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1.1 FACULTAD DE OOONTOLOGíA

CUAI"fDO UNA PERSONA
RfALMfí'''fTE DESEA ALGO

EL UlYIVERSO CONSPIRA
PARA QIJE SE REALICEf '!

SUS SUEÑOS.

PfRO EXJSTfN 110 HEJ''iTOS
DONDE EL H"iFOR11NlJO
IRRUMPE EN NUESTRA VIDA
Y NO PODEMOS EVITARLO.

CON EL nn DE SABER 51 EN REALIDAD DESEilNOS ESO.

Pauto Coelho.

Es mejor hablar de lo imposible, por que de lo posible se sabe
demasiado.
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INTRODUCCiÓN

Dentro de las alteraciones mendelianas , se encuentran diferentes

síndromes. que presentan manifestaciones bucales de inte rés para el

Ciruj ano Dentista .

En el presente trabajo se expone e l Síndrome de Disostosis

Cleidocraneal el cua l presenta. manifestaciones bucales muy importantes

entras las que destacan: La falta de exfoliación de la dentición

fundamental, retardo o ausencia de erupción de la dentición permanente.

múltiples dientes supernumerarios, hipoptasía del maxilar, alteración en la

guia de erupción, por lo que se ve afectada :la oclusión.

También presenta características cl ínicas relevantes como:

Ausencia tota l o pardal de las claviculas . estatura baja, defectos en la

columna vertebral, sordera o hipoacusia, manos y pies pequeños, entre

otras .

El conocimiento de estas características por parte del Cirujano

Dentista. le permitirá emitir un diagnóstico certero, teniendo como

resultado un mejor plan de tratamiento o en su defecto, la remisión del

paciente al especialista indicado, para atender sus problemas sistémicos

y de esta manera mejorar su ca lidad de vida.

El tratamiento estomatológico de dicho síndrome, no es expuesto en

libros de Odontología, solamente hacen referencia a sus características

clín icas, por lo que en este trabajo se exponen, las alteraciones genéticas

que la ocasionan, su afección en el sistema esquelético: la prevaíecía en

la población, manifestaciones clínicas generales y especificas del aparato

masticatorio. Además los tratamientos dentales, que proporcionan una

mayor atención al paciente.
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OBJETIVOS

OBJETIVO GENERAL

- Reconocer las manifestaciones dínicas e imagenológicas en el

síndrome de Displasia Cleidocraneal.

OBJETIVOS ESPECIFICas

- Identificar Los problemas estomatoIógioos Y detenninar cuando es

necesario el inicio de un tratamiento más adecuado.

- Conocer los diferentes tipos de tratamientos, y el manejo preventivo

estomatológico que se le puede dar a estos pacientes, para mejorar

sus características faciales.
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CAPITULO 1 uGENERALIDADES"

1.1.-Genética

El número normal de cromosomas de la especie humana es de 46,

formándose 23 pares normalmente, un miembro del par es de origen

paterno y el otro materno, cada par se denominaha~ 22 pares de

cromosomas se les conoce como autosomas y el por restante como

cromosomas s:eKuales o gonosoma. 1,,2

Los 22 autosomas puede mostrar una de las siguientes

combinaciones AA (homocigoto dominante), Aa (heterocígoto), aa

(homocigoto recesivo). El gen dominante es aquel que se expresa en

estado heterocigoto, el gen recesívo se expresa en estado homocigoto,

sin embargo si esta localizado en el cromosoma X, entonces se habla de

herencia ligada al sexo. J

En las mujeres el par de cromosomas son iguales entre sí,

denominados X, su formula cromosómica es 46 XX; en los varones son

desiguales, unos es el cromosoma X y el otro es de menor tamaño el

cromosoma Y, su formula cromosómica es 46 XV. 1.3

A lo largo de estos cromosomas se encuentran localizados los

genes, los cuales ocupan un locus determinado. Los genes se pueden

definir como las unidades de transmisión hereditaria y toda característica

genéticamente determinada, dependen de la acción de cuando al menos

un par de genes homólogos, que se denominan alelos~ cuando ambos

alelas son iguales se dice que el individuo es homocigoto por ese par de

genes y cuando son diferenteS se les llama heteroeigotos. En el caso del
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varón que tienen un cromosoma de este tipo. por tanto carece de la

porción homóloga del cromosoma X, no se puede hablar de

homocigocidad y heterocigocidad, por lo que se dice que el varón es

hemicigoto por los genes localizados en el cromosoma X. ' . :>

El factor genético esta representado por tres principales tipos de

entermedades genéticas: 2- 4:

1.- Enfennedades monogénicas o mendelianas: Esta dada por

defecto de un gen o par de genes, y con una forma de transmisión

determinada, ya sea autosómica o ligada al cromosoma X, dominante o

recesiva. 2. :) .z

2.- Enfennedades de herencia muttifactoñal: Se produce por la

interacci ón del medio ambiente con el genoma. 2 3 .. ~

3.- Enfennedades de origen cromosómico: Es cuando el fenotipo del

paciente esta dado por la existencia de cromosomas de más o de menos,

o bien por alteraciones estructurales de los cromosomas. 2. 3. 4

1.2.- Herencia autosómica dominante

Esta determinada por los genes localizados en los autosomas y se

manifiestan por la acción de un solo miembro de un por de alelos, es

decir, en el heterocígoto. En este tipo de herencia. las familias son

afectadas en varias generaciones, por lo que se dice que es una

transmisión de tipo vertical (Fig. 1.1). 1

Usualmente el padre o la madre del caso índice presenta el rasgo

característico, puede haber hermanos o hennanas del caso índice

afectados (50%) y los hijos de un individuo afectado también tiene un

rasgo de 50% de estar afectado. Por Jo que se dice cada hijo es un
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sucesor independiente y por tanto cada hijo de una persona afectada

tienen una probabilídad de 50 por ciento de heredar el rasgo, 50 por

ciento de no heredario y que en nada influye el número de hijos sanos o

enfermos que haya tenido e! progenitor afectado. ;

• O:

jr j.'
I~ .

ri b n
I

i
b

••
u o

Lo habitual en las familias exista desviaciones de ambos sentidos,

ya sea más hermanos afectados que sanos o viceversa. La persona

afectada solamente puede trasmitir el gen y el hennano de la persona

afectada que no presente la enfermedad no puede trasmitir esta por que

no tienen el gen anormal, pero pueden existir excepciones en esta regla. 1

Pero no hay que olvidar que puede suceder una mutación del novo, ya

que representa un tercio de los paciente afectados. 2. :s

1.3.- Expresividad variable

Los trastornos autosómícos dominantes vañan entre los afectados debido

a las diferencias genéticas o del ambiente en el que se desarrolla cada

individuo. 4
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A pesar que todos los individuos hetercdgotos de una familia

tienen el mismo gen anormal, se observa a veces, que hay diferencias en

las man ifestaciones fenotípicas de la enfermedad. como el tiempo en que

se inician los síntomas y signos y la magnitud de los mismos. a esto se le

llama expresiv idad variable . ~

1.4.- Penetrancia

Se define a la capacidad de un gen para expresarse o no , cuando la

frecuencia con que se expresa la caracterís tica en los ind ividuos que

tienen el gen es menor a 100% se dice que tienen penetrancia reducida

o incompleta. Si uno de los padres tiene alguna alteración genética y no

presenta ninguna rnanrtestación. pero si el padre lo trasmitió se habla de

no penetrancia. 1, 5

Para el conocimiento de una enfermedad genética es muy

importante la historia familiar esta historia debe completar un árbol

genealógico el cual permite determinar algún patrón de herencia

mendeliana. 1,2, 3 , 5

1.5.- Osteogénesis

Gen OSF2JCBFA1 Y diferenciación de los osteoblastos.

El plan organizativo del esqueleto se basa en el desarrollo previo de los

moldes cartilaginosos de los huesos largos y las condensaciones del

mesénquima en los futuros huesos craneanos (osteogénesis endocondral

y endoconjuntiva , respectívamente) ; "
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Una última etapa en la formación de los tejidos óseos en sí mismo,

depende básicamente de la diferenciación y la activación de los

osteoblastos (cé lulas formadoras de la matriz ósea y responsable de la

mineralización). 2

l os osteoblastos son céJulas derivadas de "células

osteoprogenitoras" del mesénquima o tejido conectivo indiferencia.

Forman capas monocelulares , sobre el tejido cartilag inoso o sobre tejido

óseo ya formado, y van depositando capas de sustancia osteoide. que

segu idamente se mineraliza, con el deposito de hidroxiapatíta estimulado

por la fosfa1asa alcalina segregada por el osteobíasto. 2

Estas células producen colágeno (óseo) , osteonectina

(glucoproteína fosforilada que se une al coIageno I y tienen afinidad por el

catión calcio), osteopontina (gluooproteina rica en ácido siáIico) ,

osteocalcina (especialmente importante por ser secretada por el

osteoblasto) proteína dependiente de la vitamina K y liga al calcio ,

propiamente a la hidroxiapatita. '2

El gen que codifica la trascripción, OSF2JCBFA1 (Factor

Osteoblástico 2 o Factor Ugante Medular A=1 Core-Binding Factor

A 1). provoca la ausencia total de osteoblastos en animales de

experimentación, en consecuencia no se fonna ninguno tejido óseo en

estos animales, sin embargo poseen los moldes cartilaginosos de los

huesos largos y la condensación conectiva de los esbozos de los huesos

craneanos. 2

El gen OSF2ICBFA1 se localiza en el cromosoma 6p21, posee

ocho axones y dos formas alternativas de experimentación. 2
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Los afectados por una malformación congénita, la OCC tienen uno de

estos aleles mutado, siendo el efecto parcial ya que se forma tejido óseo

en la mayor parte del esqueleto, la falta parcial de estos factores de

trascripción determina la matformadón. 2

Se observa una disminución acentuada de la secreción de fosfata

alcalina por parte de las células osteopregenitoras y una ausencia total de

osteocalcina y osteopitina, lo cual indica que, los genes de estas dos

proteínas del hueso son genes "blancos" del factor de trascripción

OSF2ICBFA1. Sin embargo la ausencia de osteocalcina no es la causa de

osteogenesis, por que la anulación del gen de la osteoc:alcina no bloquea

la formación de hueso , sino que la desregula. Esto ind ica que la falla total

del factor de trascripción OSF2ICBFA1 provoca la falta de maduración del

osteoblasto, a través de un mecanismo de falla de la activación (o

directamente una inhibición) de varios genes "blancos" de este factor. 2
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CAPITULO 2 "EMBRIOLOGíA DE CABEZA Y

CUELLO"

Este capitulo se enfocara a la formación del sistema esquelético,

principalmente a la confonnación del cráneo y las clavículas, ya que

en el síndrome de Oisplasia Cleídocraneaf son los que más se

encuentran afectados.

El sistema esquelético se desarrona a partir del mesodermo

paraxial, lámina lateral del mesodenno (hojas somáticas), y la cresta

neural.

El mesodermo paraxíaí forma bloques de tejido dispuestos en

series a cada lado del tubo neural, denominado somitómeros en la

región cefálica y somas desde la región occipital hasta el extremo caudal.

Los somitas se diferencian en una porción ventromedial, el esclerotoma,

y una parte dorsal el dennomiotoma. Al finalizar la cuarta semana de

vida intrauterina, las células del esderotoma se toman polimorfas y

constituyen un tejido laxo, el mesénquima o tejido conectivo

embrionario.s

Las hojas somáticas del mesodermo, aportan células

mesodérmicas para formar la cintura escapular, pelviana, y los huesos

largos de las extremidades. Las células de la cresta neural de la región de

la cabeza se diferencian en mesénquima, participan en la formación de

los huesos de la cara y del cráneo. Los somitas y somitómeros occipitales

contribuyen también a la formación de la bóveda craneana y la base del

cráneo."

