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INTRODUCCIÓN 

En la investigación que se llevo acabo sobre el Slndrome de Apert, vamos a 

conocer desde el desarrollo de su conocimiento en la época antigua, la manera 

en que a través de tos años se fué reconociendo y la forma en que se empezó 

a efectuar el tratamiento a los pacientes con este tipo de anomalías 

congénitas. Por otra parte es importante saber en que gen y donde se realiza 

la mutación para que este Slndrome se manifieste, así como los factores de 

riesgo que pueden desencadenarlo. 

También se evalúan los medios por los cuáles nos valemos para 

identificar y corroborar el diagnóstico cuya importancia radica en el correcto 

plan de tratamiento a realizar, el cuál forma parte de la Historia Clínica, la cuál 

es principalmente de carácter médico y legal. 

Se presentara el efecto que tiene este Síndrome en los diferentes 

órganos del cuerpo humano, y sabremos que no todos los pacientes presentan 

el mismo grado de lesión y por lo tanto su relevancia es esencial para el 

tratamiento ya que de ello dependen las decisiones que adopte el equipo 

multidisciplinario. 

Se integra el conocimiento del manejo, en equipo o multidisciplinario de 

profesionales que se lleva acabo al atender a estos pacientes y lo elemental 

que es nuestra adición al equipo como Cirujanos Dentistas de práctica general. 

Podremos valorar que nuestra intervención será de suma importancia 

tanto médica como psicológica, y lo elemental de que el Cirujano Dentista se 

preparé cada dla más actualizándose y estudiando entre otras cosas este tipo 

de anomalías. 

Conoceremos los diversos tratamientos quirúrgicos llevados a cabo a 

estos pacientes, sus objetivos y los riesgos que conlleva. 

Y finalmente nos enfocaremos a la intervención Odontológica 

preventiva ya que su importancia es invaluable por que a través de ella se 

evitarán dificultades en el futuro, tanto para el paciente como para el 

profesional que trata los problemas de maloclusión; se presenta el tratamiento 

temprano para ayudar a mejorar la oclusión. Que puede llegar a tener gran 

severidé<d. 

d.. 



1 CONCEPTOS BÁSICOS 

1.1 ANTECEDENTES HISTÓRICOS 

La fusión prematura de las suturas de la bóveda craneal es una de las 

caracterlslicas principales del Slndrome de Apert y ha sido reconocida desde 

los antiguos griegos, asi que su estudio empezó desde el conocimiento de sus 

manifestaciones clinicas (craneosinostosis). Mas tarde en el siglo XIX, Galeno 

introdujo el término oxycephaly, para describir esta alteración. 

En 1557, Lycosthene describió a un recién nacido con malformación 

craneofaclal acompañada de alteraciones en las manos y pies. 

En 1791, Soemmening, denomina sinostosis prematura, al cierre precoz 

de las suturas craneales , el cuál es responsable de las deformidades de la 

bóveda craneal. 

En 1851 Virchow uso el término cranyosinostosis cuando formuló su 

leerla ciáslca, conocida como Ley de Virchow; estableciendo que la 

craneoslnostosis es la fusión prematura (sinostosis) en las suturas de la 

bóveda craneal, condición que inhibe el desarrollo normal del cráneo de 

manera perpendicular a la sutura fusionada. siendo que normalmente la 

compensación del crecimiento cerebral ocurre con la apertura de las suturas y 

la dirección general del crecimiento después de una sinostosis es paralelo a la 

sutura fusionada. 1 

En 1890 aparece el primer reporte de procedimientos quirúrgicos realizados 

para la craneosinostosis llevada acabo por Lannelongue y en 1892 por Lane, 

cuyo objetivo principal fué controlar la compresión cerebral ( presión 

intracraneal) que se encontraba dentro de una bóveda craneal pequeña. Sobre 

la técnica neuroquirúrgica clásica desarrollada, el resultado de décadas fué 

guiado hacia la intersección de las suturas sinostosadas, en espera de la 

liberación del cráneo el cuál por si mismo después de la intervención se 

normalizarla y asl conlinuaria el crecimiento normal y simétrico. La 

craneotomia fué propuesta para permitir la creación de una nueva linea de 

sutura en el sitio de la slnostosis previa. La realización de esta técnica 

quirúrgica fue raramente llevada acabo. Se intentó fragmentar la bóveda 

1 Taat Good11d1 J. Craig D.lt. Crnncofoc1al Anoma!j\.o;: Growth and Dc\•cluprncnt From a Su.g1cal 
~. Thicmc 1995, ~J 12f) 



craneal quirúrgicamente con piezas de hueso liso utilizado como injerto libre 

para devolver la forma de la bóveda craneal. Estas técnicas ocasionalmente 

dieron como resultado la descompresión cerebral, pero raramente funcionaron 

en una forma adecuada. Ademas, la reosificación después de la craneotomla 

era impredecible, algunas veces ésta ocurría rapidamente y algunas otras, los 

defectos de la bóveda craneal continuaban.2 

Hasta antes de que Apert describiera el Síndrome como tal, se sabe 

que solo se haclan menciones sobre este síndrome, al señalar sus 

caracterlsticas propias como lo hicieron Baumgartner en 1842 y Wheaton en 

1894. En el año de 1906 el médico francés Eugene Apert fué quién describió 

este Slndrome a detalle, analizando a un paciente con las siguientes 

caracterlsticas flsicas: severas deformidades de la bóveda craneal, unión de 

los dedos de las manos y de los pies, aunados a deformidades, retraso mental 

y ceguera 1• En la actualidad se sabe que las anormalidades esqueletales del 

Slndrome de Apert son complejas y que incluyen la fusión de ambas suturas 

coronales, de la sagital anterior y metópica pobremente formadas de par en 

par. Sindaclilia incluidas en las 4 extremidades simétricamente complejas y la 

unión de otras malformaciones.3 

En 1918, aproximadamente después del comienzo de la Primera Guerra 

Mundial (PGM), cientos de hombres fueron dañados en sus tejidos blandos y 

tejidos duros faciales que resultaban de las trincheras que en la guerra 

ocurrlan, por lo que requerlan de una cirugla urgente y algunas 

reconstrucciones secundarias, surgiendo así los Doctores Kazanjian y Guillies, 

quienes fueron notables en su trabajo por el tratamiento craneofacial de 

aquellos daños. 

Durante y después de la PGM y otra vez durante la Segunda Guerra 

Mundial (SGM), estos cirujanos crearon una fundación por lo que se les conoce 

ahora como Cirujanos Maxilofaciales. Su éxito en el tratamiento de las 

alleraciones antes descritas trajeron esperanzas a las personas con anomallas 

craneofaciales.4 

! Turvcy A.T. Vig \'l.L K. Fonscca R. f;lcjal ClcOs and Cranyosrno'losis Principies and managcmcO!, 
Ed. Saundcrs, Unitcd S1a1cs of Amcrica, J996, p 637. 

3 Tait Goodrich J. Craig. O.U. Op cit, p. 121 
.a Tur\'cy A.T. Vig W.L K. Fonscca R. Op c11.. p .637 
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Mientras tanto en 1920 Park y Powers publicaban un articulo 

excepcional sobre este Slndrome5
. 

En 1938, Klng menciona por primera vez el concepto de "descompresión 

con fines funcionales", unido a la corrección morfológica , con finalidades de 

estética, ya que propone liberar un cierto número de fragmentos óseos.6 

Después la SGM, Gillies aplicó el conocimiento que habla obtenido en 

el tratamiento de los pacientes que presentaban daño facial ocasionado 

durante la guerra, hacia las deformidades faciales congénitas, no tratadas 

previamente, de los pacientes que buscaban cada vez más su ayuda. En 1950 

Gillles reportó una grata experiencia al tratar a un paciente afectado en el tercio 

medio facial mediante la aplicación de la técnica osteotomía de avance tipo 

LeFort 111, realizada para la corrección de la retrusión del tercio medio y 

superior facial en un paciente con Síndrome de Crouzon. Su entusiasmo 

recayó tempranamente, cuando observó que el esqueleto de su paciente 

regreso a su estado preoperatorio. 

En 1952, Converse y Smith, intervienen con éxito relativo un caso de 

hipertelorismo. movilizando la parte interna de las órbitas hacia la linea media.' 

En 1967 Tessier describió un nuevo método para el manejo de 

pacientes con Slndrome de Crouzon y Slndrome de Apert en Montpellier, en la 

reunión de la Sociedad Francesa de Cirugla Plástica. Su aportación es la 

presentación de un acontecimiento histórico y sus publicaciones fueron el 

inicio de la cirugla craneofacial moderna. Su método incluyo nuevas 

localizaciones de la osteotomía de avance tipo LeFort 111; que consistía en 

técnicas combinadas intra y extraoralmente, con el uso de una incisión coronal 

y un Injerto de hueso autógeno. Tessier aplicó también una fijación externa 

encaminada al mantenimiento de la estabilidad del hueso hasta que su 

cicatrización concluyera.• 

En 1968, Tessier propuso que las placas de hueso y los tornillos 

podrlan ser construidos y utilizarse para suministrar estabilidad y compresión a 

5 Kcnnelh Lyons J. Atlas de malfounacioncs congénjtas. cd 41a. Ed lntcran;cricana, México, 1990, 
p. 409 
0 Villa\•iccncio J. Fcrnándc¡; M.A. Magaña L. Ortopedja dcntofacja! una \'js1ón muhjdjscjnhmma, tomo 
11, Ed Acltmhdadcs Médico OJontológ.1cas, Venezuela, 1997 p. 726 
7 lb. 
• Tail Goodrich J. Crn1g O.U. flp c11. p. 124 
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las fracturas mandibulares para su curación: A pesar de el entusiasmo inicial, 

estos conceptos de placas internas y tornillos de fijación para el esqueleto 

craneofacial no fueron puestos en práctica. 

Rougiere aplicó el concepto de liberación de las suturas y reformación 

de la bóveda craneal en niños en 1972. 

En 1976, Hoffman y Mohr desarrollaron el concepto de liberación de las 

suturas, reformando un cierto grado de la bóveda craneal y orbital para la 

sinostosis coronal unilateral durante la infancia. El invento del término canthal 

advancement describe el procedimiento. 

En 1977 Whitaker y colaboradores describieron un procedimiento más 

formal para sinostosis coronal unilateral. También en 1977, dentro del 

programa cientlfico del Congreso Mundial de Cirugia Plástica, se organizo en 

Barcelona el primer curso de Cirugla Craneoíacial en el que coincidieron el Dr. 

Tessier y el Dr. Ortiz Monasterio. Durante este encuentro el Dr. Ortiz 

Monasterio, grabó las respuestas de Tessier, las cuales sirvieron de base para 

confeccionar lo que el Dr. Ortiz Monasterio denominó "Microhistoria" de la 

Clrugla Craneofacial.9 

En 1979 Marchac y Renier publicaron su experiencia con la técnica 

"frente flotante• en la cuál simultáneamente se liberan las suturas, y la bóveda 

craneal con la orbital se reforman, manejando bilateralmente las sinostosis 

coronales durante la infancia. Marchac y Renier esperaban que el crecimiento 

del cerebro empujara las órbitas y el tercio facial medio hacia adelante y 

permitiera la corrección. Desafortunadamente esta propuesta no ocurrió. 

Durante el mismo periodo en el que Tessier introdujo la cirugla craneofacial, 

Luhr, aprendió sobre el beneficio de la fijación interna (placa ósea y tornillos) 

para curar fracturas en las extremidades. 

"' \ 11Ja,·iccnc10 J. Fcrnández M .. .\. Magaña L. Op cit. p. 728 



1.2 CONCEPTO DEL SÍNDROME DE APERT 

Sfndrome de Apert o Acrocefafosindactilia tipo 1, es una anomalía congénita 

en fa que se presenta la alteración de un solo gen, caracterizada por la fusión 

prematura de fas suturas craneales (especialmente fa coronal), con inhibición 

de crecimiento ha dicho nivel y exceso del mismo en el resto de fa bóveda 

craneal, aspecto craneofacial poco uniforme, paladar muy arqueado, sindactifia 

simétrica (fusión dactilar), alteraciones dentales importantes y otras anomalías 

diversas, que en ocasiones incluyen defectos cardíacos congénitos. 

Si afecta sólo la bóveda craneal nos encontramos ante una 

craneosinostosis; y si se asocia a una alteración del macizo facial, se tratará de 

una craneoestenosis. 10 

El aspecto físico y en ocasiones fa discapacidad intelectual se 

encuentran presentes en estos pacientes y disminuyen la adaptabilidad 

genética de fas personas afectadas, por fo que difícilmente se casan y tienen 

hijos. En consecuencia la mayorfa de los casos de sfndrome de Apert son 

mutaciones recientes. 

El término disostosis craneofaciaf es usado para describir un espectro 

de formas familiares de sinostosis no solo envolviendo fa bóveda craneal sino 

también, la base craneal y las suturas del tercio medio de fa cara. 

1.3 SINONIMIA 

A el síndrome de Apert también se le denomina : 

• Acrocefafosindactilia tipof 

*Enfermedad de Apert-Crouzon 

*Cefafosindactilia de Vogt 

• Acrocefalosindatifia tipo 11 11 

111 V1 llaviccncio J. F~rmindcz M.A, Magaña l .. Op cit. p, 729 
11 Cr·1z M.B. Bus J. Atlas de syndromcs pcd¡~. Ed Espaxs. Barcelona, 1998, p.142 

5 



1.4 DIAGNOSTICO DIFERENCIAL 

"El diagnóstico diferencial debe tener en cuenta los procesos con braquicefalia 

y acrocefalia, y las principales craneoslnostosis sindrómicas." 

Acrocefalosindactilla tipos 1 Y IJ (Boston). 

Acrocefalosindactilla tipos 111 Y IV. 

Acrocefaloslndactilia tipo Roblnow-Sorauf o Jackson-Weiss. 

Antley-Bixler. 

Auriculo-cefalosindactilia. 

Carpenter. 

Crouzon. 

DisplasiaCráneo-fronto-nasal. 

Gorlin-Chaudhry-Moss. 

Hermann-Palllster Opitz. 

Pteiffer. 

Saethre-Chotzen.(4.5% de todos los casos con craneosinostosis) 

Woon 

Muenke (8% de todos los casos con craneosinostosis) 

El síndrome de Crouzon y el síndrome de Apert presentan similares 

caracterlsticas craneofaciales cualitativas, sobre todo desde el punto de vista 

dental, como sinoslosís de casi todas las suturas de la calvaría, base craneal, 

orbitas y región maxilar; fusión de las síncondrosis de la base craneal, 

braquicefalia, hipertelorísmo, proptosís ocular; en general la moñología 

craneofacíal es más severa en el síndrome de Apert con respecto al slndrome 

de Crouzon. 12 Y la diferencia principal consiste en la presencia de síndactilia en 

las manos de los pacientes con Síndrome de Apert. 

i: Turvey ,\.T. Vig \\".L.K. Fonscca R. Op cit. p. ::2. 
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1.5 INCIDENCIA 

La craneosinostosis es la más común de las anomalías craneofaciales en el 

nacimiento, con una prevalencia de 1 en cada 2100 a 3000 recién nacidos. 

Algunos casos de craneosinostosis están asociados a síndromes, siendo 100 

los que básicamente presentan craneosinotosis. Entre ellos el más común es el 

slndrome de Apert (4.5 % de todos los casos con craneosinostosis) y a su vez 

el slndrome de Apert tiene una incidencia de aproximadamente 1 en cada 

160.000 nacimientos. 13 

1.6 CONSIDERACIONES GENÉTICAS 

El gene responsable de la alteración se encuentra en el extremo largo del 

brazo del cromosoma 10 (10q26). 

El síndrome de Apert es uno de los 5 síndromes de craneosinostosis 

asociado con la mutación de un gene en el receptor 2 del factor de crecimiento 

de los fibroblastos (FRGR2). 14 

FRGR 2, son protelnas tirosina quinasa, receptores transmembrana 

que unen factores del crecimiento de fibroblastos como ligandos. 

Es importante el papel de la protelna tirosina quinasa en el desarrollo de 

la craneosinostosis; esta proteína normalmente puede fosforilar el grupo 

hidroxilo de residuos de tirosina en una amplia gama de otros factores 

importantes de diferentes tipos de células blanco, modificando sus actividades 

enzimáticas. Este patrón de actividades enzimáticas, donde la fosforilación de 

una protelna quinasa conduce a la fosforilación de otra cascada de reacciones 

que amplifica la señal inicial, es común en las vias de transducción de señales 

intracelulares de forma normal, mientras que en el Slndrome de Apert , se 

modifica. 

