegar a grados
extremos fa debilidad del tejide conjuntive asociada |, refuerza la tendencia a
fas curvaturas vertebrales por lo que estos miflos deben ser sometdos a
una vigilancia ortopédica cuidadosa (1)

Las hemivertebras vy vertebras toracicas con deformaciones
posteriores en cufa pueden contribuir al desarrollo de xrfoescoliosis y
complicaciones pulmonares



b} CLAVICULAS

La digostosis cleidocranea! parece involucrar los huesos , que se
osifican en la etapa primaria fetal . por lo que [a clavicula , siendo el primer
hueso que muestra osificacion , se efectiia durante !a primera semana de
vida intrauterina , puede presentar hipopiasia , ausencia parciat o totat (s, 29

Sin embarge 1a mayoriz de {os pacientes pueden efectuar actividades
rutinaras y esfuerzos fisicos sin demostrar incapacidad para hacerlos)

Lo mas ostensidle de! cuadro Sseo malformativo  es la ausenca
parcial o total de las claviculas . circunstancia que permite a los hombros
tener un movimiento excepcional .Cuando la ausencia de ambas Claviculas
@8 presentada , ios hombros pueden despiazarse hacia delante hasta

contactar con el OO (12.7.40,43 141517 18 20 24

Las claviculas pueden estar ausenies uhilateralmente o bilateralmente
.en el 10 % , mas frecuente son los defectos de ef fin acromial . Las
claviculas de algunos pacientes tienen pseudoartrosis |, con el hueso de
reparacion y tendo conective fibroso. Cuando el defecto es unilateral es porfo

regular en el lado derecho (2o

La deficlencia de tas glaviculas es rssponsable de que el cuslio sea
largo y hombros estrechos (1 En este sindrome hay vanacion en tamario
angan , e insercion de los misculos de las claviculas | especialmente el

esternccleidomastcided , trapecio deitdides | y pectoral mayor 7,



5.1.7 TORAX

La caracteristica mas comin en e! torax es que se presenta estrecho
11

Ei torax ademas de estrecho las costitlas son pequenas y colocadas
de manera oblicua. Frecuentemente ocurren tesiones espinales y congenitas

de las costilas . existe falla en la fusion de los arcos neurales de 1a espina
810}

También presenta escapula peguefia w; . spondiicsis lumbar s
torax prominente

5.1.8 PELVIS

Existe un relraso en el cierre de ia sinfisis pubica (i; En este retrasoy
osificacién imperfecta es frecuentemente encontrada una coxa vara
congénita 419, Las deformidades congénitas incluyen luxacion de la cadera ,
subdesarrollc de la pelvis , , genu valgum , huesos de la piema cortos

escoliosis , xfosis | lordosis 7 15

5.1.6 MANGS

Las anormaldades de las manos incluyen iongiud asimetrica de ios
dedos con segundo metacarpo large | falanges medias . cortas  en el
segundo y quinto dedo .Falanges distales cortas . y conicas |, con o sin uiias
curveadas | nacia abzjc , =pifisis proxmaies accesonas del metacarpo gque
se funden durante ja edad preescolar v {asa lenta de osificacién del
CArpo.1/.15)



Eisen y Soule refieren osificacion imperfecta de ias falanges de los
dedos de manos y pres presentando caracteristicas como dedos anchos vy
cortos hecho mas notorio en los pulgares. (s)

5.2. CARACTERISTICAS RADIOGRAFICAS

La evaulacibn radiogréfica del paciente es la mas importante y
relevante . confirma ei diagnostico debido a que la disostosis cledocraneat
es un defecto del desarrolio de huesos , podriamos pensar en encontrar
signos relevantes en la exammacion radiografica )

Los signos radiograficos de defectos craneales son patognomonicos
para la condicién de suturas anchas |, fontanelas largas y persistentes hasta
la edad aduita
braquicefalea. Con hipoplasia del tercic medio facial (2)

. numerosos huesos wormianos El créneo muestra

Los datos radiograficos con significado  clinico corresponden  a
anomalia de la regién craneofacial |, denticidn |, claviculas | y peivis las
radiografias tipicas del cranec muestran fontanelas abiertas , y huescs
wormanos , suturas craneales amplias y anormales y sencs paranasales
con desarrolio defectuoso .Las claviculas pueden ser aplasicas en uno o en
ambos lados O hipoplasicas .se presentan como pegquefics fragmentos
unidos al esternon o ta apdfisis acromial (1)