Los huesos planos del cráneo, el mesénquima se diferencian

directamente en huesos, proceso que recibe el nombre de osificación

membranosa (intramembranosa). En la mayoña de los huesos, las
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células mesenquimáticas dan origen primero a moldes de cartJlago

hialino, los cuales a su vez, se osifican por el proceso de osificación

endocondral. 6 7 . 8,9

Osificación intramembtanosa: En este sitio se formarán huesos

planos del cráneo, costillas y pelvis. El mesénquima se condensa y se

vuelve altamente vascularizado; algunas células se diferencian en

osteoblastos (células formadoras de hueso) y comienzan a depositar

matriz o sustancia intercelular. Los osteoblastos se enwentras separados

entre si , pero mantienen contacto por medio de prolongaciones diminutas

escasas. Se deposita fosfato de calcio en el tejido osteoide mientras éste

se convierte en hueso (Fig. 2.1) 1" l O, 11

FIQ. 2 .1 Osificación intramembranosa 11

Osificación intracartilaginosa O endocondral: En este se forman

huesos largos. Este tipo de formación ósea se lleva acabo en modelos

cartilaginosos preexistentes. Los centros de osificación primarios

aparecen en la diáfisis (porción intermedia del hueso largo), en este sitio,

las células cartilaginosas aumentan de dimensiones (hipertrofia), la matriz

se calcifica, y las células mueren. Al nacimiento, la diáfisis están muy

osificadas, pero la mayor parte de las epífisis son aún cartilaginosas

(Fig.2.2). 6. 7, 10
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La mayor parte de los centros de osíficación secundaria aparecen

en las epífisis durante los pñmeros años después del nacimiento. 7

~ );;« r :."(:t f ;;,
_~_h,

e .~

•
". e O<:.~~

Flg. 2.2 Osificación intramembranosa O endocondfaJ 11

2.1.- Desarrollo del cráneo

Se desarrollo a partir deJ mesénquima que circunda al cerebro en

desarrollo. Esta constituido por el neutOCTáneo. caja ósea protedora que

aloja al encéfalo. el viscerocráneo, el esquelelD maxilar, que rodea la

cavidad oral. faringe y las vías aéreas superiores. ~ 7, 8" 9,10,11. 12. 13,

2.1.1.- Neurocráneo

Existen dos tipos de neurocráneo, el cartilaginoso y el membranoso:

El neurocráneo cartilaginoso o condocráneo: consiste en la

base cartilaginosa deJ cráneo en desarrollo por fusión de varios cartílagos.

Forma varios huesos de la base del cráneo (FIQ. 2.3). 6. 1. 9, 13

'~'~~K'~
Flg. 2.3 Vista cJorsaI--;;'-~ca1iagmso s
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Neurocráneo membranoso: La osificación intramembranosa se

lleva acabo en el mesénquima a los lados Y encima del cerebro formando

la bóveda craneal o colata. Como consecuencia de la osificación

intremernbranosa se forma una cíerta cantidad de hueso membranoso

planos que se caracteriza por la presencia de espículas óseas,

semejantes a agujas (FlQ. 2.4). Estas espícelas se irradian en forma

progresiva a partir de centros primarios de osificación hacia la periferia. Al

proseguir el crecimiento durante la vida feJaI y el periodo posnatal, los

huesos membranosos aumenta de volumen por aposición de nuevas

capas sobre superficies externas y por resorción osteodástica simultánea

desde el interior. 6. 7, 10

FIQ. 2.4 Huesos del cráneo de un feto de 3 meses (espíaJIas óseas) 14

Los huesos planos de la bóveda es1án separados por membranas

de tejido conectivo compacto que constituyen articulaciÚties fibrosas

llamadas suturas. Los sitios donde se unen más de dos suturas se le

denominan fontanelas. 7,9

La maleabilidad de los huesos y sus laxas uniones en las suturas

permiten que la bóveda craneal modifique su forma, proceso denominado

amoldamiento o modelación. en el momento del parto (FIQ. 2.5).
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Diversas suturas y fonIanelas mantienen su carácter membranoso

bastante tiempo después del nacimiento.6
•

7
•

9

r
Suluras---;¡¡¡¡¡¡¡¡

canatdel -
parto (vagina,

FlQ. 2.5 Amoldamiento

2.1.2.- VISCEROCRÁNEO

VlSCerocráneo cartilaginoso: Formado por lo huesos de la cara, se

origina principalmente en los cartílagos de los dos primeros arcos

fañngeos. B primer arco da origen a una porción dorsal, el proceso

maxilar que se extiende hacia adelante por debajo de la región del ojo y

da lugar al maxilar, al hueso cigomático y parte del hueso temporal. La

porción ventral se denomina proceso mandibular y contiene el cartilago

de Meckel. B mesénquirna se condensa y se osifica por el proceso de

osificación intJamernbranoso para dar origen al maxilar inferior o

mandíbula. (FIQ. 2.6). B cartílago de Meckel desaparece, salvo en el

ligamento esfenomandibular. B proceso dorsal del proceso mandibular,

junto con el del segundo arco fañngeo da origen al yunque, martillo y

estribo ' h mea pIeto 6" 7. 9 10 12, pnmeros uesos que se os n por coro . ..
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FIQ.. 2.6. Viscerocráneo 6

2.2.- Cara

El mesénquima para la formación de los huesos de la cara deriva de

células de la cresta neural, que forman los huesos nasales y lagrimales.

la cara es pequeña en comparación con el neurocráneo debido a:

la falta vírtual de senos neumáticos paranasales y al reducido tamaño de

los huesos, sobre todo los maxilares. Con la aparición de los dientes y el

desarrollo de las cavidades aéreas paranasales (senos paranasales), la

cara adquiere sus rasgos infantiles. 6, 7

2.3.- Cráneo del recién nacido

Después de recuperarse del proceso de amoldamiento durante el parto, el

cráneo del recién nacido tiene forma redondeada Y sus huesos son muy

delgados. B cráneo es enorme en comparación con el resto del esqueleto

y la cara relativamente pequeña comparada con la bóveda craneal. Esta

región pequeña es consecuencia de unos maxilares pequeños, la fal1a

casi total de los senos paranasales (senos aéreos) y el desarrollo

incompleto de los huesos faciales en general (Fig2.7). 7,9, 12
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p~,~" ••~" c_ ,~" ,
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Vista superior

3 meses 5 meses 7 meses 9 meses

FIQ. 2.7 Cráneo del recién nacido 14

2.4.- Crecimiento posnatal del cráneo

Las suturas fibrosas de la bóveda craneal del recién nacido penniten el

crecimiento del cráneo durante la infancia y la niñez. El aumento de estas

dimensiones de la bóveda del cráneo es máximo, durante los primeros

dos años de vida (crecimiento posnatal del cerebro). la bóveda craneana

de una persona nonnal aumenta sus dimensiones has1a los 15 a 16 años
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de edad, después el aumento suele ser leve durante tres a cuatro años

debido al engrosamiento del los huesos (FIQ2.7). 7.9

También ocurre un rápido crecimiento de la cara y maxilares lo cual

coincide con el brote de los dientes deciduos o temporales, estos cambios

se acentúan después de la erupción de los dientes permanentes. Al

mismo tiempo, ocurre un alargamiento de las regiones frontal Y facial junto

con aumento de tamaño de los senos paranasales (extensiones llenas de

aire de las cavidades nasales). El aecimiento es determinante en la

modificación de la forma facial Y contribuye a la resonancia de la voz

Fig.2.8). 7, 9

Hg. 2.8 Crecimiento del aáneo 14, 15

2.5.- Calvaria O bóveda

Los huesos que conforman la calvaria, incluyendo la porción escamosa

del occipital Y la porción escamosa del temporal, se desarrollan de tal

forma que siguen el proceso de osificación intramembranosa, a partir de

centros insulares, los cuales son; uno para la escarna del occipital, otro

para la escama del parietal, para la porción lateral de las alas mayores del

esfenoides, uno para la escama del temporal Y uno para cada mitad de la

escarna del hueso frontal. 8, 9

La osificación en dichos centros se inicia hacia la décima semana,

avanza en sentido excéntrico, en el neonato es casi completa Ysólo taltan

los bordes de cada hueso y en los sitios de confluencia de dos o mas de

ellos donde persiste tejido conectivo que forma las suturas y las
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fontanelas, respectivamente. De estas ultimas, la anterior o bregmática,

(unión del frontal y los parielales) tiene forma romboidea y suele osificarse

hacia el año y medio de edad. La posterior o Iamboidea (unión del

occipital con los parietales) es más pequeña, de forma triangular y se

osifica hacia los seis meses de edad. 8,12" 15

Las suturas formadas entre los bordes vecinos de los huesos,

pennanecen fibrosas después del nacimiento inteñrontal o metódica

(Fig.2.9) suele osificarse durante la primer infancia; en cambio otras sobre

todo la sagital, alcanza su osificación completa hasta la edad adulta. 8

utura Metódica

FIQ.2.9 Sutura metódica 14

2.6.- Esqueleto apendicular

Está constituido por las cinturas escapulares y péIvíca, así como los

huesos de las extremidades. Los huesos aparecen durante la quinta

semana de desarrollo de vida intrauterina en forma de condensaciones

mesenquimatosas en los primordios de las extremidades. En la sexta

semana, los moldes de las extremidades experir!1ef1lan condrificación

(mecanismo que da lugar a la formación de cartílago) para formar los

modelos del cartílago hialino. 1, 9, 15"

Los esbozos o primordios de las extremidades aparecen a modo de

invaginaciones de la pared venfroIateral del cuerpo. En un principio están

formados por un centro de mesénquima derivados de la hoja somática de
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la lámina lateral del mesodermo que forman los huesos y tejidos

conectivos de las extremidades, cubierto por una capa de ectodermo

cúbico (FIQ. 2.10). 6

FIQ. 2.10 Formación del esquele10 apenátaJIar" 6

Las clavículas se desarrollan inicialmente por osificación

intramembranosa, pero después formar cartílagos de crecimiento de

ambos extremos. Los modelos de la cintura escapular y huesos del

miembro superior, aparecen un poco antes que los de la cintura pélvica y

miembro inferior. La osificación de los huesos largos se inicia al final del

periodo embrionario y ocurre inicialmente en la diáfisis de los huesos a

partir de centros primarios de osificación (diáfisis). 7, 9

Las daviculas inician su osificación antes que ningún hueso del

cuerpo. Los fémurales son los huesos que después muestran señales de

osificación. 7

Por lo común, en el nacimiento la diáfisis del hueso está

completamente osificada, pero ambos extremos, que reciben el nombre

de epífisis, que son centros secundarios de osificación, son todavía

cartilaginosos, 6, 7
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El hueso formado a partir de un centro de osificación primario en la

diáfisís no se fusíona ron la epífisis hasta que el hueso alcanza sus

dimensiones de adulto. Durante el crecimiento óseo se mantienen una

lámina cartilaginosa denominada placa epifisaria o disco del cartílago

epifisario. Cuando el hueso alcanza su longitud completa, la placa

epifisaria desaparece y la epífisis se une con la diáfisis del hueso. 6. 7

En la fonnación de los órganos participan diferentes tipos de tejidos

derivados de las tres hojas blastodérmicas; endodenno, ectodermo y

mesodermo. En la organogénesis de la boca intervienen dos tipos de

tejido; conectivo y epitelial, derivados del mesénquima y del ectodermo

respectivamente. 17

Omóplato

.
J

FIQ. Esqueleto apenáiaJlar
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CAPITULO 3 "ANATOMíA DE CABEZA Y CUELLO"

El cráneo es el esqueleto de la cabeza, esta formado por 28 huesos

irregulares, se divide en dos porciones el neuroctáneo y el esqueleto de

la cara (Fig.3.1). 13, 19, 18

~

Neurocráneo

Fig.3.1 Huesos de la cabeza, neuroaáneo y esqueleto de la cara 14

3.1.- Bóveda craneal O calvaría.

El neurocráneo (caja o bóveda craneal) tiene forma de cúpula y

constituye el techo del cráneo. Su función es proteger el encéfalo, las

meninges craneales, las porciones proximales de los nervios craneales y

los vasos sanguíneos.

El neurocráneo de los adultos se compone de ochos huesos: Un

hueso frontal, dos parietales, dos temporales, un occipital, un esfenoidal,

y un etmoidal Fíg.3.2). H, 18, 19

La mayoña de estos huesos son planos, curvos y están unidos por

suturas fibrosas de conexión. En la infancia algunos huesos se unen por
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cartilago hialino (sincondrosis) entre los huesos occipitales yesfeniodes.