11 Scn\'cr U Ch1lds, Kin1IC'r, el al, Thc mclabohc and molecular bases jnhcmcd d1scasc. glh cd, Ed 
mtcramcricana, Vol 111, p 6119. 
u Thomas !.... Síndrome de Aneo. '"Cljnica gcnétjC"I bjo!ogia molecular y tratamjcnto. Nul"va Vork 
Mcd1cal Ccntcr. W\\·w.foncdo.com 
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El síndrome de Apert es causado por una mutación autosómica dominante. 

Este tipo de herencia dominante hace que muchos de los casos se produzcan 

de forma esporádica en padres no afectados. La frecuencia de mutación en 

padres no afectados aumenta con la edad del padre, sobre todo la principal fue 

calculada a ser de 33.3 años, su efecto es responsable de los errores de 

replicación durante la gametogénesis paterna, la cuál ha estado mostrando 

incremento. 

Si un Individuo afectado quiere tener hijos con su esposo genéticamente 

normal, hay un 50 % de posibilidad de que el producto será afectado. Si dos 

individuos afectados quieren tener hijos, hay un 25% de posibilidades de que el 

producto será normal y un 50% de posibilidades de que esté afectado, hay solo 

un 25% de posibilidades que el producto sea homocigoto mutante lo cuál es 

letal. 15 

Gen autosómico dominante; (autosómico dominante significa que se 

necesita un gen para que la condición se manifieste), donde el gen se transmite 

del padre o la madre al hijo con un riesgo de 50/50 en cada embarazo. 

1
' lb. 

8 



Tl':l{J\llNOLOGÍ,\ Y CO:-iSll>ERACIONES FU:'iCIO:'iAU:S 

2.1 CRANEOSINOSTOSIS.O CRANEOESTENOSIS 

La craneoestenosis es la fusión prematura de una o varias suturas del craneo. 

Las consecuencias son las deformaciones craneales, lesiones cerebrales. 

lesiones de los ojos y un síndrome de hipertensión intracraneal con posible 

aparición de trastornos neuropsiquicos y sensoriales.' Se divide en primaria y 

secundaria; la craneosinostosis primaria consiste en el cierre de una o mas 

suturas por anomalías del desarrollo craneal, mientras que la craneosinostosis 

secundaria; se produce por una falta de desarrollo y expansión cerebrales. 2 

También se divide en simple y sindrómica; es simple cuando solo existe 

ra fusión prematura de algunas de las suturas y no esta asociada a otras 

anomalias y es sindrómica, cuando se asocia a otras anomalias en diferentes 

regiones distantes al esqueleto craneofacial. Las alteraciones son muy 

deformantes, difíciles de tratar y se alteran en grado variable, desde el craneo, 

las órbitas, la región centro facial, el mecanismo de oclusión y masticación, la 

visión, la vía aérea superior y el desarrollo intelectual. 

"Para comprender su génesis es necesario revisar las diferentes fases de 

formación del craneo". 

En las primeras fases del desarrollo del craneo, el encéfalo esta cubierto 

por una íina capa de mesénquirna. En el segundo mes, ya hay tejido óseo 

evidente en la parte del mesénquima que corresponde al craneo, formandose 

tejido cartilaginoso en la base craneal. Al final del quinto mes de gestación, los 

huesos del craneo (frontal, parietal, temporal y occipital) estan bien 

desarrollados, quedando separados por las suturas y las fontanelas'". 

· C1 UI' llc111:1nJc,. \1:111ud. T1¡11:u.ln tk 1~.ill.!ii! "'d. Sc.,la, Ed. Pubhc;u:wncs :\kJ11;;1s Esp•t'. U:ircdonJ. 
l'J'JS. p.15'J.' 
: Bcrl11m1r I~ E. l\'clson. V(' \".1uµnh;111 _T,!illi!!.lt'_tlc.-J~JJi!ll!i•I· \"ol l. Tcrccrn cdu:iún. Ed P.imum.•ni:am1, 
l'Jl}O p.l'J7..J 
1 

lh 
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Defectos Primarios del cráneo: Por anormalidades cartilaginosas en las manos 

y los pies, espina cervical y traquea, el cartílago juega un papel primario en el 

desarrollo anormal de Slndrome de Apert. muy claro durante la vida 

intrauterina. Esto ciertamente incluye cartílago craneofacial: La primera 

anormalidad aparece al envolver la base anterior craneal, especilicamente el 

ala menor del esfenoides y etmoides con la placa cribiforme y cristagalli. Las 

alas menores del esfenoides y cristagalli son tres puntos de presión dural. Y 

son mucho mas cerradas de lo normal, esto parece probablemente la alteración 

prenatal, fuerzas extensibles o !ensilares en la dura resultan en dismorfia del 

crecimiento cerebral y fusión de las suturas coronales.4 

Las zonas en las que las suturas son muy extensas se denominan 

fon.tanelas. 5 En el recién nacido, las fontanelas son 4 y están ubicadas entre el 

frontal y los parietales (fontanela frontal, bregmática o anterior). entre el 

parietal, el temporal y el occipital ( fontanela mastoidea o astérica), y por 

encima de las alas mayores del esfenoides ( fontanela esfenoida! o ptérica),y 

la fontanela occipital o posterior, que suele cerrarse antes de terminar el 

segundo mes de vida extrauterina, la fontanela frontal, en cambio, aumenta de 

tamaño durante los primeros 6 a 9 meses de vida, para luego disminuirlo hasta 

desaparecer a los 2 años y medio o tres,6 las anterolaterales a los 15 meses y 

las posteriores a los 18 meses. 7 

~ Tm\\.·~· .·\ ·1 \'1g \\'.L.K, Fons1.•ca R. Open. 11.711. 71 
· .. \lJroinhl\ll'h Emhrwlogi¡t de h1 región m;1"lof¡ti.:.i;_!l .. lroi L'd Et! \fCd P.111 S.1\, lhn:nos .-\m.·'i 
-\rgcnt111;i p. :?7 
. lb p.lft"; 
• E11lo\\ [) 11 \h.1111ml sobre crcc1nuc111n IJl·rnl Ed. l111c.-ra1m:111.:.111;,1. Bueno:-: ·\ucs ArµL'lll111.1. l'JS::!. p .. t:?ll 
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Cráneo del recién nacido 

Vista lateral 

&.*JI • .. mbotde. 

Gutur• •-tno.• 

Vista superior 

Fontanela M'lll!nOf 

Sutur• a11gt"I 

www.medicinae.com.mx 

La osificación de las fontanelas, no significa la detención del crecimiento en 

estas zonas, las suturas continúan como sitios de crecimiento.• El encéfalo 

crece muy deprisa durante los primeros ai'ios de vida, y normalmente no hay 

impedimento para ello gracias a un crecimiento equivalente de los huesos del 

cráneo a lo largo de las suturas." 

Las áreas de unión de dos o más huesos se denominan suturas. En los 

adultos estas lineas de sutura son más dentadas. 

Estas son estructuras formadas por un tejido fibroso que posee las 

propiedades de dos activos periostios adosados o separados por un tejido 

conectivo poco diferenciado, que tiene la capacidad de incrementar el tamai'io 

de los respectivos huesos mediante su acción osteogénica, lo que finaliza al 

obtenerse el total desarrollo de las piezas óseas. La sutura mayor de la calvaria 

incluye las coronal, lambdoide, y la escamosa, las cuáles están unidas en 

• Abramovich. Op ci~ p. 167 
4 BL-rhmm R.E. Nclson. Op cit, p, 1974. 
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pares; la sagital y la metópica están unidas entre si. En el nacimiento estas 

suturas se abren y se sobreponen. dependiendo de cuál de las suturas se 

fusionen prematuramente, el cerebro puede desarrollar una determinada forma 

caracterlstica 'º 

2.2 CRECIMIENTO CEREBRAL 

"Et volumen normal del cerebro en los niños casi se triplica en el primer año de 

vida, para el segundo año el peso del cerebro es cuatro veces su peso que en 

el nacimiento y se aproxima a las dimensiones adultas a los cinco años de 

edad. Si la progresión del crecimiento del cerebro es normal (en peso y 

volumen) y continúa sin obstáculos la apertura de la bóveda craneal y la base 

de las suturas deben extenderse durante las rases del crecimiento rápidamente 

con osificación marginal y expansión del volumen intracraneal. En los 

sindromes de la disostosis craneofacial ocurre una fusión prematura de las 

suturas de la bóveda craneal envolviendo el crecimiento del cerebro en peso y 

volumen, dependiendo del número de suturas y la localización de la fusión 

prematura la restricción del cerebro y su compresión puede desencadenar una 

presión intracraneal. " 11 

1
" Scrivcr IJ,Chils. K1111.lcr. et al Thc f\1ct;ibuhc anJ molecular bajes inhcritcd discma:. 8 11

' cd. 
Ett.lntcrn:11ion;il Vol 111. p.61 IS 
11 Tun.·C'y A T. \'1g \\' L.K. Fon!>ci.·;..dt. Op cit. p. (1.l:? 
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CRECIMIENTO CRANEAL Y CEREBRAL DURANTE LOS PRIMEROS 20 

AÑOS DE VIDA 

EDAD VOLUMEN DEL CEREBRO (cm 3) CAPACIDAD CRANEAL (cm ) 

Recién nacido 330 350 

3 meses 550 600 

6 meses 575 775 

9 meses 675 925 

1 año 750 1000 

2 años 900 1100 

3 años 960 1225 

4 años 1000 1300 

6 años 1060 1350 

9 años 1100 1400 

12 años 1150 1450 

20 años 1200 150012 

Según las suturas afectadas se clasifican en varios tipos de estructuras 

anómalas: 

DOLICOCEFALIA O ESCAFOCEFALIA: 

Afecla a la sulura sagital adoptando el cráneo una forma alargada en 

sentido sagital, a menudo no tiene repercusión cllnica salvo la estética 13
• 

Constituye la forma más frecuente de craneosinostósis. Se acompaña de un 

occipucio prominente. de una frente ancha y de una fontanela anterior pequeña 

o ausente. Este trastorno es esporádico y de más frecuencia en hombres y 

suele causar problemas en el parto debido a la desproporción pelvicocefálica. 

no produce hipertensión intracraneal ni hidrocefalia. La exploración neurológica 

de los pacientes es normal. 14 

12: lh 
'· Cru.1 1 kmúnth.'/ Op 1.·11. p. l 5'J..i 
·~ l.h.·1h111.11 R E.~1.·lsm1 Op l.'1t. p. llJ70: 



BRAQUICEFALIA o ACROCEFALIA. ( Es la principal caracteristica 

asociada al sindrome de APERT ). El término braquicefalia es .derivado de la 

palabra griega cabeza corta. Se afectan bilateralmente las suturas coronales o 

lamboideas, el cráneo crece en sentido transversal siendo··de peor pronóstico, 

dando lugar a hipertensión craneal con posible atrofia Óptica 15 

Oxicefa/ia o turricefalia 

incluye a 

LA OXICEFAL/A: Es la forma más grave con cierre precoz de cuatro o más 

suturas con fontanela abierta. 16 Con afectación ipsolateral de la cara y de la 

órbita, los lechos de las órbitas están deprimidos desarrollándose exoftalmus. 

Puede haber estrabismo, nistagmo, edema papilar, atrofia óptica, y pérdida de 

la visión, con complicaciones más graves en enfermos que tienen obliteradas 

ambas suturas coronales, pueden existir anomalías cardiacas ,atresia de las 

coanas, defectos de las articulaciones del codo • de las rodillas y sindactilia." 

LA TRIGONOCEFALIA: Con afectación de sutura metópica. Estos niños 

tienen la frente en forma de orquilla, hipotelorismo y riesgo de padecer 

anomalías asociadas al desarrollo cerebral. 16 

LA PLAGIOCEFALIA: Cuando se afecta una sola sutura coronal. 19 

Sinostosis unilateral coronal, la cuál es asociada con asimetría de la cara y del 

cráneo. 

LA PLAG/OCEFALIA FRONTAL: "Es la segunda más frecuente de 

craneosinostosis y se caracteriza por un aplanamiento unilateral de la frente, 

elevación de la órbita • cejas ipsolaterales y oreja prominente en el mismo 

lado". E 1 trastorno es más frecuente en las mujeres y se debe al cierre precoz 

de las suturas coronal y esfenofrontal. La intervención quirúrgica consigue 

resultados estéticamente buenos.2° 

1
' Cr tu 1 krmindC".-. Op .:11 ¡1. l SlJ-1 

h• lh 
.- lh 
1

"" lh.·rhm;ir R E '.\:i.:l'ion Open p. 1'17..:1 
1

" l 'nu lknioindel' 0¡1 \·11 ~1. 151)-l 

; .. lkrlun;ir R.E '.\:ds.111. Op cit. 1'· 151J-l 
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LA PLAGIOCEFALIA OCCIPITAL: Es casi' siempre una deformidad postura! 

adquirida durante la lactancia, siendo ·más frecuente en niños inmóviles o 

minusválidos 

El cierre o la esclerosis de la sutura lambdoidea·. pued~ tamblé~. causar 

un aplanamiento occipital y-abombamiento del huso.frontal ipsolateral. 21 

LA TURRICEFALIA: Corresponde a una cabeza de forma cónica, debido al 

cierre precoz de la sutura coronal y, a menudo, de las suturas esfeno-frontal y 

fronto-etmoidal. El cráneo en hoja de trébol. Estos niños tienen unos huesos 

temporales muy prominentes y el resto del cráneo muy estrecho. Se complica 

muchas veces con hidrocefalia. 22 

Al contrario de las craneosinostosis simples, en que cuando se corrige el 

área de sinostosis. el crecimiento craneofacial continúa normal, en las 

complejas. el crecimiento del esqueleto craneofacial no sigue un patrón normal 

por lo cual se requieren múltiples intervenciones a través de la vida de estos 

pacientes. Por esto mismo, se requiere de un amplio y experimentado equipo 

de especialistas. 

CONSIDERACIONES FUNCIONALES 

2.3 PRESIÓN INTRACRANEAL: 

Valores normales de Presión lntracraneal (ICP), varia en niños y adultos. IPC 

normal en adultos, es considerado a ser 11 (+,-2.7 ) mmHg. Muchos autores 

consideran un ICP normal en niños con valores entre 7 y 8 mmHg o cuando es 

menor de 1 O mmHg. La frecuencia de ICP es mas alta en los primeros 2 años 

de vida. correspondiendo al periodo de rápido crecimiento cerebral. ICP resulta 

de la desproporción por crecimiento, entre el volumen del cráneo 'y el 

crecimiento del cerebro. Dolor de cabeza, es el signo clásico de aumento de_ la 

ICP. 

La elevada ICP es la función más importante a considerar aso~iada a la 

fusión prematura de la bóveda craneal. El retraso del.diagnóstico radiográfico 

encuentra un incremento de la ICP y son apreciadas como unas huellas 

lb 
"lb 

IS 



digitales, apareciendo a lo largo de la tabla interna de la bóveda craneal y de la 

base. Si la elevada ICP no es tratada ocurrirán efectos negativos en el cerebro. 

El incremento de la ICP probablemente afecta, a esto con la más grande 

discrepancia entre el volumen intracraneal y su capacidad. Renier y otros han 

documentado a través un directo monitoreo que tanto como el 42% de los niños 

sin presentar tratamiento, las múltiples sinostosis pueden presentar elevada 

ICP de más de 15 mmHg. La Tomogralla Computarizada (TC), del esquelelo 

craneofacial puede ahora medir indirectamente el volumen intracraneal, pero la 

edad fiable y el género correspondiente no son valores ·normativamente 

disponibles para comparación 2 3. 
No es posible hacer juicios objetivos basados solo en medidas del 

volumen intracraneal a pacientes que requieren urg1:mt·e;·:craneotomla para 

descomprimir el volumen· intercraneal. 

Una forma normal de la cabeza, en · conjunción. con exámenes 

radiográficos que presentan sinostosis no ápm1an .pruebas definitivas del 

incremento de la ICP. 