La mandibuta y maxilar contenen muchaos dientes no erupcionados y
suparnumerands , con frecuencia en mata posicidn (g



§.3CARACTERISTICAS HISTOLOGICAS

Rushton estudio los dientes microscdpicamente y encontrd  gue sus
raices no tenian capa de cemento celular .Esta observacidén muy interesante
merece mas investigaciones como tambien ios merece toda la cuestion de
falia de erupcién de dientes en este sindrome , © 105 Mecanismos generaies
de la erupcion de dientes 5

Rushton opinc gue la faltz de erupcion se debe a la incapacidad de
resorcidn de la cripta osea |, perc esto se necesra aun demostrarse (s

Se ha pesiutado que el cemente no se forma tal vez por la resistencia
mecanica a la erupcidn de los dientes , ejercida por et hueso alveolar denso
que cubre el diente no erupcionadoe .La formacidn de dientes
supernumerarios se debe a ia resorcidn incompleta o gravemente retardada
de ia famina dental que se reactiva en el momento que se completa la
corona de los dientes permanentes nermales (22)

Un estudio por Yamamoto y Sakae v davis usarceh un miCloscopo
electrénico junte con una técnica cnstalografica . para evaiuar a un paciente
gque le encontraron dientes no erupcionados , mostrd falta de cemento
celular en amoos |, nommales y susmumerancs y cemente  ceiular

parcialmente hiperplasico

Yamamoto y Sakae y Davis conciuyeron gue el cemento celar
puede no nfluenciar en la erupcidn de los dientes

.



6.0.DIAGNOSTICC DIFERENGIAL

La Braquicefalea y PROTRUCION frontal también puede estar
presente en  sifilis  prenatal | acondroplasia |, hidrocefalea, ostecgenesis
imperfecta y picnodisostosis &

La deficiencia de ia premaxiia |, ia encontramos en el Sindrome de
Apert y Sindrome de Crouzon &

B! puente nasal deprimido , o encontrames en ia OCisplasia
ectodérmica . hpohidrotica. Sindrome de Stickler y Sifilis prenatal )

La apanencia de hombros es similar en fracluras prenatales |
Sindrome de Crouzon y Sindrome de Apertis)

El Sindrome de Yunis —Varon es caracteristicamente simiar a ia
disostosts cleidocraneal , por la ausencia de claviculas , micrognata |
hipoplasia de la falange proximal. ausencia de la falange distal |, displasia
peivica |, iabios delineados |, microcefalea | ausencia de pulgares w;

cn ia hipopiasia clavicular postnatal o disgenesis ccurre en progeria |
desordenes de acrosteolisis y posiblemente picnocitosis s)

Lz dispiasia clavicuiar congenita puede ocurfir en hipoplasia dermai
focal Sindrome de Fioating Harbor =

Los hueses wormianos se encuenitran en ostecgenesis mperfecta |
hipotiroidismo y Sindrome de Hajdu-Cheney @



7 0 DIAGNOSTICO.

El diagnéstico de esta entidad nosoldgica no presenta grandes
problemas | ya que la sintomatologia ,es extracrdinariamente sugerente del

padecimiento (s)

3in embarge e importante recalcar que ios retardos de erupcdn
dentaria maltiple por st mismos no justifican este diagnéstico , ya que estos
retardos pueden deberse a trastormnos endocrings como ei cretinismo
trastornos nuiritivos etc &)

Asi mismc es impoitante diferenciar la disostosis cleidocraneal con la
disostosis cranecfacial o enfermedad de Crouzon o Apert-Crouzon , que
presenta cuadros clinicos semejantes pero sin alteraciones claviculares |
frecuentemente acompafados de otras anomalias comg son © acrocefalia |
sindactilia | trastornes oculares etcm

El aspecio del paciente sueie ser lan especial como para ser
patogndémonico Generalmente es de estatura baja , alcanzande los varones
una media de 156.6 cm y las mujeres una media de 144.6 cm )

El cuello parace large y los hombros son estreches y muy inclinados
El craneo es braguicefalico con intensa abolladura frontal y panetal que hace
que la cara parezca mas pequefia (.