El contorno de la cara y de la base del cráneo está formado por una serie

de huesos irregulares. u

La bóveda craneal esta limitada por el plano que pasa por delante y

algo por encima de las crestas supraorbitarias (arcos superciliares),

lateralmente por el proceso (apófisis) cigomático, terminando hacia atrás

en la protuberancia occipital externa. La calvaria se encuentra perforada

por algunos ostios destinados a las venas emisarias. 18

Para el estudio del cráneo es dividido en una superficie externa y otra

intema. 17, 18

3.1.1.- Superficie externa.

Fuertemente convexa, regular y lisa. Los huesos que participan en su

formación son: Adelante la escama del frontal (eminencia frontal) ; atrás la

escama del occipital (protuberancia occipitaJ), lateralmente los dos

parietales (eminencias parietales), la parte escamosa de los dos

temporales y las alas mayores del esfenoides. 14. 17. 18

Estos huesos se encuentIan unidos en la línea media por la Sutura

Sagital, lateralmente y de adelante hacia atrás la Sutura Coronal

(frontoparietal) y la Sutura Lamboidea (ParietooccípitaJ), en el fondo de la
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fosa temporal, la unión de las alas mayores del esfenoides con el frontal,

el parietal y la parte escamosa del temporal. El conjunto de estas suturas

presentan una forma de '"H '" (Fig.3.3). 14.17 ;8

I

- :: ¡

Fig.3.3 Superficie externa 14. 1$

3.1.2.- Superficie interna.

La superficie interna presenta en la línea media y de adelante hacia atrás,

la parte superior de la cresta frontal donde se inserta la hoz del cerebro; y

el surco del seno sagítal supeñor que se extiende desde la región frontal

hasta la protuberancia occipital interna Fig. 3.4). 114" 17. 18

FIQ.3A Superficie interna 14,la
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3.2.- Base del cráneo.

La base del cráneo esta conformado por el hueso etmoidal y parte de los

huesos occipital y temporales, presenta dos caras: una externa o

exocraneana, que es la cara de la base del cráneo sin relación con el

encéfalo y una intema o endocráneo, cara de la base del cráneo en

relación con el encéfalo. 8, 11, 18

3.2.1 Base externa.

Esta conformado por 3 zonas (Rg.3.S):

1) Zona facial o anterior: Constituye la articulación con los

huesos de la cara; que se encuentra constituida por el frontal ,

etmoides yel esfenoides.

2) Zona yugal o media: Se observa en la línea media, por la parte

basilar del occipital con el bJbén:u1o faríngeo, por delante del

que se encuentra la fosa navicular, a ambos lados de la línea

media, esta limitada por el bJbérculo articular y el proceso

mastoideo. Medía/mente por el cóndilo del oocípital Y el proceso

pterigoideo, y una zona occipital.

3) Zona occipital o posterior: Centrada en el foramen magno,

esta zona pertenece al hueso occipital. Hacia delante y

lateralmente se encuentra el proceso mastoídeo con la incisura

mastoidea, situada está en su cara intema hacia la base. 17,18

3.2.2.- Base interna.

Se encuentra en el centro de la silla turca, hacia la cual convergen 4

relieves óseos: 2 anteriores, que son las alas menores del esfenoides; y 2

posteriores, formados por los bordes superiores de la parte petrosa del

temporal, delimitando 3 fosas (Fig.3.6);
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1) Fosa craneana anterior: Limitada detrás por el canal óptico y

por el borde posterior de las alas mayores del esfenoides

2) Fosa craneaJ media: Comprendida entre las alas menores del

esfenoides y el borde superior de la porción petrosa del

temporal.

3) Fosa craneal posterior. Se observa por detrás del borde

superior de la porción petrosa del temporal, de los procesos

dinoídes posteriores y de la lámina cuadrilatera del esfenoides.