2.4 VISIÓN 

"En síndromes de disostosis craneofacial (SDC) la órbitas son generalmente 

poco profundas (exorbitismo) y los ojos proptósicos (exoftalmus). Puede 

presentarse exposición corneal con ulceraciones, mientras el niño esta 

despierto o durante la noche, si las órbitas son extremadamente poco 

profundas también se puede presentar herniación del ojo por si solo, 

requiriendo emergentemente la reducción seguida por descompresión orbital 

urgente, para prevenir la recurrencia. Un globo ocular que se extiende hacia 

fuera a una órbita poco profunda es también riesgo de trauma. Algunas formas 

de SDC, resultan en grados marcados de hipertetorismo orbital,24 el cuál se 

refiere a una anomalía esquelética que consiste en una distancia anormal entre 

:• lJU Ciund111:h J C1<11~ IJ 11. Opt."11 p l:!l 

: .. lh p. 1::!2 
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las orbilas asociadas generalmenle con ensanchamiento del puenle de la nariz. 

La distancia enlre los ángulos internos de los ojos en el adullo normal es de 30 

a 33 mm. y en el hiperlelorismo puede alcanzar los 50 mm.25 El cuál puede 

comprometer la agudeza visual y restringir la visión binocular. No podemos 

comprender complelamenle la importancia relativa de lodos los factores que 

pueden producir daño al nervio óptico. Parece no estar en cuestión ql!e las 

condiciones que predisponen al incremenlo de la ICP son los más 

significativos factores de riesgo para el subsiguienle daño del nervio. La alrofia 

óplica es infrecuente en niños, si solo la sulura sagital esla envuella o si el 

cierre de la sutura es unilateral, como en la plagiocefalia, y cuando presentan 

usualmenle las múlliples suturas semiafectadas. 

Un lipa poco severo de papiledema sin hemorragias retinales han también 

sido descritas. Esla forma de papiledema es dificil diferenciar de 

pseudopapiledema, una condición en la cuál el disco óptico nos da una falsa 

apariencia de papiledema. Dicha alteración puede también desaparecer, sin 

dejar signos residuales. Algunos autores creen que el aparente incremento en 

la frecuencia de la vasculalura en craneosinoslosis representa evidencia 

previa a papiledema. Fibras nerviosas meduladas han sido también notadas 

en un significante número de pacientes con oxicefalia. Eslo ha sido propuesto; 

que la poca profundidad de las orbitas afectan el proceso de mielinización · 

principalmente hacia las fibras meduladas. 

Con el reconocimiento temprano de la presencia de craneosinostosis, · 

parece ser que hay un decremento en la incidencia de papiledema y airofia.del 

nervio óplico, de esa manera, una evaluación inicial oflalmolÓgié;,¡' ~iebe 
siempre evaluar el estado del nervio óplico26 

Otro lipa de palologla ocular puede producir daño visual severo, la 

queratitis por exposición. La córnea es vulnerable a la complicación de 

exorbilismo a causa de las orbilas superficiales. La integridad de ·1a córnea 

depende de la anatomía normal y de la función del párpado, y la estructura de 

la glándula en el párpado. Defectos o poco cierre de el párpado puede dejar 

porciones de la córnea no protegidas, causar queralilis y, en algunos casos 

infección de la córnea. 

;• -\br:tnlll\ 11.:h -\ Op i:1t. p. :!75 
·, ·¡ urH.·y ·\ T.\'1g \\' L" Fo11.,.cco1 R Op c1t. ¡1. 185. 
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La correlación entre el incremento de la presión intracraneal, la deficiencia 

intelectual y el daño al nervio óptico es algo que aún no es claro. En el 

Sindrome de Apert, el porcentaje de deficiencia intelectuat es 

significativamente alta, aún que la frecuencia de patologla del nervio óptico es 

más baja. 

Han sido notadas alteraciones estructurares de los músculos extraoculares, 

indicando que las disturbancias de la motilidad ocular en el Slndrome de Apert, 

no pueden ser causadas solamente por factores mecánicos. El Albinoidismo, 

ha sido observado, transiluminación del iris y despigmentación del fondo. han 

sido asociados con la ausencia o difusión de los reflejos foveales. Ha sido 

notado Glaucoma congénito. 

2.5 HIDROCEFALIA 

"La hidrocefalia afecta a un 10% de los pacientes con SDC. Aún que la 

etiología no siempre es clara, hidrocefalia puede ocurrir secundaria a la 

estenosis generalizada de la base craneal con constricción del foramen de la 

base craneal".27 Esta puede ser identificada con la ayuda de TC. o· con 

imágenes de resonancia magnética. La confusión puede crecer. al. in_terpretar 

los encuentros ventriculares, como los vistos en la TC, cuando .el crá.neo y base 

craneal son braquicefalicas, por que los ventrículos· tomaran .una ·forma .. 

anormal, este encuentro por si mismo no es consisténte con hidrocefalia .. Son 

requeridas Imágenes seriales y correlación clínica. Un alto indice de sospecha. 

puede ser mantenida con un temprano diagnóstico y puntual desviación 

ventriculoperitoneal cuando esta indicada.28 
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2.6 RESPIRACIÓN 

lnfanles recién nacidos son respiradores nasales obligados IJn • p~r~ent'.3je de 

estos niños con SDC incluyen severa Hipoplasia del t.ercio. medio lacial,·con 

disminución de los espacios nasal y nasofaríngeo e incremento de la 

resistencia del conducto nasal. 

Un niño afectado es !orzado a respirar a través de su boca y .. la. boca 

puede simultáneamente estar llena con una lengua de talla normal ·confinada 

dentro de un espacio anormal pequeño orolaringeal. Un largo y suave paladar 

blando puede complicar mucho mas la situación resultando apnea en el sueño 

y dificultad para sostener un rellejo de succión por comer mientras 

simultáneamente está respirando.29 

Problemas que son únicos o en su mayor parte encontrados en 

pacientes con SDC incluyen hendidura de el tercio medio de la ·cara,· con 

estenosis (estrechez patológica congénita) nasofaringeal o atresia secundaria 

del tercio medio de la cara hipoplásico, glosoptosis (calda de lá lengua hacia 

atrás), con obstrucción orofaringeal o hipofaringeal, y 

laringotraqueoesolageal. 

hendidura 

Otras causas del compromiso aéreo, como atresia (oclusión de una 

apertura natural) coanal, laringomalacia, hipotonia faringeal, y estenosis 

subglótica, son frecuentemente encontradas en niños qUienes no tienen otros 

problemas craneolaciales. 

No es claro si los niños con problemas craneofaciales tienen estas otras 

anomalias, en mayor proporción que la población en general, y los autores 

ignoran sobre algunos estudios epidemiológicos para .resolver la pregunta.30 

Entre las causas anatómicas, empezando con la nariz muchos sitios.de. 

obstrucción no son únicos en los pacientes con craneosinostosis, eJe.mp:10· son 

la hipertrofia de adenoides y rinitis alérgica, las cuáles causán obsfrucdón 

C·• 10 

'. rurvcy :\ r. \'1g \\' L.K.Fonscc;.1. o,, Cit. p. 174 
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nasal en muchos individuos de la población normal. A nivel de la nasofaringe, 

Hipoplasia de el lercio medio de la cara, seguido manifiesta obstrucción. 

Debido a que obstrucción nasofaringea previene la respiración nasal 

normal. Esos pacientes pueden presentar problemas durante la infancia, 

mientras comen y respiran , por lo tanlo, presentan disminución de peso. 

Usualmente el diagnóstico es obvio por las características faciales. 

2.7 AUDICIÓN 

"Deficiencias auditivas en SDC son más frecuentes que en la población en 

general, otitis media es común en el Síndrome de APERT, pero la in.cidencia es 

desconocida. En la mitad del oído puede ser relatada, una disfunción en el 

tubo de Eustaquio en presencia de paladar hendido o Hipoplasla· hemifacial" 31 

2.8 SINDACTILIA 

Es la falla de separación de los rayos digitales en forma parcial, subtotal o total, 

es una de las malformaciones más frecuentes de las manos. Se origina entre la 

6ta y Bva semana del desarrollo embrionario y se caracteriza por un puente 

ininterrumpido de piel, con otros tejidos interpuestos (tendones, arterias, venas, 

nervios) o sin ellos, entre 2 o más dedos que conduce a un déficit anatómico 

funcional y estético del espacio inlerdigital comprometido y que debe ser 

tomado en cuenta al realizar la reparación, puede estar también comprometido 

un pie o ambos. Cuando además existen dedos o vestigios digitales 

supernumerarios, se denomina polisindactilia. La Sindactilia puede ser 

idiopática o sindrómica. Es idipática cuando no se acompaña de otras 

malformaciones . Es sindrómica cuando se integra dentro de un conjunto de 

alteraciones. 

,. Tunc:y A.T. Vig \\'.l."· Fonst..·1.:a R. Op ~11. ¡1. <1J4 
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Apariencia de las manos con Sindactilia, involucra el segundo, tercero y cuartos dedos cortos y 

anchos. Este paciente también tiene las palmas cóncavas. 32 

www.emediclne.com. mx 

Sindactilia en manos y pies, es lo que diferencia al slndrome de Apert de 

otros. En las manos los 3 dedos centrales son sindactlliacos, con Braquidactilia: 

falange distal del pulgar gruesa y separada del valgo. La Sindactilia se clasifica 

en: 

Sindactilia de las manos: 

Tipo 1 : El quinto dedo o menique, esta separado de todos los demás . 

Tipo 11: "Mano de manopla", el quinto dedo se integra a la Sindactilia. 

Tipo 111: Fusión de todos los dedos. 

Sindactilia de los dedos de los pies: 

Tipo 1: Envuelve los 3 dedos laterales. 

Tipo 11: Envuelve los dedos de el segundo al quinto. 

Tipo 111: Integra todos los dedos.33 

n Hw-old Chcn.MD.MS. http. //autor.emcdicinc.com/pedltopicl 22.hun.Editcd by James Bowmc:n. MD. 
MedicincJownal, Fcbruary 21dcl 2002, vol J. No, 2. 

n Scriver Bcaudct. Kinzler, Volgcstein._,Op cit., p, 6119. 
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Nótese Sindactilia ósea, involucrando el Segundo, tercero y cuartos dedos, múltiples sinostosis 

envolviendo las falanges proximales cuarta y quintos metacarpianos; sinfalangismo 

interfalangeal unidos, corta y radial desviación de las falanges distales , y deformidad de las 

falanges de los pulgares. 34 

2.9 DENTICIÓN Y OCLUSIÓN 

Nitlos con SDC tienen una incidencia más alta de anomalfas dentales 

que los ninos normales. 

En el Slndrome de APERT, en particular el paladar es alto, arqueado y 

con una constricción amplia. 

La Incidencia de paladar hendido en niilos con Slndrome de APERT se 

aproxima al 30%, esta puede ser submucosa, incompleta o completa, la 

hendidura del paladar secundario puede ser submucoso, incompleto o 

completo. 

La confusión crece sobre si las malformaciones y ausencia de dientes 

son características de esas condiciones o si son el resultado de factores 

congénitos o iatrogénicos (dailo a los follculos dentales mediante una cirugla 

hemifacial temprana). 

La Hipoplasia del tercio medio facial resulta en un limitado hueso alveolar 

que alberga a todos los dientes. Hay un severo apiilamiento y las extracciones 

son requeridas para aliviarlo. 

Retardo de la erupción e impactación de dientes. 
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Una clase angle 111 esqueletal acompai'lada de malocluslón combinada 

con mordida abierta y con mordida cruzada lateral y overjet con un overbite 

negativo es tlpico.34 

www.lnfocompu.com/adolfo_arthur/apert.ltm. 

www.infocompu.com/adolfo_arthur/apert.ttm. 

J.t Turvey A.T. Vig W.L.K. Fonscca R. Op cit,. p 634 
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El crecimiento transversal del maxilar es divergente, provocado por el colapso 

maxilar, mientras que en la mandibula es convergente provocado por la libertad 

de crecimiento del tercio facial inferior. 

El Sindrome de Apert ha sido ampliamente estudiado y descrito. Sin 

embargo, una área que no ha sido estudiada es el desarrollo dental de estos 

individuos. Y se ha podido comprobar que una de las características 

dentales de los niños con este Síndrome al ser comparado con niños 

normales ha sido un principal retraso en el desarrollo dental de 0.96 años, 

una tendencia de incremento del retraso con incremento de la edad. La 

correlación positiva encontrada entre el incremento de la edad y el incremento 

del retraso es paralelo al crecimiento general en los niños con Síndrome de 

APERT. 

En el Síndrome de APERT la cavidad oral tiene sus propias 

características comunes, dientes supernumerarios y ausencia congénita de 

dientes. Aunque la maxiia es la mas golpeada, la mandíbula es también 

anormal ambas en talla y forma, la fibrosis gingival y el retraso de la erupción 

también han sido observadas en la mandíbula pero en menor grado. 

Erupción dental y desarrollo dental son dos procesos separados. La 

erupción dental es influenciada por factores locales: como anquilosis, adelanto 

o retraso en la exfoliación de los dientes primarios, e impactación o 

apiñamiento de los dientes sucedáneos, por el contrario formación y desarrollo 

de la dentadura permanente no es afectado por el estado de los dientes 

primarios. 

Clinicos han estudiado el desarrollo dental como un indice de edad 

cronológica, y se considera a esto como superior al desarrollo de otros 

órganos y estructuras. Por eso determinar la edad dental en individuos con 

síndrome de APERT, produce información sobre el desarrollo de la dentición y 

también sobre el desarrollo general del individuo compara.do , con niños no 

afectados. de la misma edad. Existen algunos métodos para determinar la 

edad dental, mediante el uso de radiografias. La habilidad para determinarla es 
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un factor importante envuelto en el tratamiento de Sindrome de APERT, es 

particularmente de gran uso para los ortodoncistas que formulan planes de 

tratamiento de diferentes tipos de maloclusiones relativas al crecimiento 

maxllofaclal. Esto. es también importante para los odontopédiatras, quienes 

pueden estar preocupados sobre el estado del desarrollo dental y posible 

regulación de la erupción. También puede ser importante para pediatras 

quienes están preocupados sobre el desarrollo de individuos con Síndrome de 

APERT, finalmente puede ser importante a los biólogos moleculares porque 

mutaciones genéticas pueden alterar la moñogénesis dental.35 

2.A NUTRICIÓN 

Recién nacidos con limitada experiencia respiratoria tienen dificultades con 

la alimentación oral. Ingerir comida a través de ra boca requiere de chupar 

como a un chupón para llevar a cabo una presión negativa y un adaptable 

mecanismo para tragar Niños afectados son incapaces de lograr esta 

complicada tarea mientras respiran a través de la boca al mismo tiempo. 

Desvalance nutricional y una elevada desnutrición puede resultar en los niños 

no tratados.36 Todo ello es también importante con el hipocrecimiento que se 

puede observar en niños con Síndrome de Apert de afectación severa. 

SISTEMA NERVIOSO CENTRAL 

Las malformaciones del SNC, pueden ser responsables de la deficiencia 

intelectual que estos niños presentan, se asocia con ausencia del cuerpo 

calloso, defectos de las estructuras limbicas, incluyendo megaloencefalia. Se 

ha encontrado Ventriculomegalia variable, encefaíocele, Hipoplasia de la 

sustancia blanca cerebral, y sustancia gris heterotópica y anormalidades en el 

sistema piramidal. 37 

·
15 Kaloust S .• lshii K. Vargcr\'1k K, Dental Dcvclopmcnt in Apcrt Síndrome C!cfi Pa!atc Craniofacia! 
IID.!.r:ru!J Vo134,No2,March !997,p, 117.118. 
-'" Turvcy A.T. Vig W.L.K, Fonscca R. Op ci1. p, 634 
-'

7 Gorlm J, Cohcn R. Lcvin S.Srndmmes of thc hcad and ncck .• 3rd cd, Ncw York,Ed Oxford, 1990, 

p. 522 
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DIAGNÓSTICO 

El diagnóstico del síndrome de Apert, se realiza con la finalidad de llevar acabo el 

tratamiento mas adecuado para estos pacientes especiales, ya que como 

sabemos, poseen anomalías diversas en distintos órganos y de diversas 

magnitudes. 

El proceso de diagnóstico, puede realizarse prenatalmente, pero solo 

después de haberse realizado un ultrasonido y efectuado una evaluación de 

craneosinostosis principalmente, se busca el signo sindactilico para relacionarlo 

mas con el Síndrome de Apert, y después confirmarlo con un análisis molecular. 