8.- PRONOSTICO

Como se puede observar la Discstosis Cleidocraneal es una alteracion
gug involugra diversas panss dsf cusrpo |, pot i tante so deber de ratar 1S3
mas que se puedan .

De hecho el pronostico es favorable debido a que si se elaboro un
buery Diggndstics s= dete de ooy o un bush yatamisnto v por o fanto si et
paciente con esta alteracion coopera se puede llegar a un fin favorable para
el paciente.

Existen defectos 6seos en el paciente que son muy dificiles de tratar
comp el retrase de {3 fusién de i3 sinfisis plibics | pero exisien otras como i
hipoplasia del maxilar gue si se puede corregir con cirugia ortognatica , o la
presencia de dientes supernumerarios que se pueden extraer, o el retraso de
la erupoidn de dientes permanentes gus s pusde ayuttar con cirugia y
ortodoncia , todo esto e da al paciente una solucién a ias alteraciones gue
presenta en su cuerpo.



9.0.-TRATAMIENTOC.

Ho hay tratamiento especifico para los pacientes con disostosis
cleidocraneal .El consejo genético es muy importante (e

Bl ratamiento de estos pacientes 3€ basa en iz combinacidn de
cirugia ortognética . ortodoncia posquirtrgica vy rehabilitacion protésica para
ia correccion de su deformidadi1g)

Las lesiones dseas son intratables .Las alteraciones de fa denticién lo
SONn pero crean serics problemas .E E Miller | de buenos Aires  propuso en
1967 una interesante solucidn al presentar un ¢aso en el que realizd las
gxtracciones de ios dientes primarios y numercsos trasplantes de piezas
permanentes retenidas logrando un buen resultado estético y funcional o)

El mismo autor aboga también por sciucionar estas anomalias por
medio de ortodoncia quirtrgica. Otros autcres proponen extraer todas las
piezas ., erupcionadas o nG , y completar con ia reposicion protética o)

Se puede recomendar &l emples de cofia protectora mientras 12s
fontanetas permanecen abiertas .La modalidad terapeéutica actual para las
anomalias dentales combina intervencion quirdrgica temprana con
Tatarmento ertogontico (s
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A la extracciin de dientes supernumerarios y primarios retenidos |
cuando se ha formado mas del 50 % de la raiz de los dientes no
erupcionados y el tratamiento oriodéntico sy

Lz exposicidn  quiirgica temprana de tos dientes no erupcionados
estimula ia formacion de raices normales .Se puede programar un
procedimiento  ortognatico  para comregir la deformidad dentofacial |,
oricgoncia posquinirgica y empieo de protesis (g

©.1. TRATAMIENTO DE LOS DIENTES NO ERUPCIONABOS POR
MEDIOS DISTINTOS A LA EXTRACCION

No todos los dientes demoradcs en su erupcidn hasta liegar a
oclusidn deben ser extraidos .Pueden emplearse procedimientos que
estimulen o fuercen su erupcidn en la arcada.

Este es vélido especiatmente para i0s caninos superiores |, aungue fos
mismos prncipios puedan aplicarse a cualauier diente cuya erupcion se cree
que esta senamente demorada.

Los fackeres importantes para @ estimutacion quirtrgica  de fa
erupcidn dental son ; 1) diagnostics y tratamiento tempranos | 2) provisién de
espacio adecuado para el pasaje a {ravés del hueso vy los tejidos blandos 3)
mantenimiento de espacio adecuade para la ubicacidn correcta det diente en

el arco v 4) paciencia expectante



En genera tan pronto como se descuble que un diente  tene
demorada su erupcidn fa corona debe ser expuesta quirdrgicamente v se
debe crear y mantener una via a fraves del hueso y de 10s tejidos blandos
hasta que se observe gotividad eruptiva,

tt abordaje quirlrgics €5 semejante at de & extraccidn quirdrgica de

un diente .Se hace una incisién alrededor de los cuellos de los dientes

anteriores por palatno en cada direccién pare tener distancia suficiente
ra ta exposicidn adecuada.