Desdende más abajo que la fosa craneal media. 17, 18

Base anterior

Base media

Ftg.3.5 Base externa del aáneo

Fosa craneal posteríor.,__~

~~~osacraneal medía

Rg.3.6 Base craneal imema 18
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3.3.- Esqueleto de la cara.

El esqueleto de la cara esta conformado por los huesos que rodean la

boca y la nariz, contribuyendo a la formación de las cavidades orbitarias.

(Fig.3.7). 17

El esqueleto de la cara (cráneo visceral o esplacnocráneo) es la

parte anterior del cráneo que contiene las órbitas y las cavidades nasales

también comprenden el maxilar y la mandíbula. se compone de 14 huesos

irregulares: Dos lagrimales, dos nasales, dos maxilares, dos cigomáticos,

dos palatinos, dos cometes nasales inferiores, la mandíbula y el vórner: 14,

17,18

órbitas

órbitas
Fig.3.7 Esqueleto de la cara 14

Se encuentra articulado con el tercio ventral de la base del cráneo;

y en general está formado por dos partes:

a) La inferior o activa, es móvil y se integra por un solo hueso,

(mandlbula) cuyo movimiento se debe a su articulación con la

base del cráneo a través de la articulación temporomandibular.

b) la superficie fija y estrechamente unida al cráneo, que esta

integrada por un hueso impar, el VÓfller y seis pares colocados

a cada lado denominados; maxilar, palatino, concha nasal

inferior, lagrimal, nasal y cigomático.
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El maxilar y la mandíbula aportan los alvéolos y el hueso de

soporte para los dientes superiores (maxilares) e inferiores

(mandibulares). 18

Este conjunto de elementos se conoce dínicamente con el nombre de

macizo facial (Fig.3.8). ta

FIQ.3.8 Macizo fadaJ 18

3.3.1.- Unión Craneofacial.

El macizo facial se encuentra unido al cráneo por medio de 6 pilares; 3

derechos, 3 izquierdos y la articulación temporomandibular a cada lado.

1) Pilares medianos y mediales: Se encuentran formados por la

uníón de los procesos frontales del maxilar superior con la incisura

nasal ; proceso orbital medial. El frontal se articula con los huesos

nasales y el maxilar lo hace con el etmoides. Más profundamente.

la unión con los procesos piramidales del palatino y los procesos

pterigoideos así como el vómer y la lámina vertical del etmaides

contribuyen a consolidar este conjunto.

2) Pilares laterales: Representados por la articulación del hueso

cigomático con el proceso cigomático frontal Y las alas mayores del

esfenoides.
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3) Pilares posteriores u hoñzontales: Formados por la articulación

del hueso cigomático con el proceso cigomático frontal

constituyendo los pilares cigomáticos

4) Articulación temporomandibular: Une el proceso condifar de la

mandíbula con la parte escamosa del temporal, trasmite las fuerzas

provenientes de la mandíbula a la fosa media de la base interna del

cráneo por intermedio del cuello de la mandíbula. ra

3.4.- Crecimiento de la base y bóveda craneana.

El hueso crece por mecanismo de apossoon y resorción, el primero

cuenta con las células osteoblásticas y el segundo con las osteoclásticas.

En la base del cráneo existe un crecimiento principal en sentido

antero-posterior a expensas de la sincrondrosis (unión mediata de las

suturas por cartílago) esfenoccipital, esfenoetmoidal, interesfenoidal e

intraoccipital. La primera de ellas se mantiene activa hasta más o menos

los 21 años de vida, y su obliteración es más temprana en la mujer. El

crecimiento de la base craneana tiene efecto directo en la posición

espacial de la parte media de la cara y la mandíbula. La bóveda craneana

sigue su crecimiento el modelo membranoso y es un crecimiento

secundario con adaptación al aumento del cerebro (Fig.3.10) 15

FIQ. 3.10 cambios del crecsníento del cráneo del nacimiento a los 21 años
aproximadamente. "4S

34
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CAPITULO 4 "DISOSTOSIS CLEIDOCRANEAL"

4.1.- Antecedentes históricos.

Es de gran interés mencionar que la Disostosis Cleidocraneal se le

conoce también como Displasia Cleidocraneal, la disostosis se refiere a

una osificación defectuosa, y la displacia como una anomalía de

desarrollo o crecimiento, en la actualidad se le puede mencionar de

ambas formas.

En el presente trabajo se nombrara como "Disostosis

Cleidocraneal (DCC)"'. Desde que se menciono por primera vez este

síndrome se le ha llamado de diferentes formas: ze, 21 ,22,23,24,25,:re, 21, 28, 29,

_Síndrome de Scheuthauer- Mane 21 , 3\Dl , 32,.30t

_Síndrome de Mane y Sainton. 30,~, 34. 35

_ Enfermedad de Mane y Sainton 28, 3Z.36" 31, 39

_Síndrome de Scheuthauer-Marie-Sainton'35,38. -ro, 41

_ Disostosis mu1acional. 29. 33 , 34, 35. 35

- Disostosis digital deidocraneal 32, 34

- Disostosís deido-congénita 34

_Disosotosis deidocraneopelvico 32, 34

- Cabeza de Amotd 34

_Displacia Osteodental32. 33,. 34. 35

_ Dispíasía Cleídocraneal 2 1,330,34.35,371, 31l, 42 , 43, 44.~

Graing, reporto un ejemplo de esta displasia muy generalizada de

los tejidos óseos y dentales, en el cráneo de un hombre de Neandertal. 24.

28, 37
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Los primeros reportes de casos clínicos de esta enfermedad, se

han hecho desde Martín en 1765, donde describió el caso clínico de un

paciente que presentaba un defecto de clavículas, y Mac:kel en el año de

1760.28. 17, 450

Scheuthaue en (1871). Reportó un paciente que presentaba una

osificación incompleta de las suturas craneales y un defecto congénito de

las clavículas ya clásicas de la Disostosis Cleidocraneal. 22. 26. 28, 33. 37

Algunos autores le daban el nombre de Síndrome de Scheuthauer

Mane Sainton, por haber descrito junto con la definición de Marie y

Sainton algunos signos y síntomas específicos constantes. 26 , 33

Pierre Marie y Sainton (1897) resumían en este síndrome 3

síntomas principales:

- Aplasia de ambas clavículas más o menos acentuadas

- Desarrollo exagerado del diámetro transversal del cráneo, con

retardo de la osificación de las fontanelas.

- Transmisión hereditaria.

Añadía la acentuación de la bóveda ojival, trastornos de la

dentición y obesidad. 2$" 32, 33b,40, 45b,46

Mane y Sainton después de estudiar las caracteristicas de la

enfennedad coincidieron en darle el nombre de Disostósis Cleidocraneal

debido a que involucraba a las clavículas y al cráneo de los pacientes

estudiados. 22.. 25. 26 . 45b

Desde entonces se han descrito encima de 700 casos de este

síndrome, principalmente en la literatura europea y americana. Arriba de

cíen casos de esta enfennedad también han sido informado en la

literatura japonesa. 45b
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Desde entonces, se han hecho análisis extensos del síndrome y se

han encontrado más de 100 anomalías asociadas. Como; subdesarrollo

de la pelvis , anormalidades del fémur, sacro y escápala; estreches del

conducto auditivo externo, sordera, desviación de la columna vertebral,

osificación incompleta del esternón y huesos carpianos, alteración en las

falanges, con los dedos en forma de palillo de tambor y otros. 33. 37

Hansen en 1926, propuso una teoría, que se refería a la presión

intrauterina, como causa probable de que se presentara esta enfermedad

o síndrome. Bauer en 1928, propuso como origen de la Displasia

Cleidocraneal una teoría que hablaba de la mutación. 28

Ha sido descrita una forma rara autosómica recesiva de este

desorden en tres individuos procedentes de dos familias consanguíneas

donde los niños afectados presentaban un importante enanismo, con

extensas alteraciones esqueléticas. 25. 35. «

Jackson en 1951 , describió una familía de un hombre chino

llamado Amold, de religión mahometana, el cual contaba con 7 esposas

en el Sur de África, rastreo a 356 descendientes de quienes 70 eran

afectados por "Cabeza de Amold". 41

4.2.- Definiciones.

Disostosis: Osificación defectuosa, considerada como un defecto de la

osificación de los cartílagos.

Displasia: Anomalías del desarrollo o de crecimiento, del cuerpo en

general o de una estructura, tejido u órgano. 30

Cleidocraneal: Que involucra clavículas y cráneo 47
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se define a la Disostosis Cleidocraneal como al desarrollo anormal de

clavículas, cráneo, hombros y complejo craneofacíal, involucrando al

esqueleto. so

"Disostosis Cleidocraneal se caracteriza por la osificación

defectuosa de los huesos craneales y ausencia completa o parcial de las

clavículas". 45

"Es un trastorno hereditario, dominante o recesivo, que se

caracteriza por la presencia de hipoplasja clavicular asociada a

malformaciones craneofaciales y dientes supernumerarios retenidos.,,23

"se trata de una rara enfermedad del sistema óseo que afecta

particularmente a las clavículas y a los huesos craneales. Es de causa

desconocida y puede presentarse de fonna espontánea, aunque a veces

tiene un carácter hereditario expresándose a través de un gen autosómico

recesivo" 22

"Se considera como un defecto de las clavículas, osificación tardía

de suturas del cráneo y una erupción tardía de los dientes." 24

"Es una afección generalizada que afecta la formación y el

desarrollo del cartílago y del hueso. El defecto básico se desconoce." 44

"Se define como una alteración de la osificación membranosa, que

produce defectos craneales, claviculares y pélvícos." 32

"Trastorno heredogénico dominante de la osificación de los huesos

membranosos, y más concretamente de la bóveda craneal y clavicular. " 37

se le considera como una "Displasia Cleidocraneal (DCC)",

desde la conferencia en París de 1969, acerca de la nomendatura para
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los trastornos constitucionales del hueso, cuyas actas fueron reimpresas

por McKusick y Scout, ya que se ha observado una "dísplacia" de huesos

y dientes de tipo mas general y el tennino "disostosis" se refiere

solamente a una parte del desarrollo anonnal. 24, 36

"Enfermedad rara donde no se desarrollan los huesos, se

caracteriza por anormalidades del cráneo, mandíbula, clavículas, así

como el impedimento del crecimiento de los huesos largos.,,21

4.3.- Etiología.

Este trastorno se hereda como un rasgo autosómico dominante con

penetrancia y expresividad variable, pero suele observarse alrededor de

un tercio de los pacientes; presenta una mutación del novo (nueva) y
puede ser trasmitida por ambos sexos. 21.22,,23.24, 28, 36, Y . 4O, 45b , 48

Debido a su expresividad variable, es necesario revisar clínica y

radiogra1icamente a los padres, para asegurarse de que no tienen

manifestaciones leves de la enfermedad; así como realizar un árbol

genealógico. 20. 21, 22. 43

Cuando al parecer se desarrolló de manera esporádica, se dice

que es de tipo recesivo o con más probabilidad, como una penetración

incompleta de un rasgo genético que tiene una expresión variable del gen

o una mutación dominante verdadera nueva. La frecuencia de los casos

esporádicos resulta importante ya que es el 30% de los casos. 20. 22 . 24 , 27.

36,43

El gen responsable se encuentra localizado en 6p21 (brazo corto

del cromosoma 6, locus 21) defecto por microdeIección que codifica a la

proteína Cbfa1 , que se une a un elemerno OSE2, localizado en el

promotor de la osteocaIcina, la proteína Cbfa1 es un factor de trascripción

que regula la diferenciación de los osteoblastos. El gen CBFA1 también
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se denomina OSF2. Además se ha descrito una alteración cromosómica

de la región 8q22. 28. 32. .fj

Se presenta con igual frecuencia en mujeres que en hombres (1 a

1) Y no existe predilección radal. 36• 42, 45

En la ciudad de México: La frecuencia de presentar este síndrome es

de; uno en 10.000 nacidos vivos.

Riesgo de recurrencia: Si un progenitor esta afectado, el riesgo es de

50% por cada embarazo, si la mutación es reciente (padres sanos), el

riesgo es de 0% y para Jos hijos de Jos afectados es 00150%.

Edad de detección: AJ nacimiento, mediante análisis clínicos y

radiológicos. 36. 42

4.4.- Patogenia.

La patogenia enfoca los mecanismos por los cuales, las causas

morbíficas que operan sobre el organismo desarrollan enfermedades. En

la Displasia Cleidocraneal la patogenia se ignora.47, 51

4.5.- Crecimiento.

Estos pacientes presentan talla leve y moderadamente baja, siendo la

altura promedio de 156.6 cm en varones y de 144.6cm en mujeres. 20,22.,

23.24,31.32,37,39,,42,,43,44,,46 .48
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CAPITULO 5 "CARACTERíSTICAS CLíNICAS E

IMAGENOLÓGICAS"

Existen una infinidad de manifestaciones dinicas e imagenológicas

presentes en la Disostosís CIeidocranea1, sín embargo no todas se

presentan en un mismo paciente. Dentro de estas manifestaciones

existen algunas que son más comunes que otras por lo que el paciente

puede presentar solo algunas de ellas.

5.1.- Características generales.

Anterionnente se creía que este síndrome solo afectaba los huesos de

origen membranoso, ahora se ha comprobado que participan huesos de

origen íntramembranoso (osificación direc1a), intracartilaginoso ó

endocondral. Siendo así que la osíficacíón general está retrasada

principalmente en el cráneo y clavículas, aunque puede encontrarse en
otros huesos. 23, 31. 33, 39, 41. 45. 50

Por lo general los pacientes tienen inteligencia Y (Fig. 5.1),

comportamiento normal, sin embargo, en raras ocasiones se presenta

retrazo mental, y requiriendo vigilancia médica, sobre todo por los

problemas dentales, pero no afecta la expectativa de vida de los

pacientes. 2'G 21, 7.', 24, W

FIQ. 5.1 Paciente que presenta DispIasia aeidoctaneal 53
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5.1.1.- Tórax.