En la mayoria de los casos, que no se haya realizado un diagnóstico 

prenatal, los Pediatras evaluaran al recién nacido (RN), al observarse las 

manifestaciones clínicas mas importantes del síndrome de Apert. 
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Pacientes con Slndrome de Apert que sean remitidos al Cirujano Dentista o 

que se presenten por si solos al consultorio dental, realizaremos la Historia 

Clínica completa, dentro de los datos generales; los personales, son de suma 

importancia, ya que la edad es un !actor importante para la coordinación de los 

tratamientos que se estén llevando acabo en determinada etapa del 

crecimiento. El Cirujano Dentista como lormador de un equipo multidisciplinario 

(EM) debe tener muy en consideración el impacto psicológico que pueda 

haberse desarrollado. La dirección, el numero de teléfono, son de suma 

importancia para poder estar en contacto, el ( EM) y el paciente, asi como los 

demás datos serán tomados en consideración. 

Los antecedentes personales patológicos son muy importantes, por que 

evaluaremos las dificultades de salud que ha padecido, las intervenciones 

quirúrgicas que se le han electuado y el electo psicológico que ha producido, si 

es que existe; también evaluaremos con ello y a través de los dilerentes 

especialistas el comportamiento médico que asumiremos al atender a estos 

pacientes, asi como el tipo de medicación que podamos suministrar en caso de 

ser necesario. 

Dentro de los antecedentes familiares patológicos, es importante saber que 

este slndrome es autosómlco dominante, por lo regular es esporádico, pero el 

paciente portador tiene el riesgo de un 50 % de transmitirlo. 

3.1 DIAGNÓSTICO 

MEDIANTE CARACTERÍSTICAS CLINICAS 

Para que un paciente sea tratado adecuadamente se debe de disponer de un 

correcto diagnóstico . 

El diagnóstico del Slndrome de Apert, se realiza generalmente sobre las 

caracteristicas clinicas, báslcamenle en el examen físico. 

Se debe realizar el análisis de las características cráneo-faciales, 

para diagnosticar esle sindrome. 

la fusión prematura de una o varias suturas y Sindactilia en las manos y 

pies simétricamente observables. La mayor parte de los casos de 
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craneoslnostosis son evidentes al nacer y se manifiestan por una deformidad 

craneal, la palpación de las suturas revela la existencia de una arista ósea. 

www.caibca.ucv ve/v1taetrecc/casos c!lnicos/GinecologiaPediatrica/Archivos. 

El examen f!sico se realiza de la siguiente manera: 

CABEZA: Se deben examinar las fontanelas al tacto y medirlas con una cinta 

metálica. La fontanela anterior; es romboide y con eje mayor antera posterior; 

se mide lo largo de la sutura sagital y coronal se suman las dos medidas y el 

resultado se divide entre dos. Las cifras normales al nacimiento son de 2 +- 1.5 

cm). 1 

1 Martincz y Martincz. f>«:diatria la salud del nir)o y el adolesccmc. cd. cuarta. Ed. Manual Moderno, 
Mchico D.F. 2001. p 155 
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El slndrome de Apert es caracterizado por un severo disturbio en el desarrollo 

de casi todas las regiones faciales. Incluyendo la calvaría, la base craneal 

cartilaginosa, orbitas y el complejo maxilar. 

En la base craneal, niños con Slndrome de Apert tienen un etmoides 

ensanchado. Progresiva fusión de las suturas y durante el primer año de vida 

se observa sindondrosis, en muchos casos, una placa cribiforme deprimida.2 

En la edad Infantil y durante la adolescencia, esta caracterizado por el cierre de 

todas las suturas de la calvaría, base craneal, orbitas, y complejo maxilar, con 

progresiva desarmonla entre la maxila y la mandlbula, particularmente desde el 

plano sagital. Durante la infancia temprana ( menor de 3 meses), el área de la 

sutura coronal es obliterada prematuramente. Una línea de condensación de 

hueso empieza de la base craneal y se extiende hacia arriba. "Afecta sobre 

lodo la sutura coronaria lo que da lugar a una acrobraquicefalia muy acentuada 

con aplanamiento a nivel occipital y acortamiento del diámetro craneal antero 

posterior, frente amplia, fontanelas grandes y de posible cierre tardlo, diversos 

defectos en los huesos del cráneo, incluida la base". 3 

Las fontanelas anterior y posterior son muy evidentes. La linea media 

calvaría tiene un defecto craneal muy amplio que se extiende desde el área de 

la glabela, a la fontanela posterior, continuando al área de la sutura metópica, 

fontanela anterior, y área de sutura sagital. El cráneo con este defecto tan 

amplio aparece para permitir una acomodación adecuada de el crecimiento del 

cerebro. La sutura lambdoidea aparece normal en todos los casos.4 Los huesos 

temporales están situados oblicuamente . 

.: Tun:c)' A.T. Vig \V.L.K.Fonsc:ca R .. Op cu, p 70 
1 Cruz M. Bosh. Op cit, 1>. 142 
~ Hai-old Chcn. Ar1 c11, p,10 
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FACIE: • El Sfndrome de Apert se manifiesta con Hipoplasia de la parte media 

de la cara, exoftalmos con pliegue supraorbitario, hipertelorismo, hendidura 

palpebral antimongoloide, estrabismo, hipopigmentación del iris, posible atrofia 

óptica, prognatismo mandibular, nariz pequei'\a con desviación del tabique y 

rafz muy, hundida",5 pabellón auricular anormal, paladar ojival, a veces fisura 

palatina bffida. Los pacientes con Sindrome de Apert también pueden tener un 

color pálido de piel y cabello brilloso. 

www.lnfocompu.com/adolfo_arthur/apert.ltm. 

'lb. 
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OJOS 

La Distancia entre los cantos interiores de los ojos del recién nacido es de 3.9 

+-0.6cm; cuando esta aumentada se le denomina telecanto o hipertelorismo .. 

Esta examinación es crucial durante la infancia y observable en edad infantil 

temprana, por que el dai'lo es más severo cuando el cerebro esta creciendo 

rápidamente, y la presión intracraneal en el nii'lo no tratado puede ser 

elevada.6 

www.lnfocompu.com/adolfo_arthur/apert.ltm. 

EXTREMIDADES: Sindactilia en manos y pies, mas frecuentemente en los 

dedos 2do, 3ro, y 4to. Puede ser ósea y cutánea, llegando a la fusión de los 

dedos . Las extremidades superiores suelen ser más afectadas que las 

inferiores, Braquidactilia. (Falange distal del pulgar gruesa y separada del 

valgo); limitación de movilidad en las articulaciones de los brazos; acortamiento 

del rizomélico en especial a nivel humeral; posible fusión de algunas vértebras 

cervicales. A veces hiperplasia de la segunda falange del pulgar, Hipoplasia de 

6 ManineL y Maninez. Op cit. p J SS 
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metacarpianos, ausencia de falanges (slnfalangla) fusión de los huesos en el 

carpo y tarso, slnostosis radiocubital. 7 

En casos severos pueden estar fusionados los 5 dlgitos con la palma, 

tomando una forma profundamente cóncava. La coalición de las falanges 

distales aparecen en las manos, nunca aparece en los pies, y otras 

malformaciones cartilaginosas pueden ser observadas 8 

En este slndrome también es una caracterlstica común, la presencia de 

acné pustuloso, apareciendo desde edades muy tempranas, siendo, que en 

algunos casos no se puede erradicar por antibióticos de terapia convencional y 

se tienen que realizar sofisticados tratamientos.9 

7 Cruz M. Bosh J. Op cit, p 142 
1 Harold Chcn. An cit p .1 O 
'il Downs A.M. Condon C.A. Tan R ... lsotrctinoin therapy for antibiotic·rcfractory acnc in Apcn·s 
Syndromc"'. Cljnicnl and Expcrjmcnta! Ocrmatology (Uriml)vol 24, Nov 1999, No6 p461·463. 
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3.2 AUXILIARES DE DIAGNÓSTICO. ( corroboración del 

diagnóstico del sindrome de Apert) 

3.2.1 DIAGNÓSTICO PRENATAL 

Durante los procedimientos de ultrasonido rutinarios. se han medido las 

imágenes del cráneo. en base a valores establecidos y por que ello se puede 

valorar alguna anomalla craneofacial. 

La craneosinostosis se presenta relativamente tarde durante la 

embriogénesis. 

La osificación del cráneo, la cuál ocurre directamente en la membrana, 

que cubre el desarrollo cerebral, inicia alrededor de la novena semana de 

gestación. Las suturas se forman a lo largo de las lineas de aposición de los 

extensos huesos de la frente, lo cuál no ocurre hasta las 15 a 20 semanas de 

vida intrauterina . No es posible diagnósticar craneosinostosis en el primer 

trimestre, el diagnóstico de Braquicefalia fué realizado en el segundo trimestre, 

en el slndrome de Crouzon el hipertelorismo, fué identificado a las 19.9 

semanas, plagiocefalia fué diagnosticada a las 21.4 semanas, en trigonocefalia, 

el indice cefálico de reducción fue notado a las 18.8 semanas. 

En el tercer trimestre las deformidades fueron diagnosticadas en todos 

los casos. 

La consecuencia es que craneosinostosis no puede ser confiablemente 

detectada en bajos riesgos realizándose búsquedas ultrasónicas de rutina en 

periodos de gestación , asl que los erectos de la forma del cerebro pueden 

llegar a ser detectados en su mayorla en casos severos, o en etapa tardla de la 

embriogénesis, encontrándose las anomallas del cerebro desde las 18 

semanas. 

Se debe de tener cuidado al examinar las extremidades, en todos los 

casos donde se sospecha de craneosinostosis, por que esto puede sugerir un 

diagnóstico especifico de sindrome de Apert, que ha sido identificado por 

imágenes ultrasónicas en la etapa prenatal. Dado la alta proporción de nuevas 

mutaciones, la identificación de las bases moleculares de craneosinostosis 

probablemente puede tener un menor impacto en diagnóstico prenatal. 
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Análisis molecular ha sido usado para confirmar un diagnóstico de slndrome 

de Apert que fue sospechado a través del ultrasonido. 10 

La detección temprana de craneoslnostosls puede disminuir 

complicaciones durante el parto y facilitar el manejo post-natal. 

Una vez que la craneosinostosis ha sido detectada, prenatalmente, 5 

alternativas terapéuticas son posibles. 

Aborto selectivo 

Corrección después del parto 

Inducir el parto para una temprana terapia neonatal. 

Reducir el trauma fetal programando una cesárea 

Terapia dentro del útero 

flgur•1.-.,,,tJ111-•..s-•a111---.....-... 
Cl'~ .............. '9rdm..-.n•••c.m'tl, 

...,........, • .-lbllnO&. 

www caibca.ucv ve/v11aetrece/c.-1sns cllnicos/GinecologiaPediatrica/Archivos. 

10 Millcr C~ Loskcn W, Towbin R, el al, Uhrasound Diagnosis of Craniosynostosis Clcrt Palatc -
Craniofacial Joumal,(Arizona) Vol 39, mlo 2000, No 1 p.p 73-75. 
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Radiografías: 

En la actualidad, son Indispensables especlficos auxiliares de diagnóstico, para 

determinar el tipo de· anomallas a las que nos estamos enfrentando y asl 

efectuar un acertado diagnóstico y por lo tanto plan de tratamiento. 

Su importancia radica en la ayuda para confirmar el diagnóstico y 

establecer un tratamiento adecuado . Por ello requerimos de la ayuda de las 

imágenes radiológicas del cráneo, manos , pies y las espinales. 

Radiografías espinales 

Nos revela fusiones, más comúnmente a niveles de C3-4 y C5-6, parece 

ser progresivo y ocurre en el sitio de anomallas congénitas agudas. 

*Talla pequeña vertebral, y reducción del espacio del disco intervertebral 

indican la fusión del subsiguiente hueso. 

3.2.2 Radiografías Craneales 

También conocidas como radiograflas de asimetrla, por que nos 

muestran constricción del occipucio, muestran densidad ósea de las suturas 

sinostosadas y aumento de las impresiones sagitales 11
, alargamiento de la silla 

turca, obstrucción de la nasofaringe, septo nasal desviado, ausencia unilateral 

del seno frontal y fusiones cervical es. 12 Este tipo de estudio es auxiliar en el 

diagnóstico por que se puede evaluar craneosinostosis, el cuál usualmente 

envuelve suturas coronales e Hipoplasia maxilar. 

11 J fcmándcz C Op cit,p 1594 
•: ltoltcn JW, Smith A\V, Boume AJ, et al, ''Thc apert Syndromc hand: pathologic anatomy and clinical 
mani fcstallons Plastic and rcconstructivc surncry, (Australia): \·ol 99, May 1997, No 6.p. 1681·l687. 
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Proyección cefalomélrica, nóteso el cierre de las suturas, incremenlo de las marcas digitales, 

braquicefalia, alargamiento do la silla turca, Hipoplasia del maxilar. 

www.lnfocompu.com/adolfo_arthur/apert.llm. 

Radiografías de las extremidades 

Revela múltiple displasia epifiseal, húmero corto, y displasia glenoidea. 

*Rayos X de las manos 

Puede evaluar sindactilia cutánea y sindactilia ósea 

Sinfalangismo, ( que se refiere a un proceso de progresiva calcificación y fusión 

intergalangeal) formando solo una falange. 13 

3.2.3 Tomografía computarizada (TC} 

Su sigla en inglés es CT o CAT. Procedimiento de diagnóstico por 

imagen que utiliza una combinación de las tecnologías de rayos X y 

computadoras para obtener imágenes de cortes transversales (a menudo 

llamadas "rebanadas") de la cabeza, tanto horizontales como verticales. Dicho 

auxiliar de diagnóstico en tercera dimensión, es usada para documentar la 

ll Harold, Op cit. p 12 
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fusión prematura de las suturas y dismorfismo craneofacial. Se requiere saber 

sobre la presión intracraneal elevada, para confirmar trastornos 

oftalmológicos, neurológicos . 

La TC y la resonancia magnética intracraneal, son herramientas 

vaiuabies para caracterizar el curso del nervio óptico y suministra información 

sobre otros factores anatómicos que pueden contribuir al daño del nervio 

óptico. 14 Los Oftalmólogos son los adecuados para evaluar el estado de el 

nervio óptico Esta examinación es crucial durante la infancia y en edad infantil 

temprana, por que el daño es más severo cuando el cerebro esta creciendo 

rápidamente, y la ICP en el niño no tratado puede ser elevada. Incremento de 

la ICP ha sido comprobado en niños y en adultos también. 

El rango normal de mediciones especificas y crecimiento de la bóveda 

craneal, órbita! y región zigomática han sido evaluadas en relación a la edad y 

al género, basados en tomografía computarizada. 

También la resonancia magnética revela anormalidades del cuerpo 

calloso, hidrocefalia. Una TC muestra imágenes detalladas de cualquier parte 

del cuerpo, incluyendo los huesos, los músculos, la grasa y los órganos. La TC 

muestra más detalles que los rayos X. 

Apert's -30 CT 
www.mmns.com/ctinicai/adult/spanish/plassurg/glosary.htm 

1
" Tur ... cy A.T. Vig W.L.K.Fonscca R. Op cit. p 185 
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El diagnóstico preoperativo para pacientes con deformidades asimétricas 

en los maxilares y otras deformidades incluyen un análisis fotográfico y un 

completo trabajo ortognático, envolviendo radiografías panorámicas, 

cefalométricas, radiografias, impresiones dentales, y modelos de estudio.· 

Esto es analizado por un equipo multidisciplinario incluyendo el 

Cirujano Dentista y Ortodoncista, en coordinación con el Cirujano 

Craneofacial. Todos estos medios de diagnóstico son analizados e 

interpretados para realizar opciones acertadas de tratamiento, adicionalmente 

análisis computarizado es realizado antes de Ja cirugia por el Cirujano 

Craneofacial para simular los resultados pronosticados, y por medio de ello se 

facilita un apropiado tratamiento para cada caso. 

Asl que el análisis compularizado suministra a el equipo de trabajo 

información visual y datos numéricos que sustituyen los cálculos antes 

evaluados por otros métodos como ( Steiner, Ricketts, o Jarabak-Bjerk) 

Examinación fundoscóplca 

SI no se trata el incremento de la ICP este estudio nos muestra el 

desarrollo de papiledema y eventual atrofia óptica puede ocurrir, resultando en 

una parcial o completa ceguera. 

Consulta dermatológica con examinación histológica de Ja piel puede 

documentar encuentros como acanthosis nigricans. 

El slndrome de Apert se puede confirmar por medio de una prueba 

genética para las mutaciones del receptor del segundo gen del factor de 

crecimiento de fibroblastos. 