Se usa una fresa de carburc de tungstenc bien refrigerada para
eliminar el huesc gue cubre la corona |, teniendo cuidado para no dafar el
esmaite.

Cuando sea posible se expondra toda la perifena de 1a corona y se
eliminara 1mm det huso que !a rodea .

Se seca bien tcda la superficie del diente y se procede a ligar ef diente
retenido, ya sea por medio de alambre y rodear e! diente o se graba con
acido ortofosforico . y se coloca con resina autopolimerizable un botdn
ortodontico y se amaira el alambre ai botdn.

Finalmente s sutura y &l orlodoncista s& encargara de bajar ¢l diente
hasta llegar a oclusién .



10.- COMPLICACIONES .

Los problemas demtales son los mas significalivoss;Ya que 1z
presencia de dientes retenidos o dientes supernumerarios . puedan
desarroflar la presencia de lesiones tumorales o quistes dentigeros, en el
maxitar ¢ fa mandibuia | 1o cual harta gue et tratamiento fuera mas agresivo ai
tratar de elimuinar las lesiones y a formadas.

3in embargo fuera de¢ st &8 muy rarc gue exislz aiguna
complicacikén en el tratamientc de el paciente ya que si se tiene un buen
diagnostico , apoyade con todos los auxliares de el misme , como son
radicgrafias | estudios de laboratorio, medicacién at pacente prequirdigica y
posquirdrgica, y sobretodo llevar a cabo una buena técnica quirdrgica. el
paciente no tiene ningun problema..



PRESENTACION DE UN CASO CLINICO.

Paciente masculino de 16 afos de edad que se presenta en la clinica
de Cirugia de la Facuitad de Odonfologia para confirmacién de diagndstico y
nlan de tratamiento.

En los antecedentes personales no patolégicos, el paciente refiere que
durante su infancia no presenté padecimientos importantes, ha sido
intervenido quirirgicamente para la realizacién de amigdalectomia, no ha
presentado ninguna reaccion alérgica ante algin medicamento o anestésico.

Actualmente el paciente no presenta ninguna enfermedad, ni esta bajo

ningun tratamiento médico.

Dentro de los antecedentes heredo — familiares, se detectd gue su
madre también presenta algunas caracteristicas clinicas y radiograficas que
demuestran alteraciones a nivel éseo, que son clasicas de la Disostosis
Cleidocraneal.

A la expioracion fisica se encontré que, a nivel oral, hay perdida de
6rganos dentarios e hipoplasia del maxilar, lo que provoca gue no exista
armonia entre el maxilar y la mandibula. En el aspecto clinico general del
paciente, se encontrd que el paciente puede aproximar sus hombros por
delante hasta casi tocar uno con el otio  En el aspecto clinico de las manos,
se observd que tiene falanges medias cortas, principalmente en el pulgar de
fas dos manos, lo cual es caracteristco de esta enfermedad. El paciente
presenta talla baja.



Para la realizacién del diagndstico del paciente, se realizaron estudios
radiograficos que demostraron la presencia de signos clasicos de esta
enfermedad. En la ortopantomografia, se observo la presencia de multipies
dientes supernumerarios y retenidos en ef maxilar y en la mandibula. Enla
radiografia lateral de craneo, se observd una hipopiasia del maxilar, lo cual
clinicamente da una apariencia de que el paciente es prognata, cuando el
paciente, por |a hipoplasia maxilar, presenta una protrusion mandibular. En
ia radiografia de térax, se observo la presencia de claviculas vy desviacion de
la columna en sentido laterat ( xifosis ).

Una vez realizado el diagndstice, se llevd a cabo el procedimiento
quirirgico que consistié en tres tiempos clinicos iniciales.

El primer tiempo consistié en la remocién de los dientes
supernumerarios y retenidos del maxilar, el segundo tiempo quirtrgice
consistié en la colocacién quirirgica de un botén en el canino superior
derecho retenido, para su posterior tratamiento ortodéntico. Y el tercer tiempo
quirdrgico que se realizd consistié en la remocién quirdrgica de dos dientes
supernumerarios en la mandibula.
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En la radiografla panoramica se pueden observar mditiples
retenciones dentarias asi como dientes supernumerarios tanto en el maxitar
como en la mandibula. (fig. 1).