la caracteñstica más común que presenta el tórax es estar estrecho o

angosto, y pequeño, con costillas cortas y oblicuas, lo que puede cursar

con complicaciones respiratorias en la infancia (lactancia). 21.24,21

En ocasiones hay hipoplasía de costillas cervicales,

frecuentemente pueden ocurrir lesiones espinales y congénitas de las

costillas, existe falla en la fusión de los arcos neurales de las espinas y

acetábulo aplanado. También presenta osificaciones incompletas del

esternón o puede ser muy dlato. 2 1. 22. 37.39, ..w

5.1.2.- Pelvis.

La pelvis es pequeña por que existe retrazo en la mineralización del

hueso del pubis, con sínfisis púbica ancha. la cabeza del fémur es ancha,

cuello corto, con o sin coxa vara o valgar (piernas en forma de X) esta

puede ser causada por defecto de la cadera en donde los huesos del

muslo se encuentran hacia el centro e cuerpo En ocasiones, espondilólisís

(malfoJmación de las vértebras, provoca la ausencia de osificación del

arco vertebral) y espondilolistesis (desplazamiento hacia delante de un

segmento de la columna vertebral, por un defecto de osificación o por
fractura). 20. 21 , 24, 32. 38,39.49, 51

Las deformidades congénitas induyen luxación de la cadera,

subdesarrollo de la pelvis, genu valgum (huesos de las piernas cortos),

espina bífida en todos los sectores de la columna y malformaciones de

extremidades. 33. 4{)

En muchos casos el arco del pubis esta incompletamente osificado

o parcialmente invisible. En mujeres gestantes afectadas, es

recomendable practicar cesárea debido a que existe una reducción del

42Neevia docConverter 5.1



ti FACULTAD DE ODONTOLOGíA

diámetro pelviano por lo tanto se encuentra estrecha o angosta.

Aproximadamente el 35% de las mujer con Dísplasia Cleidocraneal se

encuentran afectadas. 21 ,24

5.1.3.- Manos y pies.

Las defonnidades incluyen, osificaciones inoompletas de huesos

carpianos y tarsianos. -ID

Las manos muestran asimetría en la loogitud de los dedos, los

segundos metacarpianos son más largos , pueden presentar epífisis

accesorias así como retardo en la osificación de los huesos del carpo,

existiendo frag ilidad ósea. 20, 21 , 42 44

Los metacarpianos pueden fusionarse en su porción proximal

después de la infancia. La falange media del segundo y quinto dedo son

cortas, las falanges distales cortas y cónicas con o sin concavidad, las

uñas pequeñas y ditigidas hacia abajo. La epífisis de las falanges tiene

forma de cono en la segunda infancia, mientras las epífisis accesorias

proximales del metacarpo que se funde durante la edad preescolar y la

tasa de osificación del carpo es lenta. 21 .24.32. 42

Eisen y Soule refieren osificación imperfecta de los dedos de las

manos y pies presentando características como dedos anchos y cortos

hechos más notorios en los pulgares (Fig . 5.2) . 28
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5.2.- Cabeza y cuello.

Los hallazgos dínicos y radiográficos de los efectos craneofacíales son

patognomónicas. 31, 43, 46, 52

La afectación está referida a la falta o al retardo en la osificación de

los huesos intramembJanosos del cráneo, originando una disminución

sagital de la base del cráneo y un agrandamiento transversal de la bóveda
craneal. 22, ~, 24, 46

5.2.1. Cráneo.

El cráneo es braquicefaJico con abultamiento o prominencia de los

huesos fron1ales, parietal Y occipital. La frente suele ser muy prominente

(Fig. 5.3). Hay retrazo en la mineralización de las suturas craneanas,

cierre tardío de las fon1aneIas, pueden quedar pennanentemente abiertas.

Los senos paranasales, procesos esfenoides, celdas mastoideas y senos

accesorios, tienen un desanollo incompleto por lo que son estrechos.20
• 21.

22, 23, 24. 32, 33. 36, 39. 42. 44" 45, 53

Fig. 5.3 CIáneo bfaquicefalico A) frente prominente, B) falta de cierre de la sutura

metódica 14. 53
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Ya que el cráneo es grande y corto, el índice cefálico es

generalmente mayor de 80 cm. Casi síempre existe un surco por encima

de la sutura metópica que se extiende, desde el nasián hasta la sutura

sagital; en muchos casos no llega a cerrar a causa de la falta de unión de

algunos huesos. st. 40. 44

Los huesos del maxilar, cigomáticos y los lagrimales son

hipoplasicos, por lo que la cara parece pequeña, mientras la mandíbula

presenta un aspecto normal. 42

Existen centros secundarios de osificación que aparecen en las

líneas de las suturas craneales, en las que se fonnan muchos huesos

wormianos (huesos pequeños e irregulares en las suturas craneales,

particulannente en la sutura lamboidea). 28, 29, 33,~., 49, 54

5.2.2.- Oídos.

Se detectarse hipoacusia o sordera desde edad tempranadebido al

estrechamiento del conducto auditivo externo. Algunas veces presenta

otoeselerosis (aparato conductor del sonido anquilosado). En varios

pacientes se ha descrito sordera de conducción. 212. 24. 32.44

Presentan un elevado índice de recunencia de infección en los

senos, complicación respiratoria superior y perdida de la audición. En la

tabla se describen las anomalías más comunes que se presentan en el

oído en los pacientes con OCC (Tab. 5.1). ~,55
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Tabla 5.1

0100 0100 MEDIO 0100 INTERNO

EXTERNO
1

DISOSOTOSIS + + ++

CLEIDOCRANEAL CANAL ESCLEROSIS ESCLEROSIS

ESTRECHO MASTOIDEA DEL PEÑASCO

MARCADA MARCADA

+ =ANOMALIAS LEVES

++ =ANOMALIAS MODERADAS

5.2.3.- Ojos.

Algunos pacientes presentan hipertelorismo ocular (aumento en la

separación de los ojos) (Fig.4.4) Y exoftalmos (cuando los ojos se

observan muy prominentes). debido al descenso del techo de la orbita. 21 ,

31 . 32. 44, 53

FIQ. 5.4 Paciente de 3 años de edad que presenta hipertelorismo, cráneo donde la
apófisis nasal del frontal se enroentra ensanchados, aumentando la distancia entre las

omitas.N

5.2.4.- Nariz.

La nariz suele ser chata y ancha en su base, estando el puente o dorso

depñmido o hundido. los pliegues nasolabíales son pronunciados. 23. 32.

33. 39,40, 42,43
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Los senos paranasales y mastoideos son a menudo

subdesarrollados o ausentes. Los individuos afectados tienen un riesgo

aumentado de apnea del sueño e infecciones de los senos. 23 . 32 . 33, 39, 42,

43.

5.2.5.- Cuello.

El cuello parece largo, debido a la hipoplasia de las davículas, los

hombros son estrechos y caídos notablemente e hipermáviles (Fig. 5.5) ,

puede existir deformidades de la escápula. 23. 31. 32, 33. 37. 40

FIQ. 5 .5 Hombros caídos 63

5.2.&. Vértebras.

Los núcleos óseos de los cuerpos vertebrales mantienen durante largo

tiempo su forma embrionaria y presentan por tanto, una forma biconvexa

en la radiografía de perfil, con bordes superiores e inferiores muy

redondeados. 50b

Existe una hendidura largamente persistente entre los cuerpos

vertebrales y la raíz de los arcos correspondientes (epífisis del arco

vertebral), así como la hendidura de la apófisis espinosa y del pubis. 50
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Aproximadamente un tercio de los pacientes presentan

incurvaciones de la columna vertebral (cifosis o escoliosis) que puede

llegar a casos extremos. La debilidad del tejido conjuntivo asociada,

refuerza la tendencia a las curvaturas vertebrales; por lo que los pacientes

afectados deben ser sometidos a una vigilancia ortopédica cuidadosa. 23.

50b

Las hemivertebras y vértebras torácicas con deformidades

posteriores en cuña, pueden contribuir al desarrollo de xifoescoliosis y

complicaciones pulmonares. 43

Dentro de las malformaciones vertebrales incluye: Escoliosis

(afección que se refleja en una curva IateraJ o desviación angular de uno a

más segmentos vertebrales que a menudo provoca una desviación de la

columna), cifosis (exageración de la convexidad posterior de la columna

toráxico, joroba) con preferencia dorsal, lordosis (exageración de la

concavidad posterior de la columna caracteris1ica de la región lumbar),

sinostosis vertebrales (unión de huesos adyacentes por medio de materia

ósea).40.43. 50b

Dentro de las alteraciones menos frecuentes: Se encuentran

vértebras achatadas, costillas bífidas y supernumerarias (cervicales). Los

defectos de columna vertebral ocasionan una postura inadecuada. 22

5.2.7. Clavículas.

La Displasia Cleidocraneal involucra huesos que se osifican en la etapa

primaria fetal, como la clavícula, que nonnaJmente muestra osificación en

la quinta semana de vida intrauterina, por lo que existe ausencia parcial o

total de las clavículas. 28,29(17,47)
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La clavícula humana se origina a partir de tres centros de

osificación: Uno a cada extremo estemal y acromial, unido por un tercero

que se encuentra entre ambos. 27

A la palpación presenta aplasia (ausencia de desarrollo) ó

hipoplasía (desarrollo incompleto o defectuoso), puede ser unilateral o

bilateral; circunstancia que pennite a los hombros tener una movilidad

excepcional. Cuando la ausencia de ambas clavículas es completa, los

hombros pueden desplazarse hacia la línea media, en la parte anterior

del tórax hasta contactar uno con el otro (Rg. 5.6). Esta habilidad no

siempre la advierte el paciente o sus padres. 22., 31, 33, 34. 36, 37, 40, 44. 45.53, 56

El (10%) de los casos presenta aplasia en el extremo acromial.

Los pacientes han presentado una cavidad central (seudoartrosis),

siendo los huesos reemplazados por tejido conjuntivo fibroso. Otras

pueden presentar un simple adelgazamiento de una o ambas clavículas.

También sucede que las dos clavículas presenten un retraso asimétrico

de desarrollo. 33, 36, 40, 44, 45, 46, 50

Existen defectos anatómicos relacionados con los músculos que

se insertan en las clavículas, principalmente el estemocleidornastoideo

que se inserta solamente en el esternón; así como anomalías de inserción

y origen de los músculos trapecio, deltoides, pectoral mayor y

subclavicular; esta alteración también puede ser de tipo unilateral ó

bilateral, sin embargo, los pacientes efectuan actividades rutinarias y

fu . d trar i id d hacertos 21.27 31. 32, 33b.42, 43es erzos sin emos rar mcapaci a para . '

49
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Rg. 5.6 Hombros desplazados hada la línea media. Observamos la excesiva movilidad

de los hombros que presenta el paciente, llegando a juntar casi totalmente ambos

hombros; esto se debe a la hipoplasia de sus davícutas. 31.53 60, 6::J

5.3.- Manifestaciones bucales.

5.3.1.- Max ilar.

las anomalías bucales consisten en: Hipoplasía del maxilar, paladar

profundo y estrecho u ojival, maloclusión Clase 111. algunos pacientes

presentan una hendidura submucosa o completa de los tejidos blandos y

duros 21 ,31 .32,33, 39,40.45

El desarrollo premaxilar es deficiente, existe un proqnatisrno

relativo o falso, mientras que el crecimiento mandibular es normal.

ocasionando un prognatismo relativo o falso. 25 31.33.39. 40 , 43

50
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5.3.2.- Mandíbula.

La mandíbula se desarrolla mucho mejor y aparenta ser prognata

(pseudoprognatismo). Puede haber un retraso en la unión de la sínfisis

mandíbula, que persiste hasta la vida adulta. 22, 39, 52. 56

' En ocasiones se presenta un prognatismo variado, debido al

incremento de la longitud de la mandíbula, aunado al acortamiento de la

base del cráneo. 36, 43

Sin embargo David estudió una serie de pacientes donde midió

cefalométricamente el maxilar el cual era de tamaño normal al igual que

su posición en sentido anterior. El 70% de los pacientes afectados

tuvieron mandíbulas más grandes que la de los controles, lo cual sugirió

que los pacientes con DCC tienen la mandíbula aumentada de tamaño y

el maxilar pequeño, teniendo una Clase 11I esqueletal verdadera. Al igual

Jarvínen ha observado a individuos con verdadero prognatisrno

mandibular.35, 36. 46

También puede existir asimetria maxilar y mandibular, siendo el

lado derecho más grande que el izquierdo o viceversa. Esta asimetría no

se había descrito previamente en la literatura. 45

5.4.- Caracteñsticas de la dentición.

Dentro de las alteraciones dentales encontramos que: La dentición

temporal es normal pero puede existir retraso en el recambio de la

dentición hasta la edad adulta. Algunos pacientes presentan caries

profundas y ausencia de los dientes permanentes, e hipertrofia gingival

(Fig. 5.7). 22, 23,25, 32. 36.39, 57
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Ftg. 5.7 Paciente que presenta dentición temporal a los 14 años. 53

Se ha observado anodoncia falsa, con formación de quistes

dentigeros alrededor de los dientes retenidos e incluidos, muchas veces

invertidos o desplazados., algunas veces producen una gran destrucción

del hueso que termina en una fractura patológica. 21, 25, 33b, 58

Es frecuente la hipoplasia del esmalte y cemento, dilaceración de

las raíces, geminacíón e hipercernetnosis o anquilosis. 21, 25, 36, 32, 33b, 40, 47,

58

Wínter obsevó que los dientes sin predecesores deciduos tienen

más probabilidad de erupción. 58

5.4.1.- Dientes supernumerarios.

Los pacientes con DCC presentan numerosos dientes supernumerarios,

localizados en todas las regiones, principalmente donde se encuentran los

dientes temporales. Por lo general se reconoce un diente supernumerario

por cada diente normal. 23. 35. 39. 43. 45.. 54, 59

La formación de dientes supernumerarios se debe a la resorción

incompleta o gravemente retardada de la lámina dental, que se reactiva

en el momento que se completa la corona de los dientes permanentes

normales. 43

52
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Actualmente se sabe que los dientes supernumerarios son una

manifestación de una autentica tercera dentición y, por consiguiente, es