Siempre se deben realizar exámenes auditivos. 
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3.3 COEFICIENTE INTELECTUAL Y ASPECTOS PSICOLÓGICOS 

Los pacientes con sindrome de Apert manifiestan grados variables de 

cociente intelectual, dependiendo el grado de agresión ( craneosinostosis) por 

parte de este sindrome. Por lo que es necesario tener conocimientos básicos 

acerca de esta condición especial en estos pacientes. Nosotros al hacer 

referencia a los pacientes que si tienen deficiencia mental , utilizaremos el 

término deficiencia intelectual, sabiendo de que no todos los pacientes con 

sindrome de Apert presentan esté problema. La OMS, recomienda clasificar la 

deficiencia intelectual de acuerdo al coeficiente intelectual del paciente en : 

FRONTERIZO: Con C.I. de 68-83. 

LEVE: Con C.I. entre 52-67 y edad mental para el adulto de 9-12 anos. 

MODERADA: Con C.I, variable de 36-51 y edad mental para el adulto de 

3-8 años. 

GRAVE: Con C.I. entre 20 y 35y la edad mental es de dos años. 

PROFUNDA: Menor a 20 y con una edad mental menor a los 2 años. 

El Coeficiente Intelectual se obtiene dividiendo la edad mental (EM ), que 

representa el nivel de realización de la persona y la misma se define a través 

de una prueba psicométrica, entre la edad cronológica (EC) y el resultado se 

multiplica por 100. ( EM/EC X 100). 

Esta forma de obtener el coeficiente intelectual de la persona ha sido 

criticada, ya que muchos médicos, psicólogos y educadores sostienen que este 

resultado tiende a enfatizar la debilidad del individuo y que el numero obtenido 

dice muy poco sobre la naturaleza dela condición, su pronóstico o la velocidad 

de crecimiento intelectual del niño. 

Un niño con deficiencia intelectual grado leve es aquel que, debido a su 

disminución en la inteligencia no puede aprovechar de forma completa la 

educación normal. Académicamente a estos niños se les denomina con 

deficiencia intelectual y educables. Sus programas de educación son 
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simplificados de los programas educacionales normales para asl obtener el 

aprendizaje y las capacidades necesarias y poder desempeñar un trabajo, la 

mayorla de estos pacientes podrán valerse por si mismos de forma aceptable 

cuando sean adultos. 

Los niños que puedan aceptar alguna forma de educación y tener una 

independencia parcial, pero que no van a desarrollar un grado de 

independencia completa cuando sean adultos se clasifican con deficiencia 

intelectual moderada y los niños con deficiencia intelectual grave o profunda no 

suelen ser educables como los anteriores y van a requerir la supervisión 

constante de personal especializado. La inteligencia en cada niño con 

sindrome de Apert, varia desde lo normal hasta la severa dificultad de 

aprendizaje, se ha reportado que casi 50% de pacientes con normal C.I en un 

estudio reportaron un C.J de 73.6 en un grupo de 20 niños desde el Hospital de 

London. Hay alguna indicación preliminar de especial debilidad en aritmética y 

tareas de memoria como caracteristica de esta población. 

La emisión de emocionales y arreglos sociales son infrecuentemente 

dirigidos a la búsqueda. Ciertamente, problemas asociados con enlaces 

emocionales, inhabilidades funcionales, son asociadas con las malformaciones 

de sus dedos, el stress causado por la cirugla correctiva y posibles 

experiencias sociales negativas, causadas por el desfigura de su facie toman a 

este tipo de personas en riesgo de problemas emocionales y de 

comportamiento. Dirigido de modo contrario, al asumir el deterioro psicológico, 

algunos estudios sugieren que niños con severa anomalla craneofacial pueden 

no presentar problemas emocionales o sociales como grupo. La mayorfa 

parece funcionar social y equitativamente bien a pesar de sus defectos y 

cargas psicológicas. Sin embargo, un significante subgrupo desarrolla 

problemas internos, particularmente de reajuste social y ansiedad 15 

Niños con problemas físicos tienen un elevado riesgo de tener problemas 

de aprendizaje. Los resultados de los exámenes que se han hecho a los niños 

con sindrome de Apert, desde la evaluación cognoscitiva revelan una función 

,~ K. Samnsk1 "Social adjustmcnt ofchildrcn with sc\·crc craniofacial anomaly(npcn sindromc). 
Gcrmany,Carc Hcahh Dcvclonmcnt Vol 27. Num 6, (,abril 2001 p.583~590 

40 



intelectual normal. Los niños con defectos visuales profundos necesitan una 

escuela especial para el paciente y especiales para la familia. 

Por otra parte la aceptación y la integración familiar de un niño con 

Sindrome de Apert es critica durante el primer año de vida. Los padres 

quienes tratan de resolver Jos senlimientos negativos hacia el niño puede ser 

confuso y con poca disposición de mostrarlo en público. La sobreprotección 

puede crear un Impacto negativo hacia el desarrollo social del niño. 

Un niño con Sindrome de Apert requiere de Ja intervención de una 

enfermera quien tiene la responsabilidad de educar a la familia, para el cuidado 

del niño después de cirugías, en el asesoramiento con la administración de los 

medicamentos, considerar el cuidado del niño. La enfermera también debe 

estar preparada para así informar a los padres de un niño con Sindrome de 

Apert sobre los riesgos que pudieran presentarse dependiendo de el grado de 

afectación por parte de las anomalías que se presentan. 

Los padres deben de familiarizarse con signos de ICP y comunicarlo al 

pediatra y Neurocirujanos. 

La importancia de que el niño experimente diferentes ambientes e 

interacciones con otros niños debe ser discutido, para que los papas no lo 

aislen. Discutir situaciones con familiares en la misma situación puede 

ayudarlos a prepararlos ante los comentarios y preguntas de extraños y de 

amigos. 

En adición la familia debe enfrentarse hacia las complicaciones fisicas 

asociadas con las dificultades respiratorias, problemas con la alimentación, 

complicaciones neurológicas como ICP, hidrocefalia, y el potencial riesgo de 

retraso en el desarrollo. La retrusión maxilar puede causar obstrucción aérea 

nasal e interferir con el proceso de alimentación, hasta que el problema 

respiratorio sea resuello. La alimentación oral puede ·ser difícil. 16 

U• Tur\'C}' A.T. Vig \\',LK.~on~cca R .. Op cit. p 169. 
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MANEJO DEL PACIENTE PEDIÁTRICO CON SÍNDROME DE 

APERT. 

Niños con múltiples anomalias congénitas, deben ser tratados y 

manejados por un equipo multidisciplinario de especialistas en orden de 

suministrarles una máxima calidad de vida, para que sean capaces de vivir 

bien, asl como también el lograr una imagen aceptable y en consecuencia un 

autoestima satisfactorio para el paciente con síndrome de Apert. 

Una vez que se ha reconocido el Síndrome de Apert, el niño debe ser 

valorado por todo el equipo de Cirujanos Craneofaciales, en adición con los 

Pediatras; la planeación de la coordinación que va a llevar acabo, el equipo 

multidisciplinario y el tipo de intervención, debe explicarse al atenderse las 

funciones de los distintos órganos implicados, futuro crecimiento y desarrollo 

del esqueleto craneofacial, realizando asi el registro de todos los 

procedimientos efectuados y estableciendo una intercomunicación con los 

especialistas en adición (Cirujano Dentista, Fonlatra, Genetista, Oftalmólogo, y 

Otorrinolaringólogo ),los cuáles evaluarán el estado de desarrollo; 

efectuarán el tratamiento adecuado para conservar la salud de los órganos que 

son de su especialidad; y dar el tratamiento adecuado a posibles anomalías 

que requieran de su atención para los niños con Síndrome de Apert. 1 

Por que en estos pacientes se puede alterar el habla debido a la 

anatomía anormal por mordida abierta, o se puede obstruir el espacio aéreo 

nasal, la valoración por oftalmólogos es importante por la presencia de 

exorbitismo, y el incremento de patologías en los músculos de los ojos, también 

una enfermera debe estar al cuidado para evaluar una adecuada protección 

corneal e instruir a los padres para lubricarlos en caso de ser necesario. 

El Cirujano Dentista va a intervenir desde el nacimiento, ya que nuestro 

tratamiento empezara desde los primeros meses de vida del niño, con 

recomendaciones a los padres, para encaminarlo hacia un adecuado 

crecimiento y desarrollo facial, o su mejoramiento en condiciones especiales 

como en los pacientes con Slndrome de Apert. Continuara con la erupción de 

los primeros dientes, al realizar tratamientos con finalidades preventivas. Y 

1 Thomas L An .:it .p. 3 
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evaluando su desarrollo dentar y cráneo-maxilar, para que en caso de ser 

necesario efectuar un tratamiento en conjunción con especialistas de la rama 

de odontologla. 

El éxito del equipo se aproxima al cuidado de los niños, como práctica de 

la habilidad de cada uno de los especialistas envueltos. Múltiples 

procedimientos quirúrgicos son requeridos en orden de llevar acabo 

correcciones. En adición, el impacto psicológico de estas deformidades 

complejas, y repetitivas correcciones quirúrgicas deben ser dirigidas todo el 

tiempo a la edad infantil y adolescencia. 

4.1 CONSIDERACIONES PARA EL TRATAMIENTO 

QUIRÚRGICO 

En los pasados 15 años, avances en neurocirugla han culminado en el 

mejoramiento quirúrgico consecuencia del manejo del incremento de ICP, 

sinostosis de las suturas coronales, y anomalías frontales y orbitales que 

aparecen en el slndrome de Apert. 

-Anosmia (ausencia del sentido del olfato) se puede presentar a causa 

de un desarrollo anormal de la placa cribiforme y mediante una cirugía 

que se dirige a corregir la fosa anterior. 

-El deterioro de la función visual es probablemente causado por el 

resultado de orbitas superficiales (proptosis), por lo que la cirugía correctiva 

es dirigida a la expansión orbital de la cavidad en volumen. 

-Una desviación de la sutura coronal es implantatada para reducir la ICP. 

Craneoplastia (liberar la sutura coronal) es hecha para prevenir 

incrementos en ICP, hidrocefalia, ceguera, y minimizar el retardo mental. Estos 

procedimientos constituyen el principal manejo durante la infancia. Muchos 

procedimientos quirúrgicos han sido desarrollados para corregir la función y 

estética de algunas anomalías componentes del Síndrome. Cirugías Orales y 

Maxilofaciales, en conjunto con Pediatras. Dentistas y Ortodoncistas, juegan 

un papel importante para el tratamiento de estas deformidades complejas. 
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4.1.1 INJERTOS DE HUESO Y TÉCNICAS DE FIJACIÓN 

El amplio uso de injertos craneales autógenos han eliminado 

prácticamente los injertos de hueso de costilla e iliaco antes usados, cuándo el 

hueso es requerido para su reemplazo o aumento en procedimientos orbito­

zigomátlcos. El fundamento de Tessier para el uso de injerto de hueso craneal 

incluye este fácil acceso dentro del campo operatorio, evitando la necesidad de 

un segundo sitio quirúrgico y una impresión cllnica, de que los injertos sanan 

mejor con una menor necesidad de revisiones secundarias. 

Los estudios indican que los injertos de huesos membranoso se 

reabsorben menos (sobre tiempo) y se revascularizan más rápido que los 

injertos endocondrales, y que la resorción del hueso puede variar con la región 

injertada. Este trabajo experimental apoyado de estudios cllnicos ha resultado 

en el uso universal de injertos de hueso craneal cuando cualquiera de los dos 

tipos (de protección o extracraneal e interposicional ) son requeridos en la 

bóveda craneal, región orbital y zigomático). La resorción de injerto de hueso 

extracraneal es menor cuando los injertos están estables (fijación por medio de 

tornillos y placas, como forma de unión cuando la estabilización y el complejo 

tridimensional de múltiples segmentos de hueso es requerido). 

CRANEOTOMIA (objetivo) 

Previene o alivia algunas de las complicaciones neurológicas en estos 

pacientes y también puede mejorar la forma de el desarrollo del cráneo. Si el 

incremento de la ICP puede ser eliminado justo a un tiempo adecuado 

(temprano); la etapa de papiledema resultara en un daño visual minimo. Es 

importante darse cuenta, que el incremento de la ICP en presencia de atrofia 

óptica severa, puede resultar clínicamente sin cambios notables en el disco 

óptico , por lo tanto la atrofia del disco óptico no es siempre una condición 

acertada del estado de la presión intracraneal. El estrecho curso de el canal 

óptico ha sido descrito en oxicefalia .3 

' lb, p 185. 
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4.1 PRIMERA ETAPA DE AVANCE PARA EL TRATAMIENTO 

4.2.1 DESCOMPRESIÓN PRIMARIA PARA LA REFORMACIÓN 

CRÁNEO-ORBITAL DURANTE INFANCIA TEMPRANA. 

El tratamiento inicial requiere la liberación de las suturas implicadas en 

la craneosinostosis y simultáneamente la bóveda craneal anterior, 

considerando también la zona supraorbital a través de osteotomias, llevando 

acabo el avance y reformación de dichas zonas, durante la infancia. 

La edad preferible de la cirugía es de los 10 a tos 12 meses de edad 

siempre y cuando no haya signos de incremento de ICP. Si está presente este 

signo, la descompresión y la formación adecuada de las estructuras óseas 

anómalas tienen que efectuarse mas tempranamente (3-6 meses de edad.). 

Si están presentes signos de refomiación y descompresión llevados 

acabos más tempranamente, la reformación de los tres cuartos superiores de 

las orbitas y el reborde supraorbital es adaptado a la disminución del ancho de 

la base craneal anterior y bitemporal con avance horizontal simultáneo hacia et 

incremento de la dimensión anteposterior. 

La profundidad de la zona supraorbital es incrementada, resultando el 

mejoramiento del exoflalmus. Una vez que esto sé· ha completado, el tamaño 

amplio de la frente es reconstruido. La forma de las zonas antes mencionados, 

en su totalidad mejoran, y también suministran el necesitado incremento del 

volumen intracraneal dentro de la bóveda craneal anterior. Un grado de 

sobrecorrección es preferido a falta de corrección al nivel del borde 

supraorbita l. 4 

~ Turvcy A.T. Vig \V.LK.Fonscca R .. Op ci1~ p 729. 
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4.2.2 TERAPÉUTICA DENTAL DURANTE EL PRIMER AÑO 

El tratamiento qu1rurgico precoz de las craneosinostosis una vez 

diagnosticadas, lo decide el cirujano craneofacial y el objetivo de la 

intervención es básicamente funcional, es decir, conseguir a edades muy 

tempranas, (meses de edad), una avance y descompresión del bloque 

sinostósico, mediante abordajes craneofaciales con osteotomías de la bóveda 

del cráneo y techos orbitarios, para dar una forma correcta al cráneo. 

Una vez realizada la cirugía ( abordajes quirúrgicos craneofaciales con 

osteotomías a nivel frontal, techos orbitarios, macizo facial para el avance del 

mismo y estabilización con injertos óseos autógenos y osteosintesis) en 

cualquier defecto sutural sindrómico o no sindrómico, es más aconsejable 

continuar la amamantación con pecho, sobre todo en la craneosinostosis, ya 

que estos pacientes presentan una gran dificultad para respirar nasalmente por 

el gran colapso que presentaba el tercio medio y superior facial antes de la 

cirugla, de esta forma podremos reestimular a los receptores neurales del 

aparato respiratorio. 

La mejor terapéutica profiláctica durante el primer año de vida es una 

alimentación a través del pecho materno hasta la erupción de los incisivos y 

procurar la respiración fisiológica nasal tanto en niños normales como en niños 

con anomalías craneofaciales. asi como una higiene dental extrema para 

conservar en perfecto estado los dientes. 
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Es importante que se inicie la odontologla para el bebe. con fines preventivos, en Jos pacientes 

normales y hacer énfasis en pacientes con algún tipo de discapacidad. A través de un 

programa de atención en el cuál se establecerá la importancia de la relación padres-paciente y 

profesional. 

Figueiredo Walter, L R.Ferelle A. 

En esté momento se dan instrucciones específicas a los padres del bebé en relación a 

la higiene bucal que efectuará rigurosamente, ya que es un momento importante para iniciar el 

hábito de limpieza. Se recomendara realizarla con el uso de una gasa húmeda enrollada en el 

dedo, friccionando la zona desdentada o todas las caras de los dientes que estén presentes y 

en general en Ja mucosa de la cavidad bucal (especializada. de revestimiento y masticatoria) 

En los ninos con Slndrome de Apert, se realizará la limpieza de una manea muy cuidadosa 

debido a la condiciones anatómicas que pueda presentar el paciente, teniendo en cuenta que 

la zona maxilar es más pequena de lo normal y diferente. pero se puede llevar acabo una 

higiene adecuada. 