Figura 1.

En la radiografia lateral de cranec se aprecia una hipoplasia maxilar,
esto provoca que clinicamente el paciente tenga una apariencia prognata,
siendo que en realidad el paciente presenta una protrusion de ia mandibula
por causa de 1a hipoplasia maxilar.

En esta radiografia también se pueden apreciar los dientes

supernumerarios y los retenidos en el maxilar y la mandibula. ( fig. 2 ).

Figura 2,



Se realizd un estudio radiografico def térax, en el cual se puede
observar la presencia de ambas claviculas, siendo que una de las principales

caracteristicas es la ausencia total o parcial de estas.

Se puede apreciar una desviacion lateral de la columna veriebral en

sentido lateral, esto se conoce con el nombre de Xifésis. { fig 3 ).

Figura 3.

En la inspeccidn clinica facial, se detecié que el paciente presenta una
depresidon de los surcos nasogenianos y un puente nasal igualmente
deprimido { fig. 4 }.
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El paciente al tratar de aproximar sus hombros hacia delante, no
puede llegar a tener contacto uno con el ofro, esto es debide a la presencia
de ambas claviculas. { ig. 5 ).

Figura 4.

Figura 5.

Otra de las caracteristicas de |a Disostosis cleidocraneal, es la
presencia de falanges medias cortas en las manos, esto se presenta

principalmente en los dedos pulgares.



En este caso, se aprecia claramente que los dedos son corios,
principalmente los dedos pulgares de ambas manoes, debido a las falangss
medias cortas. ( fig. 6 ).

Figura 6.

Después de que se realizd y confirmd el diagndstico clinico y
radiografico dei paciente, se formulé un plan de tratamiento que conststié en
tres tiempos quirdrgicos en diferentes zonas del maxilar y de la mandibula,
ya gue en ambos existia la presencia de dientes supernumerarios y
retenidos.



Todos los procedimientos quirdrgicos se realizaron bajo anestesia
local. { fig. 7).

Figura 7.

Al terminar de realizar la infiltracion del anestesico para provocar una
anestesia local en la zona por intervenir, se procedio a realizar la cirugia en

cada uno de los casos.

El primero de los tres tiempos quirdrgicos consistié en la remocién
guildrgica de los dientes retenidos y supernumerarios en la zona anterior del

maxilar,



Para esto fue necesario hacer una incisién tipo Newman { fig.

un levantamiento de un colgajo mucoperiostico ( fig. 8 ).

Figura 9.
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Es importante mencionar que el éxito de una buena cirugia, radica en
la buena realizacion de la incision y el levantamiento del colgajo, esto
proveera al clinico de una mejor visiéon y un mas amplio campo de frabajo.

Después de la realizacién de la incisién v el levantamienio del colgajo
mucoperiostico, se localizd el primer diente refenido que era un incisive
central supetior ( fig. 10).

Posteriormenie a la localizacién del primer diente retenido, se realizd
la extraccion del mismo.

Figura 10.



En seguida se localizd un incisivo lateral { fig. 11 ), también retenido

en la misma zona y se realizd la extraccion.

Figura 11.

Después, se llego hasta el area en donde estaba el canino reienido y

se exiraje de ja misma manera que fos anteriores ( fig. 12 ).

Figura 12.
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Después de realizar la extraccidn de los tres dientes retenidos, se
iccalizéd un diente supermumerario, que clinicamente tenia aspecto de
incisivo lateral, también se realizd la extraccion ( fig.13 ).

Figura 13.

A causa de la extraccidn de los dientes retenidos y por pérdida de
soporte Oseo, fue necesario llevar a cabo la extraccidn del incisivo lateral
superior temporal, el cual ya presentaba reabsorcion de la raiz ( fig. 14 ).

Figura 14.



En cada uno de los casos de dientes extraidos, es importante realizar

la enucieacion del saco pericoronario { fig. 15).

Figura 15.

Aspecto de los dientes extraidos. De izquierda a derecha, canino
permanente, incisivo lateral supernumerario, incisivo central permanente,

incisivo lateral permanente e incisivo lateral temporal ( fig. 16)

Figura 16.
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Después de la extraccion de todos los dientes ya mencionados, gueda
un defectoc dseo en el maxilar, donde se pueden apreciar los cuafro alveolos
donde esiaban localizados los dientes retenidos y el supernumeranc.
{fig. 17 }.