posible predecir cuándo y dónde se pueden formar los dientes

supernumerarios. 48

En algunas personas sólo se presentan pocos dientes

supernumerarios en la región anterior de la boca; en cambio otros,

presentan una gran cantidad de dientes supernumerarios distribuidos en

ambas arcadas. 35

FrOhlich observo que la forma de las coronas de estos dientes es

similar a la de un premolar, aunque algo más aplanada. (31, 40, 44,45) Se

piensan los dientes supernumerarios evolucionar por el hiperplasia o por

la segmentación de gérmenes del diente. 45b

Stewart y Prescott, declararon que los díentes presentan esmalte

hipoplásico (hipoplasia del esrnaIte), ya que la calcificación de esmalte es

gradual, pero la dentina y el cemento se calcifican inmediatamente

después de su formación de la matriz. 45b

5.4.2.- Retraso en la erupción.

Se refiere a la extrema demora en prcx:lucirse el recambio dentario, la cual

no se presenta hasta muy avanzada la juventud y aun hasta la adultez, lo

que ocasiona la retención intraásea de la dentición permanente. 22" 31, 35

La causa de retraso o retención dental se atribuye a la falta de

cemento celular, debido a la resistencia mecánica producida por la densa

capa de hueso alveolar que produce una deficiente formación de
cemento. 23, 31. 33. 43. 46
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Rushton estudió los dientes permanentes microscópicamente, y

encontró que las raíces no tienen capa de cemento celular (Fig. 5.8). Por

lo que la falta de erupción se debe a la incapacidad de resorción de la

cripta ósea. Smith confirmó la ausencia de cemento celular en los dientes

deciduos y permanentes. 36,58

Fig.5.8 Estudio microscopio de las raíces" falta de cemento celular. 3i

Hutton y colaboradores mencionan que los dientes permanentes si

pueden hacer erupción y que el tratamiento quirúrgico a tiempo, de los

dientes no cubiertos y el repuesto ortodóncico excede resultados

funcionales. Uno de los hallazgos sobresalientes es la retención

prolongada de los dientes deciduos con el subsecuente retardo en la

erupción de los dientes permanentes, las raíces de los dientes son con

frecuencia cortas , delgadas y usualmente defonnadas. 36

Las causas por las que no hacen erupción los dientes en la

DispIacia Cleidocraneal pueden ser:

(1) Perturbación de resorción del hueso.

(2) Falta de cemento celular.

(3) Falta de unión entre el folículo dental y la mucosa debido a

tejido fibroso interpuesto que actúa como una barrera a la erupción. 45

En la tabla (Tabo 5.2) se resumirán las diferentes alteraciones

estomatológicas más frecuentemente en la DCC.

54
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Tab.5.2

MAXIlAR MANDIBULA DENTICION

Hipoplasia. Pseudoprognatisrno. Retraso en la

erupción.

Paladar profundo y Clase 11I esqueletaL Dientes

estrecho u ojival. supernumerarios

". . (forma de premolares

y raíces con forma

cónica).

Fisura submucosa o Asimetría. Dientes retenidos.

completa de tejidos

blandos y duros.

Alteración en la guía

de erupción.

Fafta de cemento

I celular.

5.5.- Caracteñsticas imagenolÓQicas.

En la proyección lateral de cráneo se observa abombamiento cráneal y en

la antero posterior (A-P), se observan las suturas craneales amplias,

fontaneias abiertas, se aprecian los huesos wormianos que le da una

apariencia de mosaicos, también la sutura metópica que se extiende del

nasión a la sutura sagital (Fig. 5.9). 31, 39, 40, 43, 45,

Ensanchamiento y acortamiento del cuerpo del esfenoides,

existencia de una hendidura media que prolonga por detrás el agujero

occipital. 25
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Los huesos nasales pueden no osificarse y se deforman, los senos

paranasales son hipoplásicos. El maxilar se observa hipoplásico dando la

apañencia de prognatismo mandibular. 43, 45

FIQ.5.9. Rayos X de cráneoFrontal . -A- observamos la falta de osíficaáón de la

fontanela anterior. P- S -6· se observa despropoftión entre las dimensiones

transversales del aáneo y de la cara .40
•
6lD

En la ortopantomografia (OPT) y en las radiografias periapicales se

observan múltiples dientes supernumerarios retenidos. y la presencia en

boca de dientes temporales. 8 cierre de la sínfisis mandibular esta

retardado, existiendo también la formación de quistes alrededor de los

dientes retenidos (Fig.5.10, 5.11). 31,39. -40. C . 45

R g.5.10 Dientes supernumerarios. sínfisis rnandi>uJar se enaJentra retardada. 40
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FIQ. 5.11 Falta de erupc:iórf de los (frentes permanentes. 63

En la radiografía de tórax se observa la falta de desarrollo de las

davículas (hipoplasia o aplasia) subdesarrollo del omóplato (Fig. 5.12.

5.13,5.14.5.15).

los núcleos óseos de los cuerpos vertebrales mantienen durante

largo tiempo su forma embrionaña y presenta por tanto. una forma

biconvexa en la radiografía de perfil, con borde superior e inferior. muy

redondeado. 23

FlQ. 5.12 Aplasia de las clavículas. 63
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Fíg.13. Rayos X de tórax PA. Obsérvese cada davíwla formada por 3 segmentos. 60

FIQ. 5.14 En la Rx. de Tórax se puede observar la taita de desarrollo de las clavíwlas
(Hipoplasia davicular).<lO

Ftg. 5.15 Oavícula derecha hípopIasic:a. 64
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En la radiografia de pelvis se observa la falta de unión de los arcos

posteriores de las úttimas vértebras lumbares (espina bífida) y

disminución de la sínfisis pelviana (Fig. 5.16) , piernas en forma de "X·

(Fig.5.17).39

~
..~;

~

Fig. 5.16 Osificación retrasada de los huesos púbicos (una anormalidad de la línea
media)~

FIQ. 5.17 En la radiograf'1a se observan las exlrerrmades cortas y en forma un poco de

·X*. 46

En la radiografía carpal se observa acortamiento de las falanges

con un rasgo bajo de osificación carpal (Fig. 5.18). 60
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Rg. 5.18. Rayos X de la mano. Se observa aoortarnento del cuarto dedo por hipoplasia
metacarpiana6D

En la radiografía de los pies se distinguen las deformidades en los

huesos de las falanges (Fig. 5.19). 60

Fig.5 .19 Rayos X de pie. se obs«va deformidad en husn de las falanges. fJI)

Muchos de los signos radiográficos. Como seudo-epífisis del

metacarpo y mineralización 1ardía del ramo púbico, dependen de la edad

del paciente. 25
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CAPITULO 6 "DIAGNÓSTICO"

El diagnóstico de esta entidad no presenta grandes problemas, ya que la

sintomatología. es extraordinariamente sugerente del padecimiento. 10,37

El diagnóstico específiro y es clínico y se basa en las características

mencionadas, junto con diversos hallazgos en el estudio radiológico del

esqueleto, braquicefalia y abombamiento del cráneo, retraso en el cierre de

las fontanelas y de las suturas, huesos wonnianos, aplasia o hipoplasia de

una o ambas davículas y diversas anomalías dentarias, induyendo los

dientes supernumerarios. (Fig. 6.1). 32, 35, « ,53

Fig. 6.1 A) Características Faciales, B) Radiografía torácica, C) Radiografía Pelv ica, O)

Radiografia Carpal, E) Ortopantornografia
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Diagnóstico prenatal: No se ha logrado efectuar todavía en

diagnóstico de este tipo de trastorno. 44

6.1.- Diagnóstico diferencial.

Es necesario un diagnóstico diferencial de la DCC con otros síndromes

como:Pícnodisostosis, Síndrome de Crouzon, Síndrome de Apert. Displasia

mandibuloacral y Osteogénesis imperfecta: el cual se realiza

radiograficamente. 21.42

Picnodisostosis o síndrome de MaroTeaux-lany: Presenta

enanismo, los huesos son densos y frágiles, hay agenesia parcial de las

falanges terminales de las manos y los pies. Ninguno de estos últimos

hechos existen el la DCC. 36

También presenta diastasis (separación de los huesos sin luxación) de

las suturas craneales y el retraso en el cierre de las fontanelas, la mandíbula

se encuentra subdesarrollada.38
• 44

Síndrome de Crouzon: Se caracteriza por deformidades craneales

variables, hipoplasia maxilar y exoftalmos. las lesiones en boca induyen

hipoplasia maxilar con paladar atto y arqueado, prognatismo mandibular

relativo, apiñamiento maxilar anterior y macroglosia relativa por estreches

palatina. 43

En el síndrome de Apert Y en la disostosis craneofacial, se presenta

hipoplasia del maxilar superior.
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En la displasia mandibuloacral se presenta aplasia o hipoplasia de

las davicutas: puede existir también en la, hipoplasia dérmica focal, y en la

displasia deidofacial .

Recientemente se ha observado que la displasia cJeidocraneana es un

nuevo síndrome autosómico recesivo, acompañado de importante

micrognatia, ausencia de pulgares y de la metatarsiana y además afalalgia

distal. +4

En la osteogénesis imperfecta presenta una bóveda craneana

parecida a la Disostosis Cleidocraneal. Es una enfermedad generalizada

caracterizada por la anormalidad en la síntesis de colágeno. El hueso

presenta osteoblastos anormales . la producción de la matriz ósea esta

reducida. 27

6.2.- Prevención.

El consejo genético es muy importante, ya que cada embarazo de la madre

afectada representa el 50% de pasibilidad para que su hijo también lo

presente.42. 43.53

Se debe dar tratamiento de las infecciones repetidas del oído,

tratamiento ortopédico de las alteraciones óseas, sobre todo de la escoliosis,

empleo de aparatos para sordera , así como cirugía en caso de presentar

paladar hendido. 42. 43

También puede ser útil el empleo de un casco mientras las fontanelas

se encuentran abiertas. Sin embargo el tratamiento de los problemas

dentales representa un problema mayor. 31 ,43
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La incomodidad dental puede estar ausente, a menos que los dientes

temporales se deterioren o se vierten naturalmente y el paciente no puede

tener ninguna queja real, ya que no le incomoda su apariencia facial. Si

existe alguna queja dental , empieza en la juventud, con la taita de exfoliación

progresiva de la dentición temporal, ya que presenta una apariencia facial

senil por la disminución de la dimensión vertical , causada por la presencia de

la dentición temporal.

El propósito de cua lquier tratamiento dental tiene que incluir

eliminación de estas perturbaciones. la provisión de un mecanismo

masticatorio funciona l, y una apariencia facial más agradable. 6 1
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CAPITULO 7 "TRATAMIENTO"

El trastorno no pone en peligro la vida del paciente. y aunque no existe

tratamiento específico, es importante el cuidado de la salud bucal. El

tratamiento es sintomático y debe empezar oportunamente: consiste en los

cuidados dentales adecuados y en el cierre quirúrgico de la sutura palatina,

cuando esté indicado. 21.31 .36.43.44

Los dientes deciduos retenidos se deben restaurar si presentan caries,

ya que su extracción no necesariamente induce la erupción de los dientes

pennanentes. Además la extracción de las piezas algunas veces son

complicadas por las malformaciones de la raíz. 2 1.31 .36

Las lesiones óseas son intratables, las alteraciones de la dentición

crean serios problemas ya que debe existir un enfoque interdisciplinario para

el tratamiento de estos pacientes, con la participación de periodoncistas,

ortodoncistas, y cirujanos bucales. Principalmente se basa en la combinación

de cirugía ortognática, ortodoncia posquirúrgica y rehabilitación protésica

para la corrección de la deformidad dentofacial. 22.23. 36.43

7.1.- Antecedentes.

E. E. Múller, de Buenos Aires propuso en 1967, una interesante

solución al presentar un caso en el que realizó las extracciones de los

dientes primarios y numerosos transplantes de piezas permanentes

retenidas. logrando un buen resultado estético y funcional . El mismo autor

aboga también por solucionar estas anomalías por medio de ortodoncia

quirúrgica. Otros autores proponen extraer y completar con la reposición

protésica. 22
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Las extracciones múltiples, que se realizan en una o dos sesiones

bajo anestesia general, dejan grandes espacios por lo que es necesario

colocar un relleno (autoinjerto). 25

Richard Cameron propone en su libro un tratamiento que se basa en: ",g

- Diagnóstico precoz y documentación

- Programación de la extracción de los dientes primarios no

reabsorbidos

- Extracción quirúrgica de los dientes supernumerarios

- Exposición quirúrgica de los dientes permanentes

- Alineación ortodóncica y consideración de las posibilidades de

cirugía ortognática una vez completado el crecimiento.

Conviene señalar que la extracción de la dentición primaria sin

exposición quirú rgica de los dientes permanentes no permite la erupción de

estos últimos. normalmente se precisa una intervención en dos fases.

En el primera fase: Se exponen los segmentos anteriores y se

extraen los dientes anteriores primarios y cualquier supernumerario que

exista. Se procede a la exposición quirúrgica de los dientes permanentes,

mediante colgajos primarios recolocados en posición apical y fijación de

cadena para la tracción ortodóncica, posteriormente se procede a la

alineación ortodóncica de los dientes anteriores.

En la segunda fase: Se extraen los molares primarios y los restantes

supernumerarios, exponiéndose los premolares y molares permanentes en

los segmentos bucales. Después se procede al tratamiento ortodóncico

definitivo con la posibilidad de la cirugía ortognática. El tratamiento dura
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muchos años por lo Que el odontólogo debe controlar el cumplimiento del

tratamiento por parte del niño. 35,39