En el momento que hagan erupc1on los primeros incisivos se 

recomendará a la madre el uso de cepille$ de cerdas suaves que son 
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anatómicos para el dedo de la madre para que pueda efectuar la higiene sobre 

todas las caras de los dientes presentes. 

Si es posible se le recomendará el uso de fluoruros en bajas concentraciones aplicados 

en casa por parte de la madre. o del padre. después de la explicación que le daremos: La 

aplicación tópica de fluoruro al 0.02%, se realizará con un cotonete, aplicándolo en todas las 

superficies de los dientes, por un minuto ( desde los 6 meses hasta los 2 anos de edad), 

evitando que lo ingiera. 

La estimulación paratlpica de la respiración nasal es de vital importancia 

para proporcionar un medio adecuado de crecimiento principalmente en los 

primeros 6 años de vida. Por lo tanto, el hábito de la respiración nasal se tiene 

que estimular desde que nace el bebé, por medio del acto fisiológico de la 

amamantación. 

Un pequeño mama el pecho de su madre por acción fisiológica, y este 

es el medio profiláctico preventivo que despertará los receptores neurales del 

aparato respiratorio y del ATM, ocasionado por la tracción posteroanterior del 

menisco, y con ello habrá corregido su distoclusión siendo un respirador nasal. 

El niño que se amamante adecuadamente por lo menos hasta la erupción de 

los primeros dientes, provoca tal fatiga durante el movimiento posteroanterior. 

por lo que duerme con mucha más facilidad al terminar de alimentarse ya que 

no es posible la entrada de aire por la boca, teniendo el esfuerzo de jalarlo por 

la nariz. mientras que la alimentación por medio del biberón no provoca una 

fatiga por que respira mitad con la nariz y mitad con la boca. provocando que 

se sienta satisfecho momentáneamente. por lo que solo habrá aprendido a 



tragar y no a succionar, por lo tanto, no exi.stirá fatiga, y precisamente la falla 

de ella la suplirá chupándose el dedo y la deformación que se produce puede 

ser de las más dificiles de tratar, por lo que lo mejor es evitar que esto suceda. 

Sin embargo como el niño necesita fatigarse, puede chuparse la lengua, 

por lo que se sugiere un chupete anatómico con cuerpo aplanado y punta 

cóncava, lo anterior no es la solución pero causa menor efecto dañino y ha 

dado buen resultado. 

Si al término del primer año realiza sus movimientos de lateralidad 

mandibular con el frote de los bordes incisales inferiores contra los palatinos 

superiores, suponemos que el niño ha sido alimentado por medio de pecho, por 

lo que se ha dado un gran paso al desarrollo fisiológico normal del sistema 

estomatognático. 5 

Los niños con Slndrome de Apert son muy aprensivos debido a sus 

innumerables visitas al hospital o previas visitas al médico, lo cuál inducen que 

el comportamiento o que el tipo de conducta que presentan sea de temor. Es 

importante dedicar un tiempo adicional a los padres y al niño para establecer 

buena relación y aliVlar su ansiedad. Gozar de buena salud bucal no es sólo 

fundamental para incrementar su autoestima, dignidad y aceptación por la 

sociedad. 

4.3 SEGUNDA ETAPA DE AVANCE, MEDIANTE LA 

INTERVENCIÓN QUIRÚRGICA DEL TERCIO MEDIO FACIAL 

Se refiere a la operación critica durante la infancia. El adelanto de la 

intervención quirúrgica del tercio medio facial es indicado en niños con 

exorbilismo, severa exposición cornea! y vías aéreas comprometidas. Una 

tercera indicación para la operación del tercio medio facial esta asociada al 

aspecto psicosocial. Esta intervención es realizada a la edad de 4 a 6 años, 

la cuál incluye típicamente varios tipos de osteotomía, en conjunción con 

avance y aumento del maxilar. 

!- V1llav1ccncio J FcrniindeJ M.A, Magaña L Op cu. p729 
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4.3.1 REPETICIÓN DE LA CRANEOTOMIA Y REFORMACIÓN-

DESCOMPRESIÓN EN NlliilOS . 

Una vez que las suturas Iniciales hayan sido liberadas, se realiza la 

descompresión y reformación que son efectuadas durante la infancia. Los 

niños jóvenes son observados a intervalos de tiempo por Cirujanos 

Craneofaciales, Neurocirujanos, Neuro-oflalmólogos y Neuro-radiólogos, con 

ayuda de los segmentos de imágenes a través de T.C. Si se desarrollan 

signos de incremento de la JCP es requerida Ja descompresión urgente con la 

formación correcta hacia la expansión del volumen intracraneal. Cuando se 

sospecha del incremento de la ICP, es importante la localización de la 

constricción en la bóveda craneal, que tiene influencia en la región del cerebro 

señalada para la descompresión y reformación. 

La forma de la cabeza y los encuentros con la T.C, son de gran ayuda 

en la localización requerida para la descompresión. 

Si el problema es juzgado a , mas allá de la bóveda craneal anterior y 

zona supraorbilaria que requieren de osteotomlas con reformación y avance, 

son realizadas la descompresión y expansión de la bóveda craneal posterior 

que es también requerida; si es asi son completadas en la posición correcta. 

La segunda craneotomia para la descompresión y reformación es 

constantemente mas complicada por la fragilidad del hueso dada la fijación 

previa por medio de aparatos en el campo operatorio (tornillo, microplacas, 

sujetadores mecánicos) y descompresión de la complicada dura dentro de la 

tabla del cráneo. 

Un incremento de la cantidad de sangre que se pierde es probablemente 

cuando se jala el cuero cabelludo y se eleva en el tiempo de la craneotomia.6 

"Turvcy A.T. Vig \V.L.K.Fonscca R .. Op cit, p 6~ 1. 
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4.3.2 CIRUGÍA ORTOPÉDICA EN l,.AS MANOS DEL PACIENTE 

CON SÍNDROME DE APERT 

Cirugia reconstructiva se dirige a suministrar al niño una mano funcional con 

un pulgar estético. Por lo tanto, la separación de los sitios es realizada en 

orden de importancia funcional. El manejo quirúrgico de la mano puede 

empezar dentro de los 6 meses del nacimiento y ser completado a los 3 

años de edad. El significado estético de la creación de 5 dedos en la mano a 

esos niños puede ser tan grande como el beneficio funcional. Las modalidades 

de la terapia postoperatoria para las deformidades de las anomalías congénitas 

son dirigidas a llevar a cabo modelos funcionales para actividades de la vida 

diaria y mejoramiento de la calidad de vida del paciente. 

Después de realizada la cirugia en las manos, y haber obtenido éxito, 

se ha logrado un objetivo vital una vez más, ya que desde el punto de vista 

odontológico, esto quiere decir que el paciente cuyo nivel de inteligencia lo 

permita, podrá realizar por si sólo su higiene oral y junto con el Cirujano 

Dentista y su familia se alcanzará la salud bucal que es tan importante, y asl 

después al empezar el tratamiento correctivo de malocluslón tanto dental como 

esqueletal, será mejor si existe una salud bucal y también buenos hábitos como 

ya se ha explicado. 

4.3.3 CIRUGÍA ORTOPEDICA DE LOS PIES DEL PACIENTE 

CON SÍNDROME DE APERT 

La cirugla va dirigida a crear un pie para mejorar su función y forma, 

eliminar el estresante dolor, y permitir a estos niños usar zapatos. 

Manejo Ortopédico de ta deformidad de los pies es importante, por el 

impacto principal en la forma de la vida de los niños, y puede contribuir al 

incremento de la expectancia de vida. Múltiples revisiones son necesarias. 7 

Thomas L Op cit .p,J 
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4.4 TERCERA ETAPA DE AVANCE DEL TERCIO MEDIO 

FACIAL 

Incluye osteotomlas del maxilar y la mandíbula con refinamiento 

esqueletal, y también del tejido suave. La tercera etapa de avance del tercio 

medio facial es efectuada durante los años dentales, como al empezar la 

adolescencia toma un lugar y un énfasis en apariencia psicológica.ª 

4.4.1 CONSIDERACIONES SOBRE LAS TÉCNICAS DE AVANCE 

TIPO LE FORT 1 Y TIPO LE FORT 111 

Osteotomías de avance tipo Le Fort 1 mediante el uso de injertos de 

hueso son comúnmente usados para la corrección quirúrgica de retrusión de la 

maxila en pacientes con malocluslón clase 111, mordida cruzada anterior, labio 

superior retrusivo, ángulo nasolabial obtuso, ángulo genial oblicuo con 

apariencia prominente del mentón y la nariz. El plan de cirugia para estos 

pacientes tiene como objetivo reducir la prominencia del labio superior, del 

área de la fosa canina y la prominencia de la nariz, También se hace la 

corrección de la mordida cruzada anterior. 

La técnica quirúrgica de avance tipo Le Fort 111, varia de acuerdo a las 

necesidades del paciente. Los pacientes candidatos deben ser seleccionados 

cuidadosamente, para minimizar el riesgo de envolver las estructuras 

intracraneales y evitar cambios operatorios adversos estéticos y funcionales. 

El procedimiento tipo Le Fort 111, tiene como objetivo incrementar el 

volumen de la órbita, mediante el incremento de su profundidad y diámetro. Ello 

conlleva a da disminución del exorbitismo y suminislra mejor soporte óseo y 

protección de los globos oculares. Los párpados llegan a ser competentes y 

suministran un adecuada protección de ulceración a la cornea y la esclera. La 

respiración nasal y la función mejoran desde la nasofaringe. Mejora la función 

de lenguaje, los músculos orofaciales tienden a normalizarse una vez que la 

unidad esqueletal y dental son colocadas en balance. 

'lb. 
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4.4.2 MANEJO DE LA TOTALIDAD DEL TERCIO MEDIO EN LA INFANCIA 

El tipo de osteolomla elegida para el manejo de las deficiencias de la totalidad 

de la zona medio-facial debe depender de la presentación de la deformidad en. 

vez de un abordaje quirúrgico ya establecido para el manejo de este tipo de 

lesiones. De la morfología esqueletal del paciente depende el tipo de 

osteotomía elegida ( la bipartición facial o LeFort 111 osteotomía) . 

Si el puente supraorbital y las cejas están bien estructuradas, desde el 

plano sagital con una adecuada profundidad de las orbitas, y :'s(ei can~Í 'de la 

nariz no es amplio y con afectación orbital por hipertelorismo; ell.ioné:és' n~ hay· 

necesidad de reconstruir esta región. 

En los casos donde el tercio medio de la cara presenta mayores 

deficiencias puede efectivamente ser manejada por la técnica de avance tipo 

LeFort 111. Si hipertelorismo orbital y aplanamiento del tercio medio de la cara 

con pérdida de la curvatura normal facial es obvia, la osteotomía por bipartición 

facial es capaz de corregir de una manera adecuada la normalidad del 

esqueleto facial. Un arco de rotación mas normal al complejo mediofacial es 

realizado con la división en la linea media lo cual reduce el estigma de la 

apariencia preoperativa de paciente con Síndrome de Apert o "cara aplanada"' 

y los bordes mesial y lateral de las orbitas son movidas hacia la linea media 

mientras el arco maxilar es ampliado. 

Un error común puede ocurrir si el Cirujano atenta hacia un arreglo 

simultáneo de las orbilas y la oclusión ideal, por medio del procedimiento 

(LeFort 111. monoblock o bipartición facial), sin completar osteotomia por 

separado (LeFort 1). Raramente es posible normalizar las orbitas y la oclusión 

sin segmentación horizontal y adición del complejo facial medio. Si la 

segmentación por medio de la técnica de avance LeFort 1 no es llevado acabo 

y el Cirujano intenta realizar un overjet y overbite positivo a los incisivos, se 

puede desarrollar inoftalmus (órbitas hundidas). El grado depende de las 

deficiencias esquelétales no uniformes. 
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Se pueden presentar problemas al intervenir mediante la técnica de avance 

tipo Le fort 111, cuándo las Indicaciones son menores de las que se requieren 

idealmente para efectuar este· tipo de tratamientos, como ocurre en el borde 

lateral de la órbita, cuando de un moderado a un más amplio tratamiento es 

efectuado, estos tratamientos, no sori imp.osibles de corregir después. 

Con la osteotomia de avance tipo LeFort 111, la profundidad orbital es 

mas difícil juzgar y alguna proptosis · re.sidual .'a in.oftalmus ·puede ocurrir con 

mayor facilidad. 

El corregir simultáneamente el ·IÍÍpert~lorismo ·orbital, no puede ser 

manejado con efectividad a trávé~ · d~I ·J;.~t"e'ci'i-mi~htb de LeFort 111. Excesivo 
.·-·:.- ':=·~._·,.!~>·f~~·'..;\.:,~,~--: .. -~;_:, ~<' ...... ··'.-.. -::.•, .··. : , 

alargamiento de la nariz, acompafü:idofde"0áríguhf,nasofrontal plano puede 

también ocurrir cuando LeFort 111 6stÉi¿:to~ia i;,'t~~zde'I dt;nob16ck o bipartición 

facial es elegido. 

. . 
Deficiencia del complejo facial es manejado a la edad de 5 a 7 años. 

Para ésta edad la bóveda craneal y las orbitas han alcanzado 

aproximadamente del 85% al 90% su talla en la edad adulta Cirugla 

ortognatica de rutina será necesaria al tiempo de la maduración esqueletal para 

alcanzar una oclusión perfil facial y sonrisa adecuadas. Consideraciones 

psicosociales también son llevadas a cabo a la edad de 5 a 7 años. Cuando se 

lleva a cabo todo en esta edad el niño puede encontrar un cambio real y un 

satisfactorio autoestima. 9 

'lunc~ .-\.T. \'1~ \\'.L.K.Fonsi:ca J(. O¡' cu. pl1-':? 
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4.4.3 ABORDAJE QUIRÚRGICO EN UN PACIENTE CON 

SÍNDROME DE APERT 

Diagnóslico: Síndrome .de Apert .Csinostosls coronal bilateral) 

Cirugías Previas: Liberación de .las suturas .Y reformación de la frente a 

los 6 meses de· edad· 

Procedimiento Osteotomías totales de la bóveda craneal con avance y 

reformación. 

Niña de 5 años de edad la cuál ha recibido tratamiento quirúrgico previo 

con el objetivo de liberar y reformar su frente a los 6 meses de edad. Ella ha 

tenido un proceso de reconstrucción de sus 4 dedos afectados por Sindactilia, 

presentó estrabismo y ambliopía ( disminución de la agudeza visual), por lo 

cuál usaba lentes .Se presento con una retraída y amplia base craneal anterior 

( braquicefalia residual), la frente era plana hasta el nivel del borde supraorbital, 

con constricción orbital. Las orbitas eran superficiales con ojos proptósicos e 

hipertelorismo. Todo el tercio medio facial se encontraba deficiente. con una 

marcada mordida abierta anterior y una clase angle 111; la respiración nasal se 

realizaba de manera deficiente por lo que habitualmente respiraba a través de 

su boca. Muestras de TC craneofacial en planos axial y coronal se obtuvieron 

y se valoraron los ventrículos con una forma y talla normal. Había evidencia 

aparente de huellas en la tabla interna de la bóveda craneal anterior y la base 

craneal anterior. A través de La TC se confirmo que la bóveda craneal anterior 

estaba corta con constricción bitemporal, las orbitas estaban superficiales y 

presentaba moderado hipertelorismo orbital. 

Se encontró displasia de la bóveda craneal, proptosis, hipertelorismo 

orbital. deficiencia de todo el tercio medio facial y se diagnóstico el Síndrome 

de Apert. Se llevo a cabo la reformación de la bóveda craneal· anterior con 

osteotomías de bipartición facial a través de un abordaje quirúrgico 

inlracraneal. Las osteotomlas se estabilizaron con· i.njerto era.nea! autógeno, 

mini placas y tornillos. 
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Fué dada de alta desde un hospital, y regreso a su casa .Tres años 

después de la cirugía mantuvo buena función y estética facial. Requerirá de 

una LeFort 1 osteotomía cuándo su esqueleto alcance la madurez. 'º 

DESCRIPCIÓN DEL TRATAMIENTO QUIRÚRGICO REALIZADO A LA EDAD 

DE LOS 5 AÑOS. 