Figura 17.

Después se debe limpiar el defecto éseo de cualguier residuc de
hueso o de tejide de los sacos pericoronarios y, para evitar que se presente
un colapso del maxilar, se llevd a cabo la colocacion de hidroxiapatita en el
defecto 6seo ( fig. 18 ).

Figura 18.
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La colocacidn de hidroxjapatita, debe llevarse a cabo de manera
uniforma y verificar que todo el defecto dseo este perfectamente cubierto por
hidroxiapatita, es importante gue se realice 1a eliminacion de espicuias ‘dseas
{fig. 19 ).

Figura 18.

Una vez que se colocd la hidroxiapatita, se lleva a cabo la afrontacion

del colgajo y sutura del mismo ( fig. 20 y 21 ).

Figura 20.
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Figura 21.

Aspecto final del primer tiempo quirdrgico ( fig. 22 ).

Figura 22,



Aspecto radiografico después de la realizacion de las extracciones en
el maxilar, se observa en la radiografia panoramica una perfecta adaptacion
de la hidroxiapatita, no existen huecos 0 espacios vacios ( fig. 23).

Figura 23.

El que se consideré como el segundo tiempo quirdrgico, fue la
colocacion de un botén ortodantico en la cara vestibular del otro canino

superior retenido.

Despues de realizar una correcta anestésia, se procedio a realizar una
incision tipe Newman ( fig.24 ), para llevar a cabo el levantamiento de un
colgajo muceperiostico ( fig. 25 ) en la region del canino superior retenido.



Figura 24.

Figura 25.
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Una vez realizado el colgajo, se observa la cortical, debajo de |la cual
s& encuentra el canino retenido { fig. 26 ).

Figura 26.

Se realiza una osteotomia en la cortical ( fig. 27 ), para llegar hasta
donde esta localizado el caning y poder de esta manera tener a la vista la
corona del caning, donde posteriormente sera colocado el botdn.

Figura 27.
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L.a corona del caning es grabada con acido ortofosférico durante 60
seg ( fig 28 ).

Figura 28.

Una vez gue se realizd el grabado del esmalte de la corona del canino,
se procede a colocar el botéon ortodontico utilizando una resina
autopolimerizable ( fig. 29 ).

Figura 29.
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Ya que la resina polimerizo de manera satisfactoria y que el botén esta
totalmente fijo, se procede a afrontar y suturar el colgajo y se deja el alambre
expuesto.

Esto para la posterior adaptacion del alambre a aparatniogia
ortodoncica, para llevar a cabo la traccion de! canine y de esia manera
colocarlo en una correcta posicion dentro de ia arcada superior ( fig. 30 ).

Figura 30.

El tercer tiempo quirlrgico consistid en fa remocion de dos dientes

supernumerarios localizados en la porgion derecha de la mandibuia.
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Después de realizar la anestesia local, se realizé6 una incision de

Winter en ia zona ingual ( fig. 31 ).

Figura 31.

Una vez realizada la incisién, se levanta el colgajo para poder apreciar
de manera amplia, los dos abultamientos de la corlical interna, donde se
presume estdn los dos dientes supernumerarios, uno en la zona de
premolares y ofro en la zona de molares es decir mas posterior al pnmero  (
fig. 32 ).
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Figura 32.

Posterior a esto, se realizd osteotomia en la cortical interna para

descubrr ambos dientes supernumerarios { fig. 33 y 34 ).

Figura 33 Figura 34,
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Ya que se localizaron los dientes supernumerarios, se procede a
realizar la extraccién de ambos (fig. 35y 36).

Figura 36.

Aspecto del defecto 6seo dejado despues de la extraccion de los dos
dientes supernumerarios de la mandibula en su porcién derecha ( fig. 37 ).

Figura 37.



Después se lleva a cabo el afrontamiento de colgajo v sutura del
mismo. Después de una semana de la cirugia, se puede apreciar una buena
cicairizacion del area { fig. 38 ).