Hutton, Bixler y Garner comunicaron el tratamiento odontológico

exitoso de un paciente con Displasia Cleidocraneal en un periodo de 15

años, donde el paciente fue visto desde los 2 años de edad .

El tratamiento consistió en la extracción programada de los dientes

temporales y supernumerarios, así como el descubrimiento y conservación

de los permanentes. los procedimientos Quirúrgicos fueron planificados de

acuerdo con las progresivas evidencias radiográficas del desarrollo de los

dientes permanentes. El tratamiento dió como resultado una secuencia de

erupción casi normal, sólo ligeramente retardada. El tratamiento ortodóncico

se comenzó a los 14 años de edad y hacia los 16 el paciente mostraba una

oclusión y dimensión vertical aceptable, un desarrollo radicular y soporte

óseo periodontal normal.

NeUy y Nakamoto comunicaron que en pacientes mayores, el únic

tratamiento Que puede ofrecer éxito, mejorando la oclusión y el aspecto.

Consiste en extraer todos los dientes e instalar una prótesis total o el

mantenimiento de unos pocos dientes y lo construcción de una prótesis

parcial. Archer y Henderson intentaron una terapia honnonal sin éxito. 35,39

Otros autores describieron un tratamiento ortodóncico-quirúrgico,

donde se coloca una placa removible tipo Swartz. con el fin de sostener en

ella los elásticos, y poder ligar los dientes. 4ó

Ya que se han intentado diferentes tipos de tratamiento en estos

pacientes con resultados escasos o nulos, se resolvió adoptar una actitud

conservadora de control clínico y radiográfico periódico. 39
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En el año de 1987, Becker Adrian, Lustmann Joshua, Shteryer Arye,

propusieron un tratamiento de la modalidad ortodóncico-quirúrqica, donde

ofrecen una operación de modo diferente. basado en una razón Que se

relaciona directamente al desarrollo dento-alveolar y los factores que causan

su aberración que lleva a la creación de! cuadro dínico vista en este

síndrome. 61

Se han descrito en la literatura, tres tipos principales de tratamientos

según el dentista tratante:

1.- Reemplazo dental por medio de prótesis totales (prostodoncia). con

o sin la extracción de los dientes anteriores impactados. En algunos casos,

los dientes impactados son expuestos y se apoyan en la dentadura.

2.- Tratamiento Quirúrgico para la eliminación de los dientes

supernumerarios, seguido por recalibrado quirúrgico o trasplante de los

dientes permanentes. 31.61

3.- Combinación de tratamiento qunurqico y ortodóncico con el

objetivo de hacer erupción activamente y encuadrar los dientes permanentes

impactados. 61

Este último método involucra eliminación Quirúrgica de los dientes

temporales y supernumerarios. seguidos de un tratamiento ortooóncico para

ayudar a la erupción de los dientes permanentes naturales y su alineación

meticulosa. El tratamiento es realizado más a menudo durante la niñez, esta

debe verse como el más prometedor y el de mayor éxito. 31 ,61

7.2.- Protocolo del tratamiento.

Es necesaria la confirmación de diagnóstico, que rutinariamente induye:
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(A) Examen clínico del cráneo, la cara, las davículas e incluso la

movilidad del hombro.

(B) Examen oral para comparar el estado de la erupción de la

dentición y la edad cronológica del paciente.

(C) Examen radiográfico, como herramienta de diagnóstico de

confirmación crítica que incluye: Radiografia de pecho, antero-posterior,

lateral de cráneo (cafalometría), ortopantomograña. periapicales yoclusales,

para determinar el número. tamaño y posición de dientes supernumerarios.

(D) La familía es evaluada genéticamente y aconsejada, además de

buscar a otras personas afectadas dentro del círculo familiar (Fig. 7.1) . 62

1

iI

...---.
( } ~~ N Pll'ó!f!U
~ '---"

Fig.7.1 . Árbo l genealógico de una familia afectada de DispIasia Cle idocraneal.oo

Confirmado el diagnóstico, el paciente esta listo para iniciar el

tratamiento. El Cirujano Dentista de práctica general se encarga del

tratamiento de caries y preventivo. El resto del equipo para realizar el
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tratamiento esta integrado, por periodoncista, ortodoncista y Cirujano

maxilofacial.

Se consideran cuatro aspectos principales en el tratamiento:

a) Los rasgos clínicos de la estructura dento-alveolar en la

enfermedad.

b} Las medidas quirúrgicas necesarias.

e) La planificación de la estrategia del tratamiento ortodóncico,

apropiado.

d) Concentración de los esfuerzos iniciales para hacer erupcionar los

dientes anteriores en la boca, mejorando así la estética y la apariencia facial

del paciente. 51

a) Rasgos clínicos: Cada una de estas características clínicas que se

mencionan pueden estar presentes en un grado mayor o menor.

1. Preservación de los dientes temporales con la deformación de las

raíces de los supernumerarios.

2. Dientes supernumerarios que cambian de sitio a los dientes

permanentes en vías de desarrollo y obstruyen su erupción

3. Retrazo en la erupción, debido a un potencial eruptivo disminuido,

aunque no está completamente ausente.

4. Reducción de la altura del tercio de la cara y una Clase 111

esqueletal, tendencia debido al subdesarrollo del maxilar y a una rotación

anterior mandibular. El desarrollo vertical de hueso alveolar está

notablemente reducido, con surcos bucales y linguales poco profundos.

5. Erupción tardía, pero espontánea del primer y segundo molar

permanente tanto en el maxilar como en la mandíbula.
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6. Retrazo en el desarrollo de la raíz de los dientes permanentes

(aproximadamente 3 años). 6 ~

b) Medidas qUlrurgicas: Generalmente se planean dos intervenciones

quirúrgicas, evaluando el desarrollo de la raíz de los dientes permanentes.

Aproximadamente la diferencia es de 3 a 4 años en el desarrollo de la

dentición. el paciente normalmente esta alrededor de 10 a 12 años. 61

e) Tratamiento ortodóncico: Los dientes que se van hacer erupcionar, se

realiza por expansión amero-posterior de los arcos dentales y, en el plano

vertical , por la eliminación de dientes temporales y supernumerarios. Estas

medidas pueden mejorar las oportunidades de la raíz para desarrollarse

normalmente. aumentando al máximo cualquier potencial eruptivo que los

dientes permanentes posean.45, 6 ~

Dentro de las condiciones del tratamiento ortodóncico tenemos:

a. Se erupcionan los dientes suficientemente por medio de andaje.

Normalmente erupcionan los molares permanentes, yen muchos casos uno

o dos incisivos están también presentes en cada arcada.

b. FOm1a del aparato rígido. Esto se necesita para que resista la

distorsión oral.

c. La aplicación de fuerzas ligeras, con un nivel bueno de acción

individual o en grupos de dientes que se erupcionaran.

d. B propósito del aparato es, no permitir la deformación por medio de

los impactos múltiples del plano vertical y adaptarse al cambio de una

dentición parcial a una dentición permanente completa.

Cuando se han extraído los dientes temporales y los supernumerarios.

la falta de espacio para los dientes que erupcionaran estará clara. Sin
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embargo, la erupción de los dientes generada con el aparato. aumentará las

dimensiones de los procesos alveolares. El incisivo permanente se ladea

para establecer la forma del arco labialmente dando apoyo óseo para los

labios. El espacio proporciona para los premolares y áreas del canino. 45,61

La recaída vertical de los dientes no ocurre después del tratamiento,

ya que se usa arcos linguales fijos que proporcionan estabilidad. La

corrección de dientes severamente girados y lingualizados, son los aspectos

más desafiantes de la terapia.

Seria impropio determinar la posición de los incisivos lingualizados en

los pacientes con Displasía Cleidocraneal, utilizando las medidas

cefalométricas existentes de personas normales. El juicio clínico y la última

decisión deben ser del ortodoncista. La estrategia para poner bien estos

dientes, es colocar los bordes incisales debajo del nivel del labio superior. El

uso de múltiples alambres garantiza la retención, se recomienda que sea de

canino a canino tanto en el maxilar como en la mandíbula para preservar

esta posición y prevenir la rotación anterior. 51

7.2.1.- Complicaciones.

Las dificultades quirúrgicas y ortodóncicas, abundan durante el tratamiento

de la Displasia Cleidocraneal y existe un riesgo al fracaso de alguno de los

aspectos del tratamiento por lo que es posible que prevalezca el

prognatismo. La erupción de los dientes puede causar dañados por el trauma

de su exposición mientras están en un estado insuficientemente

desarrollado. El levantamiento quirúrg ico temprano de un folículo que rodea

un diente inmaduro puede causar la resorción del diente. La ligadura en

ocasiones puede exponer, la superficie de la raíz del diente y provocar

anquilosis de éste. 51
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7.2.2.- Inicio del tratamiento.

Primera etapa.

Periodoncista: Sin tener en cuenta cuando las partes ortodónticas y

quirúrgicas del tratamiento se llevarán a cabo, el fin del periodoncista es

mantener la salud periodontal y dental, disminuyendo el índice de caries que

presenta, y decidiendo el tipo de restauración que debe colocarse

individualmente. la instrucción de higiene oral es importante, concientízando

al paciente. Utilizando también las aplicaciones del fluoruro regulares,

durante las visitas subsecuentes. 62

Segunda etapa.

Ortodoncista: El tratamiento empieza a la edad dental de 7.5 a 8.5

años en la que nonnalmente el paciente tendrá entre 10 a 11 años de edad.

En general , los primeros molares pennanentes tendrán la erupción en ambos

lados del maxilar y la mandíbula. (Rg. 1, A Ye).

Algunos de los incisivos pennanentes estarán erupcionados

parcialmente, pero generalmente hay la presencia de todos los dientes

temporales. El procedimiento del tratamiento se perfila entonces como sigue.

El aparato que se vaya a confonnar para traccionar los dientes, el

ortodoncista detenninará que tipo y forma tendrá, ya que cada paciente es

diferente entre sí.62
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Tercera etapa.

Primera intervención quirúgica:

la intervención quirúrgica consiste en.

a. Extraer los dientes temporales anteriores.

b. Extraer todos los dientes supernumerarios.

c. Exponer los dientes incisivos permanentes (el desarrollo de la raíz

debe ser dos tercios de la longitud esperada).

d. Atadura inmediatamente

e. Sutura total del área quirúrgica.

Cuarta etapa.

Ortodoncísta: Se encargara de traccionar los dientes anteriores

aplicando mínima fuerza, hasta el plano de oclusión, dándoles una correcta

orientación en el arco dental.

Quinta etapa.

Segunda intervención quirúrgica:

Se inicia a la edad dental 10 a 11 años.

a. Extraen los caninos y molares temporales.

b. Extracci ón de los dientes supernumerarios.

c. Exponer premolares y caninos que se van hacer erupcionar.

d. Cierre las alas flexibles quirúrgicas totalmente.
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los caninos y molares estarán en una fase temprana, con las raíces

formadas alrededor de 1/3 o la mitad de su longrtud. la intervención

quirúrgica en esta región se limita por consiguiente al levantamiento

quirúrgico de cualquier diente supernumerario existente, junto con los dientes

temporales asociados. 61 ,62

El desarrollo de las raíces habrá aumentado alrededor de dos-tercios

su longitud donde habrá sido conveniente la erupción activa. Si no han

erupcionado los molares permanentes, se eliminará hueso para conseguir

seguir la erupción a un plano odusal adecuado.

Sexta etapa.

Ortodoncista: El ortodoncista se encargara de traccionar los caninos

y premolares al plano de oclusión, logrando una correcta alineación y

oclusión al final de esta fase. Todos estos procedimientos normalmente se

llevan a cabo simultáneamente en el maxilar yen la mandíbula.52

7.3.- Lineamientos para el diagnóstico, prevención y

tratamiento que se propone

Primeramente es necesario realizar un diagnóstico oportuno y temprano,

para poder decidir que tipo de tratamiento es más conveniente para cada

paciente

El diagnóstico se basa en un examen y exploración clínica de:

1.- Cráneo, cara y davículas, evaluando la movilidad de los hombros.

2.- Examen oral para comparar el estado de la erupción de la dentición

y la edad cronológica del paciente.
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Es necesario contar con auxiliares de diagnóstico como el examen

radiográfico, para confirmar el diagnóstico, este incluye:

-Radiografía de tórax

-Radiografía antero-posterior

-Radiografías laterales de cráneo (cafalometría).

-Radiografía panorámica

-Radiografías periapicales y odusales para determinar el número,

tamaño, y posición de los dientes supemumeranos.F

Dentro de la prevención es necesario:

-El consejo genético es muy importante ya que por cada embarazo

tienen un 50% de presentar el síndrome.

-Prevenir las infecciones respiratorias frecuentes.

-Tratamiento ortopédico, como el empleo de aparatos para la sordera.

No olvidando la prevención estomatológica, que se basara

principalmente en:

Fase 1:

- Técnica de cepillado adecuada.

- Aplicaciones periódicas de Fluor (cada 6 meses) .

- Colocación de selladores de rosetas y fisuras.

- Toma de radiografías panorámica al menos una a los 6 años y

radiografías periapicales.

Fase restaurativa: Donde se realiza la eliminación de caries.
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Fase preventiva: Que consiste en un control radiográfico periódico. con el fin