La paciente se presentó para la realización de craneotomias (LeFort 111). con 

reformación y reposición anterior.(A) La ilustración muestra la morfología craneofacial 

preoperatoria, con el plan de las osteotomias y estabilización, que se llevo acabo con 

injertos y fijación con mini placas, B, para ser completadas las osteotomías se requiere 

del uso de cinceles: osteotomía de la pared medial es completada después de 

reformar el canto medial y el aparato nasolagrimal. con el cincel colocado a través de 

la base craneal anterior, osteotomía a través de la parte inferior de la base craneal 

anterior. a través del hueso del septo de la nariz; osteotomía a través de la incisión 

coronal y fosa infratemporal hacia la sutura pterigomaxilar. la cuál es separada C, 

bipartición facial completad, para resolver la impactación los fórceps son colocados a 

través de la nariz . la boca y la zona pterigomaxilar, para resolver la impactación de las 

suturas del tercio medio de la cara los fórceps son colocados a través de la incisión 

coronal, la fosa infratermporal y la sutura pterigomaxilar. D. ilustración de la incisión 

vestibular intraoral disección a Ja región de la espina nasal anterior, y osteotomía en la 

linea media del paladar duro como parte de la osteotomía o bipartición facial. E. vista 

preoperatoria , F vista frontal post-operativa 2 Años después de la cirugía ,G vista 

lateral preoperatoria, H vista lateral post-operativa 1, vista lateral intra-operativa, de la 

bóveda craneal. órbitas y arco zigomático a través de la incisión lateral a través de 

osteotomías. la estabilización fue Jlevada a cabo con injertos de hueso y fijación con 

miniplacas. J barras de tomografia computarizada, pre y post-operatoperatoria , 

demostrando el mejoramiento del hipertelorismo y la profundidad orbital con 

disminución de proptosis a la derecha . 

1" Turn.·y .-\ T, \"1:: \\'.L.K..Fl'nscc¡1 R .. 0¡1 cu. p C1i'.J 
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ABORDAJE INTRACRANEAL HACIA.EL TERCIO MEDIO FACIAL 

La supuesta presencia dentro de la bóveda craneal anterior de un espacio 

muerto extradural (retroírontal) que comunica con la cavidad nasal después de 

realizar la técnica quirúrgica de avance (LeFort tll, monobloc u osteotomia de 

bipartición facial), es considerado un factor importante de morbosidad. 

Esta preocupación tiene una alta innuencia en el pensamiento de los 

Cirujanos Craneofaciales y limita sus opiniones para la reconstrucción de la 

deformidad del tercio medio facial en pacientes con SDC. 

Es generalmente aceptado como un hecho, que el cerebro de los niños 

es capaz de expandirse y llenar el espacio muerto extradural creado 

quirúrgicamente después del procedimiento de avance de la bóveda craneal 

puesto que como la expansión no ocurre en niños mayores y adultos jóvenes. 

La veracidad de éstas suposiciones no han sido aprobadas. 

La osteotomía de avance para el tercio medio facial se lleva a cabo a 

través de un abordaje intracraneal (LeFort 111) una comunicación nasocraneal 

ocurre en todos los pacientes. La aplicación de los principios quirúrgicos en las 

mejores condiciones permiten que esta comunicación se selle por si misma por 

el proceso de re-epitelización de la mucosa nasal, lo que permite que ésta 

cirugla tenga la capacidad de ser realizada exitosamente. El cerebro que 

estaba conscrito, rápidamente se expande para llenar el espacio extradural 

muerto creado por el volumen de la fosa craneal anterior. Los principios 

quirúrgicos Incluyen mantener separado el campo operatorio oral y el craneal: 

prevención de burbujas, de secreciones mucosas y aire dentro de la cavidad 

íntracraneal durante la ventilación o aeración. Evitando operar a través de 

múltiples sitios quirúrgicos (traqueostomía y sitios donadores de injertos como 

las costillas) uso de formas estables de fijación para todas las osteotomías y 

lugares de injertos (tornillos, miniplacas): el uso de antibióticos intravenosos 

perioperatívos por diez dlas antes de la cirugía; mantenimiento de intubación 

endotraqueal por tres a cinco días después de la operación para prevenir 

un gradiente de aire o fluido a la cavidad nasal superior y la bóveda craneal 
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4.4.4 MANEJO DE LAS VIAS AÉREAS 

El manejo de las vías aéreas de pacientes con hendiduras faciales o 

craneosinostosis es arduo elemento del cuidado en general. La obstrucción de 

las vías aéreas, sin embargo, predisponen a ciertos grados de 

comprometimiento. El conocimiento de varias causas de obstrucción de las 

vías aéreas en niños con anomalla craneofacial será mejor resuelta por el 

pediatra, otorrinolaringólogo, y el resto del equipo craneofacial planearan el 

cuidado de los pacientes El conocimiento de Jos diferentes tipos de obstrucción 

que mejoraran con la edad previene innecesarios , potenciales e inefectivos 

tratamientos y cirugías. 12 

En el caso de niños que no pueden comer y respirar al mismo tiempo por 

problemas de obstrucción, el tratamiento es sustentador, aún que la 

traqueotomía puede ser de ayuda hasta que la respiración nasal no es 

necesaria. 13 

i: lh p. 17.J 
11 lb 
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4.4.5 ATENCIÓN ODONTOLÓGICA 

Debemos tomar en cuenta que los individuos que presentan alteraciones 

cromosómicas. tienen que. ser considerados como pacientes de condición 

especial. es por ello que los portadores del Sindrome de Apert deben de 

atenderse como especiales, independientemente del grado de lesión que 

puedan presentar, ya que como sabemos, en algunos casos las anomalfas son 

más severas que en otros y a través de esta explicación nos vamos a dar 

cuenta, que nuestra intervención será de vital importancia para estos niños, ya 

que mantener la integridad de la salud de cada órgano dental le evitará un 

posterior tratamiento restaurativo o radical. También es importante saber que 

como Cirujanos Dentistas, debemos proporcionar atención dental a estos 

pacientes y asi mejorar su calidad de vida, y por ello, es necesario conocer y 

saber más acerca de sus diversas alteraciones que presentan y asi ellos 

podrán recibir el tratamiento odontológico necesario y no dejarlos sin una 

atención oportuna, por no estar preparados para enfrentar situaciones 

especiales como los mismos pacientes. Es indispensable nuestra intervención 

sobre todo en la edad pediátrica ya que ellos se beneficiarán íntegramente. 

"Para que los pacientes especiales aprovechen al máximo su capacidad 

, es importante que estén sanos". 

La salud, no solo incluye el campo sistémico sino también el de la salud 

bucal ya que las condiciones para masticar, deglutir, hablar, respirar, sonreír, 

que son las funciones del sistema estomatognático deben ser las más 

adecuadas para conseguir un favorable estado de salud general. Por tal 

motivo como Cirujanos Dentistas debemos ayudar a prevenir cualquier 

alteración de la misma, ·y es por ello que los especialistas (pediatras), deben 

referirnos para su cuidado. 
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La cavidad bucal es un portal de salud, ya que todos los nutrientes deben de 

pasar por la boca antes de ser ulilizados por el organismo, transformándolos en 

energía, crecimiento, reparación y manlenimienlo. 

Sin embargo exislen algunas razones por las cuáles· a los pacienles 

impedidos en muchas ocasiones se les niega una atención ap~opi~da : 

• Gran parte de los Cirujanos Dentislas de práclica generál :¿!'n ,renuentes al 

brindar atención a pacientes especiales, en sus consuitorios,:.;•: '.' :. 
,'· · . ..;"}··· .. '';.':. 

"Los Cirujanos Dentistas no están preparados·para manejar los· problemas 

especiales que el paciente podria presentar. 

ºHay una falla de información acerca de las necesidades odontológicas del 

paciente especial. 

"En los programas del estudio de la carrera de Odontología no se incluyen 

experiencias educativas acerca del manejo del paciente especial. 

ºLos padres se muestran apáticos ante la atención odontológica por que las 

necesidades de los pacientes especiales son diversas (educación, médicas, 

ocupacionales y de terapia física). 

"Falla de concientización en las escuelas, el hogar, consultorio dental y 

programas de salud acerca de la filosofla de la terapia de prevención. 

"Escasa atención multidisciplinaria para brindar salud integral a el paciente 

especial. 

Actualmenle al niño se le trata como un individuo en desarrollo con sus 

propios problemas especiales, por lo que la mayoría de los pacientes 

pediátricos reciben una atención Odontológica mejor, pero el niño 

inlelectualmente discapacitado sigue sin una atención dental adecuada, 

definiendo a eslos pacientes como quien no puede recibir el tratamiento 



odontológico normal, debido a una discapacidad que puede ser médica 

(sistémicamente comprometido) 14 

Niños con problemas físicos y mentales están recibiendo más atención 

para entrenarles a ser cada vez más independientes e integrarlos a la 

comunidad. Estos grupos necesitan tratamiento odontológico de la mejor 

calidad como parte de su cuidado general, y pasarlo por alto, seria una 

omisión que significarla un riesgo para su salud e incluso para su vida, y en 

otros casos crean un impedimento odontológico mayor de lo que serla en un 

niño normal. 

El niño con sindrome de Apert puede llegar a ser un niño independiente 

y con el menor número de problemas flsicos, psicológicos, sistémicos y 

sociales, si se le trata multidisciplinariamente desde el nacimiento. Y asi puede 

no llegar a ser un niño incapacitado por desarrollo, aún que no se niega la 

posibilidad de que en algunos casos quizás sea imposible lograrlo debido a la 

severidad del problema (craneosinostosis ), pero siempre nuestra intervención 

e influencia es de gran importancia lntegramente. 

Muchos estudios han informado sobre las pobres condiciones de higiene oral 

de las personas especiales, aunado a que la dieta es blanda, y que predomina 

en este tipo de pacientes, donde la proporción de caries tiende a ser mas alta 

de la normal, ya que existe gran deterioro periodontal. 

Muchos pacientes no han recibido jamás atención dental o ni siquiera ha 

sido buscada por sus padres, y se sabe que mientras más bajo es el ingreso, 

menos probabilidad de que busquen tratamiento odontológico, por lo que esta 

población tiene poco tratamiento ya sea de tipo preventivo o restaurativo. 

Se han realizado diferentes estudios donde los resultados coinciden en la 

prevalencia universal de la enfermedad periodontal, también en estos estudios 

se observó frecuentemente la presencia de dientes cariados no tratados y 

encontrándose con mayor incidencia la ausencia de dientes, por lo anterior, las 

personas especiales que buscan tratamiento odontológico, se les 

u Nowak AJ. Odon1ologia p.tra el paciente impedido. Ed. nuindi. Argen11m1. Jl 145 
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anterior, las personas especiales que buscan tratamiento odontológico, se les 

práctica más a menudo tas exodoncias de los dientes, ya sea por que no son 

reslaurables o por que el Cirujano Dentista elige la vía más cómoda en lugar de 

brindar un tratamiento adecuado, debido a la dificultad del manejo del paciente. 

La caries y la enfermedad periodontal aumentan en prevalencia y 

gravedad con la edad. 

Debemos trabajar sobre el concepto de • ·.normalización", ya que 

significa: Hacer accesible al paciente especial median!~ p~t~b~~~ 'y ~o~diciones · 
de la vida cotidiana que se acerquen lo más posible a nc:irmas.Y .. Patrones 

comunes en la sociedad. 

Los Cirujanos Dentistas debemos estar fundamentalmente vinculados 

con el paciente especial desde edades tempranas y por esta razón no debe 

quedar a un lado la atención oportuna y delicada de estos pacientes 

pediátricos. 

El prestar asistencia odontológica a pacientes con Síndrome de Apert y 

con alguna discapacidad intelectual se requiere la consideración de las 

características físicas, sociales, intelectuales y emocionales de los niños, los 

cuáles suelen presentar una escasa capacidad de atención, inquietud, 

hiperactividad y actitud emocional errática. Debemos saber valorar el grado de 

discapacidad intelectual que presenta el paciente realizando la interconsulta 

con el médico tratante y tener conocimiento si existe historia odontológica 

previa. 

Los niños especiales, plantean desafíos que requieren de una 

preparación excepcional antes de que el Cirujano Dentista y el personal 

auxiliar puedan llevan acabo una asistencia adecuada15
. La ansiedad que 

suelen presentar los padres de los niños especiales, con algún tipo. de 

problema adicional hace que con frecuencia se retrase la aplicación de la 

asistencia odontológica hasta que ya se ha desarrollado una enfermedad 

importante. 

t• ll11llS1Jd1. AJ '.\t.1lfl11ni;1c1rn1t..·~ cu11~i:-111rn ... \ni ..i Ed. \l.1nu.1I mndi.•11111 .. \1i•,u:n l 1JXI. p 11JS 
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Existen muchos reportes sobre niños con Síndrome de Apert que han 

sido tratados desde et nacimiento y su C.I. ·es casi normal o con deficiencia 

mental leve, por to que puede ser tratado en cualquier consultorio dental sin 

gran dificullad, de manera que el acercamiento del Cirujano Dentista pueda. 

adaptarse a las condiciones generales del paciente y el plan de tratamiento se 

ajustará de acuerdo al grado de tolerancia con aplicación de principios sólido.s 

de manejo odontopediátrico; aplicando más firmeza y comprensión que la · 

requerida para tratar pacientes pediátricos normales, para asl ganarne. la:,. ... 

confianza de estos niños. 

Las técnicas para el manejo de la conductá serán modificadas, para que 

podamos valernos de Ja restricción fisica. Gran parte del éxito del tratamiento 

dependerá de Ja actitud que se tome frente a esta tipo de paciente, ya que 

debemos evitar estereotipar al paciente po(su problema. 

El estado periodontal de estos niños requiere de atención especial y el 

cepillado de Jos dientes es dificil. 

Aqui es importante hacer énfasis en Ja importancia que se tiene el 

realizar el tratamiento quirúrgico de Sindactilia, lo más temprano, ya que la 

funcionalidad de las manos es básica para todas las actividades, y el cepillado 

es esencial para su salud bucal. 

Se debe recomendar a los padres que utilicen para sus nii'los cepJJJos 

dentales de cerdas suaves y todas al mismo nivel, adecuado al tamaño de la 

boca del paciente, con mangos gruesos de preferencia con cubierta 

anliresbalante, o también el uso de cepillo dental con cerdas giratorias 

accionado por baterías siendo éste de gran ayuda para estos pacientes o para 

la madre, si es ella quien lo maneja. 
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Debemos intervenir orientando a los padres para que se logre una buena 

higiene oral, haciéndoles saber que niños especiales con más problemas de 

deficiencia intelectual, probablemente nunca tolerarán dentaduras para 

reemplazar los dientes perdidos y cuantos más dientes pierdan mayor dificultad 

tendrán para ingerir y masticar los alimentos correctamente, por lo que el tipo 

de dieta cada vez será más blanda y liquida. 

Para establecer una buena relación odontólogo-paciente y _disminuir 

ansiedad del mismo, cuando se le esta brindando el tratamiento dental, 

debemos tomar en cuenta: 

'Hacer que la familia realice una breve visita al consultorio dental antes de 

que acuda por primera vez el paciente. Presentar a la familia y luego al 

paciente el personal que allí labora, de esta manera • se familiarizará con ello y 

con las instalaciones disminuyendo su temor a lo desconocido. 

Estructurar el ambiente del consultorio para recibir y agradar a los niños. 

Analizar a cada paciente como un individuo y tratarlo de acuerdo a sus 

méritos propios. 

Evitar actitudes negativas hacia estos niños. 

Generar la confianza del niño y los padres, y su aceptación del 

tratamiento dental. 

Brindar una atención cariñosa, reforzada con gentileza y firmeza. 

Hablar despacio y utilizar términos sencillos de entender. Asegurarse de 

que el paciente entienda las explicaciones. 

Dar solo una instrucción a la vez. Recompensar al paciente con algún 

obsequio cada vez que finaliza con éxito un procedimiento. 

Escuchar atentamente al paciente. Los pacientes con deficiencia o 

subnormalidad intelectual suelen tener problemas de comunicación por 

lo que se debe estar atento a los gestos y solicitudes verbales. 

Trabajar en sesiones cortas. Evolucionar de forma gradual hacia 

realización de los procedimientos más difíciles. 
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Citarlo a primera hora, cuando el Ciruji;ino Dentista. su personal auxiliar 

y el mismo paciente estén menos fatigados. 