Figura 38.
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CONCLUSICNES

Una de las principales conclusicnes a la que llegamos después de
haber realizado el presente trabajo es que antes no se conocia la causa
especifiica de Ia Disostosis Cleidocraneat y ahora se sabe que esta causada
porungen , el CBFA-1.

Sabemos que el patrén hereditario es autosémico dominate .Esto nos
teva a confirmar el hecho de que si uno de los padres es portador de ia
alteracion ,existe el 50% de probabilidades de que su hijo |a desarrolle.

También se pudo corrcborar que el sistema 6seo0 es e mas afectado
pero también otras estructuras del cuerpo esta involucradas también | Creo
gue con la explicacion de cada una de las partes afectadas va a ser muy facii
identificar aun paciente con Disostosis Cleidocraneal.

Haciendo la comparacion de lo que nos marca la teoria y los que
observamos en el caso clinico , podemos observar gue nuestro paciente
presenta la mayoria de las caracteristicas clinicas y radiograficas . ya gue
tiene ausencia parcial de claviculas, hipoplasia maxilar . deswviacion de las
vértebras |, dientes retenidos , dientes supernumeranos, retardo de erupcion |
retardo de cierre de fontanelas etc !o cual nos lleva a un diagrostico de
Disostosis Cleidocraneal. Como ya observamos en la lteratura no mencionan
un plan de tratamiento especifico , y de acuerdo a las Necesidades del
paciente se eigboro el plan de tratamiento mas adecuado, el cual ya se pudo

observar , y el cual nos daria un pronostice favorable.
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GLOSARIO

ACONDROPLASIA Defecto del desarrolic de los cartilagos
rizomélicos de las extremidades, causante de una forma de enanismo.

ACROCEFALEA Forma cénica de la boveda craneal.

ALELOS Cada una de las variantes genéticas que puede ccupar un
iocus cromosomico y que controlan el mismo caracter.

BRAQUICEFALEA Que tiene la cabeza cona , aplanada de la parte
posterior que fiene un indice cefalico mayor de 80°

CARIOTIPO Imagen cromosdmica completa de un individuo Presenta
los cromosomas de las partes mayor a menor tamafio v de acuerdo con la
posicion del centromero.

CRETINISMO Estado morboso congénito debido a la disfuncion ©
ausencia del tircides caracterizado por la detencidén del desarollo fisico y
mental con distrofias y deformidades multiples |

DIPLOIDE Dicese del cromosoma apareado normal después del
desdoblamiento de ios cromosomas primitivos de las células germinativas en
ia fecundacion .Que tiene el numero normal par de cromosomas .

DISGENESIS Desarrollo defectuose 0 malformacion

EPIFISIS Extremo de un hueso 1arge unido al cuerpo 6seo la diafisis.

ESCLEROSIS Endurecimientc ¢ enduracidn morbosa de los tejidos
especialmente del tepdo intersticial de un érgano consecutiva a la inflamacion

ESCOLIOSIS Desviacion lateral de la raquis.

ESPONDILOSIS Afeccidn no inflamatoria de las vertebras

FENOTIPO Conjunto de las propiedades manifiestas de un organismo,
sean ¢ no hereditanas .
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FONTANELAS Espacio sin osificar def craneo del nifio.

GEN Unidad de material hereditano que ocupa un locus en un
cromosoma.

HEMICIGOTO Dicese de cualquiera de los genes asentados en ei
gnico ¢romosoma X del varén

HIDROCEFALEA Dilatacién anormal de las cavidades ventriculares
del cerebro a consecuencia de una alteracién de la dinamica normat de
liquido cefaloraquideo.

HIPERTELORISMO Mayor separacién de ios ojos debido a una
deformdad craneal

HIPOPLASIA Desarrollo incompleto ¢ defectuoso

HIPOTROFICOS Retardo de desarrolio. Nutricién deficiente.

HOMOCIGOTO Dicese del individuo que posee alelos idénticos en un
locus determinado del mismo par cromosomico.

LOC! Plural de locus

LOCUS Punto en cromosoma ocupado por un gen.

LORDOSIS Curvaturg de los huesos , especialmente curvatura de la
columna vertebral de convexidad anterior opuesta a xifosis

SINDACTILIA Adherencia congénita de los dedos entre si.
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