Recompensar el buen · comportamiento y desalentar el que es 

inapropiado. 

Enseñar a los padres de pacientes pequeños los principios de 

prevención. 

Con la preparación apropiada el Cirujano Dentista de práctica general. el 

Odontopediatra, y el personal auxiliar se puede llevar a cabo un servicio muy 

valioso, no tendrán problemas importantes para realizar la terapia adecuada. si 

de anlemano se conoce el grado de deficiencia intelectual, las cualidades del 

paciente y los factores etiológicos implicados. No debemos olvidar que es un 

pacienle, único y diferente de cualquier otro niño en conducta, funcionamiento 

intelectual, deficiencias de lenguaje y en sus reacciones al dolor y al temor. 

Como Cirujanos Dentistas debemos familiarizarnos con las necesidades 

especiales que planteen los niños con este tipo de condición y también con la 

preocupación de los padres, asi el tratamiento que nosotros realicemos puede 

llegar a ser muy gratificante. 

Cuando un niño especial requiera de nuestro servicio debemos 

considerar el mismo protocolo que con un paciente normal. 

•Realizar una minuciosa exploración odontológica, llenar historia médica-dental 

Exploración radiológica 

Odontologla preventiva ( Programa individual) 

Cuidados en el hogar 

Dieta y nutrición. 

Prescripción de flúor sistémico (en caso necesario) 

Restauraciones preventivas 

Supervisión o control periódico. 



TERAPÉUTICA EN LA PRIMERA DENTICIÓN 

Desde el punto de vista de la rehabilitación neurooclusal, todos los 

problemas potenciales que presenta una boca, deben ser suprimidos 

procurando una libertad del movimiento de lateralidad mandibular, y además 

sin perder el contacto oclusal simultáneo tanto en el lado de trabajo como en el 

de balance, con la finalidad de mantener el plano oclusal fisiológico. Esto lo 

podemos realizar en el momento en que nos damos cuenta de que existe un 

problema. 

Cuando una boca en dentición infantil se desarrolla normalmente, llega a 

los 6 años con todas sus caras oclusales atricionadas y planas. La mandlbula 

entonces habrá avanzado y de una sobremordida de 1 o 2 mm de cuando 

hicieron erupción los incisivos, estarán en un borde a borde con sus facetas 

planas. 

Villniccncio J. FcnUndcz M.A, Magaíla L,_Qu9pcdi~~<m!Qfi,!rj~~~-'!'.!s_i.Pn...ntPJlilJi.Kipli!uiJH. tomo 11, EJ 

Aclualitbdes Médico Odonlológicas, Vcnc7.ucla, 1997 p.734 

Si observamos que no ha existido atrición, sabemos que nos 

enfrentamos a un problema y que ello requiere su tratamiento por lo que será 

necesario su tratamiento que consiste en : 

La técnica de tallado selectivo, en la que eliminaremos las interferencias 

que la mandíbula pueda presentar en los movimientos de laleralidad. 

Pistas directas planas a base de composites fotocurables, para cambiar 

el vector del plano oclusal patológico, única forma de llegar a obtener un 

equilibrio. 

Pistas directas planas modificadas a base de coronas en el tratamiento 

temprano de las anomalías craneofaciales. 16 

ir. V1llav1ccncio J. Fcrmindcl' M.A, Mitgaña L Op cit. p 733 
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TÉCNICA DE TALLADO SELECTIVO 

El primer problema a resolver antes de realizar cualquier desgaste sobre 

la boca de un paciente, es de ·quitarle el miedo natural que siente al llegar a 

nuestra consulta. Por lo que explicaremos a los padres y al paciente· que 

primero se le tomarán algunas fotograflas y se realizará una limpieza 

( aplicaremos las técnicas del manejo del niño adaptándonos a su edad y 

tratándolo como un niño normal ). Al realizar profilaxis como primer tratamiento 

no provocaremos molestias, por lo que ganaremos su confianza. 

En la segunda cita, obtendremos el registro con papel de articular en 

céntrica y empezaremos por tallar las vertientes distales de los caninos 

inferiores, eliminando la marca dejada por el papel de articular. 

Borraremos las marcas que hicimos en maxilar y mandlbula y 

procedemos a registrar la céntrica con los movimientos de lateralidad derecho 

e izquierdo. 

Eliminaremos entonces el borde mesial de caninos superior e inferior 

hasta que los ángulos funcionales masticatorios sean bajos. Normalmente con 

este proceso realizará espontáneamente las lateralidades, sin embargo, si 

observamos que continúa alguna interferencia, ésta se encuentra generalmente 

del lado de trabajo en las cúspides distovestibulares de los segundos molares 

lacteales superiores, sin embargo también pueden estar involucradas las 

cúspides linguales de los segundos molares inferiores del lado de trabajo o las 

cúspides vestibulares de los molares inferiores del lado de balance. 

Recordemos que no debemos eliminar puntos de apoyo principales en 

céntrica por ser los encargados de mantener la dimensión vertical. Los bordes 

centrales y laterales superiores pueden ser tallados hacia distal, sobre todo en 

casos de sobremordida incisiva. 

Los desgastes se realizan cada 6 meses o cada 3 meses si esto es 

necesario. 
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El grado de maloclusión determinará el tipo de terapéutica a emplear, ya 

sea por medio de tallado selectivo, pistas directas con composltes o pistas 

directas planas modificadas a base de coronas. 17 

4.4.5.1 ATROFIAS DE PRIMER GRADO EN LA PRIMERA 

DENTICIÓN 

En las anomalfas craneoraciales es rarisimo encontrar un plano oclusal 

fisiológico, sin embargo si se llega a presentar solo nos limitaremos a eliminar 

la inteñerencia canina que impida los movimientos de lateralidad que son los 

realmente funcionales. 

4.4.5.2 ATROFIA DE SEGUNDO GRADO EN LA SEGUNDA 

DENTICIÓN 

El análisis de modelos gnatostáticos conforma una desarmonia de 

desarrollo transversalmente ante el arco superior con respecto al inferior, pero 

lo que es más importante es que la situación del plano oclusal no es paralela a 

la de Campar, Volvemos a repetir que de la situación del plano oclusal 

dependerá que sea o no posible equilibrar la boca cuando se adulta. Esto lo 

realizaremos mediante las técnicas de pistas planas directas a base de 

composites, bautizadas por la Dra. Wilma Alexandre Simoes (brasileña). El 

objetivo de colocarlas será la de cambiar el vector del plano oclusal patológioo 

al fisiológico por medio del empleo de composites. 

17 lb. 
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Se represenla el plano oclusal patológico de una atrofia en el que el vector de crecimiento es muy 

vertical provocando una distocluslón mandibular 

Villaviccncio J. FcrnAndcz M.A. Magall11 · L 'Oc1oncJja dcmofadal una "jsjón multjdiscjnljnaria. 101110 11. Ed 

Actu:ilidadcs Médico OdontolÓ~ica.s, \;~nezucla. '1997 p.734 

Si le pedirnos al paciente que protuya la rnandfbula hasta un borde a 

borde para obtener la neutroclusión, observaremos que quede la mordida 

abierta a nivel de los molares lacteales. Si visualmente imaginarnos en este 

espacio libre la situación del plano de Carnper. 

observaremos que para construir el nuevo plano oclusal fisiológico. tendremos que levantar el canino 

inferior y tal vez acortar el superior; en el primer molar probablemente se tenga que repartir el aumento 

entre el superior y el Inferior. mientras que en el segundo molar superior se tenga que alargar y el inferior 

recortar. 

Villaviccncio J. Ferrdndcz M.A, Magana L,_QI1Qp_~,füLik11t~j_al. una "isjó11__mulUIDKifl~. lomo 11, Ed 

Actualidades Médico Odontológicas, Vcnci:ucla, 1997 p. 734 

De esta forma conseguiremos cambiar el vector del plano oclusal 

patológico al fisiológico, para que se encuentre paralelo al plano de Carnper. 

Esto se realiza por medio de composites polimerizables con luz 

ultravioleta en una sesión cllnica, evitando que no se peguen los dientes entre 

si interproxirnalrnente. 
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Este procedimiento se puede efectuar en cualquiera de las anomallas 

craneofaciales cuando la situación del plano oclusal no sea paralela al plano de 

Camper. 

4.4.5.3 ATROFIA DE TERCER GRADO EN LA DENTICIÓN 

PRIMARIA: 

Si la atrofia es mucho más aguda y presenta falta de desarrollo 

transversal acompañada de sobremordida incisiva podemos efectuar la técnica 

por medio de tallado selectivo y pistas directas ya sea a base de composites o 

con coronas. En aquellas maloclusiones que encontremos dientes hipoplásicos 

y en los que consideremos que la retención de las resina con luz es 

insuficiente, haremos el mismo procedimiento pero con pistas directas 

modificadas a base de coronas. 

Con esto realizaremos el desgaste, precisamente como si fuéramos a 

colocar las coronas en cada uno de los dientes, para que el laboratorista las 

fabrique con Ja inclinación adecuada de acuerdo a cada tipo de anomalía. 

Las maloclusiones en las anomalías craneofaciales se producen por una 

alteración importante en la función del tejido u órgano afectado, sin embargo, 

procuraremos mantener la situación del plano oclusal fisiológico para 

proporcionar un desarrollo lo más adecuado a lo posible del sistema. Esto lo 

realizaremos como ya hemos mencionado por medio de tallado selectivo, 

pistas planas directas, ya sea a base de luz o coronas pistas. 

Lo más importante al dec~dirnos que técnica ha realizar es la más 

indicada, será la de situar el plano oclusal paralelo al plano de Camper. 
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El procedimiento en las pistas a base de coronas será distinlo. Realizaremos el tallado en todos 

los dientes superiores posteriores e inferiores para dartes el espacio a las coronas pistas. 

-~ 

Villaviccncio J. Fcrnándcz M.A. Magafta L~pcdja dcn!ofacia! una \jsjón nmltjdjscjn!inaria. lomo 11. Ed 

Ac!uatidadcs ~1C~i~o cid~ni~lógicas, Venezuela, 1997 Jl.735 

Tomaremos impresiones superior e inferior, asi como una mordida 

construétiva ·an·: cera haciendo coincidir lineas medias. Acto seguido, 

montaremos con el arco facial el modelo superior en el articulador. Una vez 

fraguado el yeso articulamos el inferior con ayuda de la mordida constructiva y 

lo fijamos con ligas elásticas. 

Este procedimiento lo realizaremos en cualquiera de las anomalías 

craneofaciales, sin embargo, la situación de las coronas pistas de acuerdo a la 

nueva posición del plano oclusal fisiológico asi como la inclinación de las pistas 

en sentido anteroposterior como transversal será distinta de acuerdo a cada 

tipo de anomalía craneofacial. 

Si el paciente es operado de la descompresión ósea, mediante avance 

fronto-orbitario entre los 2 y los 4 años las pistas deberán ser construidas, 2 

meses después de la cirugia. 
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En sentido anteroposterior y vertical construiremos las pistas directas con una inclinación de las clase 111, 

para que la mlnima dimensión vertical se encuentre en la parte posterior de la oclusión. 

Villaviccncio J. Fernándcz M.A. Magai\a L. OnopctJja dcntoía~jón my!tjdjscjnlinMliJ, lomo 11. Ed 

_.\c1ualidadcs Médico Odontológicas, Vcnc7.ucla. l'l97 p.742 

Debe existir una estrecha comunicación con el cirujano para determinar 

en que tiempo se realizará la primera cinugia y de acuerdo a ello planear la 

posibilidad de colocar las coronas pistas antes o después de la lnteivención. 

Debemos aconsejar a los padres de estos pacientes que eviten darles 

papillas y alimentos blandos que colaboren a atrofiar más el aparato 

masticatorio. 

Asi mismo las citas con el terapista de lenguaje o foniatra deben de ser 

realizadas periódicamente, por la dificultad que presentan algunos pacientes en 

pronunciar determinados fonemas. 

Generalmente el proceso de tallado para la colocación de las coronas 

pistas se efectúa en un quirófano, por lo que se le tiene que explicar al 

anestesiólogo el tiempo aproximado de trabajo. 18 

' 

·~ lb. p742. 
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4.5 TERAPÉUTICA EN LA DENTICIÓN MIXTA: 

Se refiere a tratamienlos tardfos que debieron haberse realizado durante 

la primera dentición. Por lo que los pacientes que son alendidos por primera 

vez en denlición mixta, seguramente habrán desarrollado, un plano oclusal 

patológico, lo que desarrollara en menor o mayor grado un trauma oclusal . Si 

un paciente que presenta una anomalia craneofacial ha sido tratado, durante 

la primera dentición, la terapéulica durante la dentición mixta será 

relalivamente sencilla de realizar. Sin embargo, si está no se ha efectuado, 

seguramente tendrá un plano oclusal completamente palológico, lo que hará 

más dificil el tratamiento. 

En el slndrome de Apert Crouzon si han sido tratados mediante la 

colocación de coronas pistas en la primera denlición, normalmente en la 

denlición mixta serán tratados con pistas indirectas planas incorporando 

tornillos de expansión sobre todo el arco maxilar, por la tendencia que 

presentan a desarrollar mordidas cruzadas posleriores. 

Sin embargo si no han sido tratados oclusalmente, desde los primeros 

años, valoráremos colocar las coronas pistas, siempre y cuando la discrepancia 

transversal y anteroposterior entre el maxilar y la mandíbula lo permitan, por lo 

que el crecimiento del maxilar en sentido transversal es divergente y en la 

mandlbula, es convergente. Si esto se presenla se tendrían que hacer 

desgastes muy exagerados en los dientes lactealos. 
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Por lo tanto construiremos las pistas en sentido transversal cambiando la dirección del vector de 

crecimiento anormal. 111 

Villavicenclo J. FemAndez M.A, Magana L onoooctia dentofacial un~. tomo 11, Ed Actualidades 

Médico Odonlológlcas, Venezuela, 1997 p.741 

4.6 MANEJO ORTOGNÁTICO DE LAS DEFORMIDADES 

Aunque la mandlbula tiene básicamente un modelo de crecimiento en los 

Síndromes de disostosis craneofacial, la maxila no lo tiene. Una clase de angle 

111 maloclusión con una mordida abierta resulta constantemente. 

La LeFort 1 osteotomia (avance horizontal, transverso en amplitud, y 

vertical en longitud) es generalmente requerido en combinación con una 

genioplastla (reducción vertical y avance horizontal para corregir la deformidad 

facial. 

La cirugía de la mandíbula es llevada a cabo en conjunción con el 

tratamiento ortodóntico planeado para la realización del tratamiento completo y 

maduro (aproximadamente de los 14 a los 16 años en mujeres y a los 18 años 

en hombres).2° 

~~lb. . 
· Tun.·cy "\.T, V1g W.L.K.Fonsccu R .. Op c11. p 6-Ul 
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CONCLUSIONES 

Los Cirujanos Dentistas de practica general tenemos entre otras finalidades, y 

capacidades, el conservar la integridad de los órganos dentales en estado de 

salud de la dentición temporal y mixta, así como de las estructuras que integran 

la cavidad bucal, a través de la prevención, que llevaremos acabo 

(profesional -padres y paciente). e intervenir (en caso de ser necesario) alguna 

anomalía, que altere la armonía entre los órganos que integran la cavidad oral, 

o valorar patologías que aún que no estén a nuestro alcance atenderlas, las 

podamos remitir en un lugar y tiempo adecuados; ta realización de estos 

objetivos es muy valiosa para la atención a niños cuyo estado de salud 

sistémico es normal, por lo tanlo. todo ello es de vital importancia en niños cuya 

forma de vida y estado de salud general son diferentes (flsica, social y 

psicológicamente), a causa de anomalías congénitas, originadas por alguna 

mutación genética, es por ello que nuestra atención hacia estos pacienlitos 

debe ser especial como ellos mismos, ya que al hablar de un Síndrome 

sabemos que afecta a varios órganos y que debemos trabajar en forma 

multidisciplinaria para brindarle al paciente una mejor alención, y por ello, el 

manejo del paciente pediatrico con Slndrome de Apert, sera diferente, por lo 

cual debemos prepararnos día a día y tratar de conocer mas sobre las 

diferentes anomalías que puedan estar presentes en niños y que desde luego 

podamos cumplir con nuestro objetivo como promotores de la salud y brindar 

una atención mas humana y de mayor calidad. 
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