de evaluar la cronología de formación de los dientes permanentes,

principalmente las raíces y la guía de erupción de cada diente.

De igual importancia es evaluar el número de dientes

supernumerarios, y su localización. Como mínimo la toma de una radiografía

panorámica será a la edad de 6 años. Llevando un control por medio de

radiografías periapicales conforme a la aparición de cada diente en boca, con

el fin de poder ligar cada diente según su secuencia de erupción, utilizando

un tratamiento más conservador. 62

Se realizan trazados cefalométricos para evaluar la dirección del

crecimiento y si el paciente tendrá una Clase 111 verdadera o un

pseudoprognatismo. En caso de ser una Clase 111 verdadera, se realiza un

tratamiento ortopédico, para estimular el desarrollo del maxilar.

Dentro del tratamiento ortodóncico-quirúrgico:

Primero se realiza el aparato básico, que sirve para traccionar los

dientes. La tracción de los dientes permanentes se lleva acabo según la

secuencia normal de erupción.

El tratamiento se realiza en tres fases quirúrgicas: Primero serán los

incisivos anteriores a la edad de 7 a 9 años, posteriormente los premolares a

la edad de 9 a 11 y por ultimo la zona de caninos a la edad de 11 a 14 años.

Cada una de estas fases se realiza simultáneamente tanto en el maxilar

como en la mandíbula, extrayendo los dientes temporales, los dientes

supernumerarios y exponiendo las coronas de los dientes permanentes para

la colocación de brackets o un botones para ligar y traccionar dichos

dientes.62
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CAPITULO 8 uPRESENTACiÓN DE CASO

CLíNICO"

Paciente femenina de 10 años 8 meses de edad, es remitida por medio de

la escuela primaria donde asistía, a la Clínica Periférica Azcapotzalco

·-Víctor Diaz Pliego'" por presentar caries de 11 grado y Clase 111 dental,

además de no haber mudado sus dientes.

Lugar de origen: México D., F.

Historia clínica.

En los antecedentes personales no patolágiccs: Su madre refiere que

durante su desarrollo no presento algún padecimiento importante, ha sido

intervenida quifÚrgicamente una vez a la edad de 4 años para la

realización de una amigdalectomía y no presenta ninguna alergia. Refiere

que hace dos semanas presentó una infeccíón fuerte en la garganta por lo

que visito al Médico General. Actualmente la paciente no refiere ninguna

enfermedad, ni se enaJentra bajo ningún tratamiento.

Antecedente heredo familiares: Se deteda que su madre presenta

algunas caracteñsticas clínicas clásicas de la Displasia Cleidocraneal

como son,: estatura baja, hombros caídos, manos pequeñas y además la

falta de algunos órganos dentarios. Menciona que tiene otro hijo con la

ausencia de erupción dental permanente.

Exploración física: Se observo que puede aproximar los hombros hacia

la línea media más de lo normal, hombros ca ídos, es de baja estatura

131cm, base nasal ancha, con el puente nasal un poco deprimído (Ag.

8.1).
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FIQ. 8.1 Primer contado con el paciente

Exploración dental: Presencia de dentición mixta con solo el 1ero Molar

inferior izquierdo, retención de dientes temporales anteriores, Mordida

cruzada posterior y anterior, mordida abierta, línea media desviada hacia

la izquierda. Baume 11, Clase 111 molar y canina, plano mesial exagerado,

supraversión del canino. (Fig . 8.2).

¡,

ti

'-_..;.< .. .~ - ~..._-",,-,-, s:

Ftg. 82 Explornción dentaL

El maxilar presenta un arco en forma de ·V" , 1O órganos dentarios,

no existe ningún diente permanente 'i tos ¡ncisrvos centrales se

encuentran mesiopalatinizados, La mandíbula presenta un arco en fonna

ovoide, con 11 órganos dentarios, presentando el pñmer molar inferior

ESTA TESIS NO SAll
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izquierdo y caries de segundo grado en los órganos dentarios 55, 64,65,

74 ,75, 85. (Fig. 8.3).

Fig. 8.3 Arcada superior y arco inferior.

Después de haber realízado la historia clínica se sospecha de que

padece Displasia Cleídocraneal, se le infonna a la madre de la paciente,

ella refiere que nunca le habían dicho de ninguna atteradón.

Se le realizan estudios imagenokígicos: Ortopantomografia,

radiografias ocíus - lateral de cráneo. Así romo la toma de modelos de

estudio y fotografías t. • . .

Se prosigue a la etapa preventiva estomatoiógica cornos es; Fase I

(profilaxis, técnica de cepillado, controles personales de placa así como

aplicaciones de Fluor, y colocación de selladores de tosetas Y fisuras). La

etapa restaurativa; eliminación de las canes.

Dentro de este tiempo se realiza anáJisís fotográficos, modelos de

estudio, radiográficos y cefalométrico,

Los datos que obtuvimos en los análisis fueron:
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Análisis fotográfico.

Frente Fig. (8.4 A)

Simétrica

Labio superior hipertónico.

labio inferior hipotónico.

DoIicofacial.

Configuración de los labios.

Tercio facial inferior es un poco más largo.

Presenta una sonrisa agradabte. Fig. (8.4 B)

Perfil Fig. (8.4 C)

Perfil convexo Incompetencia labial en posición de descanso.

Lateral Hg. (8.4 O)

Presenta un ángulo nasal de 99".

Distancia men1o- cervical es de 23mm.

FIQ.8.4 Análisis extra-oral.
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Análisis de modelos.

Presenta retención prolongada de dientes temporales, dase 111 dental

8mm, así como una mordida abierta anterior, mordida cruzada posterior

(Fig.8.5)

,':' ljr ;

f f
":;{. ?,

: " , ' <, ' r

'-1' .~ ,..,- - ... - '.~

.~~ !';
''-';¡ ' ', . . .' . ... ,
e: .' . '

,.~ , .•r, ~ .,......;,

FIQ. 8.5. Modelos de esludió.

Análisis radiográfico.

Ortopantografia yodusales: Se observa la retención prok>ngada de los

dientes temporales, los árganos dentarios permanentes, dientes

supernumerarios tanto en el maxilar como en la mandíbula, guía de

erupción de los anteriores esta alterada. (Fig. 8.6).

Lateral de cráneo: se observa una hípoplasia del maxilar, un

crecimiento mayor de la mandíbula, así como la mordida abierta. al igual

que en la radiografía ortopantomografia se observan los dientes
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supernumerarios y Jos dientes permanentes retenidos, también se

observa la sutura lamboidea (Fig. 8.7),

Fig. 8.6 Ortopantomografia y odusales.

F¡g. 8.7 Lateral de ctáneo.
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Análisis Cefalometrico.

Su realizo el trazado cefalometrico de Jaraback, donde el resultado

que sobresale, es que presente un crecimiento mandibular pastero

anterior.

DIAGNÓSTICO.

- Paciente femenina de 10 años de edad

- Presenta Displasía Cleidocraneal

- Clase 111 dental y esqueletal

- Retención prolongada de órganos dentales.

- Presencia de dientes supernumerarios

PLAN DE TRATAMIENTO.

- Realizar protracción con mascara Facial de Dalairer combinada

con un aparato fijo "tomillo Hayrax" sin activar.

- Quirúrgico para eliminar los dientes supernumerarios.

- Or1Ddóncico para realizar la tracción de los dientes permanentes y

su correcta alineación dental.

- Constante revisíón dínica para descar1ar un posteñor tratamiento

ortooorníco-quirürqco.

OBJETIVOS.

- Uevar al maxilar a una posición más hacia adelante.

- Evitar que los dientes supernumerarios degeneren en alguna

lesión quistica o que interfiera en le erupción de los dientes permanentes.
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- Lograr un mejor funcionamiento masticatorio, que permita una

armonía integral del aparato estomatognático.

- Erupción de los dietes pennanentes

- Dar un mejor aspecto facial a la paciente.

PRONÓSTICO.

- Edad adecuada

- Paciente cooperadora

- Reservado.

TRATAMIENTO.

- Utilización de tonillo Hayrax y mascara facial . para adelantar el

maxilar

- Colocación de coronas en los caninos y bandas en los

segundos molares. (Fig. 8.8)

Colocación de la mascara facial: Se colocaran ligas de 16 onzas para

iniciar, posteríoonente se irán cambiando de medida hasta que llegue a

una posición más aceptable el maxilar (Fig. 8.9. 8.10, 8.11 ,8.12,8.13).

La mascara facial estuvo en revisión aproximadamente tres meses,

después se pierde contacto con la paciente a causa de que enfermaba

constantemente de la garganta. El caso se retoma después de media año

y la paciente se encuentra sin la utilización de la mascara facial , se

prosigue con el tratamiento de proteccíón y se decide activar el tomillo

cada 3er día por 3 semanas con el fin de descruzar la mordida (Fig. 8.14,

8.15).
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INICIO DE TRATAMIENTO.

Fig. 8.8 Coiocación de bandas y coronas.

Fig. 8.9 Cooformación de tomillllo Hayrax.

Fig. 8.10 Mascara Facial y ligas de 16 onzas de %.

FIQ. 8.11 CoIocaáón de klmíllo.
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Hg. 8.12 Colocación de mascara facial.

Fig. 8.14 In.icio de la adiiVaoón del tOf1l1lilltoy cambio de ligas a '4
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FIQ. 8.15 Después de activar el tomillo por tres semanas.

Una vez que el maxilar se encuentra en una posición más estable

se determina que la paciente necesita un tratamiento más completo para

eliminar todos los dientes supernumerarios. traccionar los dientes

permanentes Y hacerlos erupcionar llevándolos a un plano de oclusión

mas adecuado. Este tratamiento no puede ser realizado más que por un

especialista. por lo que se decide remitir a la paciente al Instituto Nacional

de Pedia1ria (lNP). donde le podrán ofrecer el servicio.

En el INP se le están realizando estudios en el área de genética.

cardiología, audición y estomatología (irnagenológico, FIQ. 8.16, 8.17,

8.18, 8.19, 8.20, 8 .21 . 8.22), modelos de estudio (FIQ. 8 .23) Y fotografías

Intraorales (FIQ. 8.24), extraorales Fig. 8.25) hasta el momento se le ha

diagnosticado un soplo cardiaco.
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ESTUDIO IMAGENOLóGlCO.

FIQ.- 8.16 Lateral de aáneo, antero-posleóor", ortopantomografia

FIIg. 8.17 Carpali y pie
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FIQ. 8.18 ClavíaJlas, tórax, columna vertebral.

..,~
J'l
-;,!
a
]

FIQ.8.19 Columna vertebral.

FIQ.820 Extremidades superiores.
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Fig.8.21 PeMs.

FIQ. 822 Extremidades inferiores..
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MODELOS DE ESTUDIO Y FOTOGRAFíAS ESTRAORALES E

INTRAORALES.

Rg_82 3 Modelos de estudio
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FIQ., 824 FotografíasexIraoraIes.
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En el área de estomatología. se le ha retirado la mascara facial, ya

que la plObacción ya era la requerida, se le restauraron piezas dentales

con resinas y colocación de selladores, el tra1amiento ortodóncico Y

quirúrgico, se realizara en 2 fases:

La primera fase se realizara en la zona de los incisivos anteriores,

colocando una prótesis en dicha zona con el fin de no causarle un trauma

psicológico. esta contara con aditamentos para realizar la tracción de los

dientes permanentes. hasta llevarlos a un plano de oclusión adecuado. Se

realizara la cirugía con anestesia local.

La segunda fase se realizara en la zona de caninos y premolares

con la utilización de un apara1D para traccionar los dien1es.

En la actualidad el tratamiento ortodóncía>-quirurgico se encuentra

programado después de que se le realicen los diferentes análisis

cefalometricos como son el de Stainer. Jaraback. Igualmente es

indispensable que se cuente con todos los resultados de los estudios que

se le realicen. principalemte el de cardiología.
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CONCLUSIONES

El conocimiento de la existencia de síndromes es necesario ya que

requiere de varios cuidados por parte del Cirujano Dentista y la remisión

del paciente a los especialistas adecuados.

El síndrome de Disostosis Cleidocraneal se presenta en una de- o'

cada 10.000 personas nacidos vivas en México, aunque la frecuencia

aparentemente no es muy alta, el Odontólogo general debe tomar en

cuenta que tiene manifestaciones bucales muy especiñcas, que en

determinado momento pueden interferir en la realización del tratamiento

dental.

Las manifestaciones se presentan desde el nacimiento, que es

cuando debe realizarse el diagnóstico; sin embargo, existe la posibilidad

de que no suceda hasta edad muy avanzada. Estas caracteñsticas,

muchas veces son ignoradas por el médico y odontólogo general, sobre

todo por el mismo paciente, que no manifiesta inconformidad con su

apariencia física y mucho menos con su salud dental.

Efectivamente la atención de estos pacientes debe realizarse de

manera ínterdisciplínaria de acuerdo a cada uno en particular, con las

siguientes especialidades: pediatría, ortopedia, otorrinolaringologo,

cardialgia, genetistas, ortodoncia y cirugía maxilofacial, sin olvidar la

participación del cirujano dentista de práctica general.

El odontopediátra también juega un papel muy importante en el

diagnóstico de la Disostosis Cleidocraneal ya que tiene contacto con los

pacientes a una edad temprana, en la que puede ser remitido con los

especialistas indicados, quienes se encargaran de ofrecerte un

tratamiento conservador y menos traumático.
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Sin embargo, cuando se diagnostica hasta la edad adulta, se

tendrá que dar a los pacientes un tratamien1D más convencional, como

seria la extraccíón de los dientes supernumerarios, ylo pennanentes, ya

que estos pueden causar quistes, finalmente se colocara una prótesis

total o parcial dependiendo el caso que se presente.
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UNIVERSIDAD NACIONAL AUTONOMA DE MÉXICO

FACULTAD DE ODONTOLOGíA

SEMINARIO DE OCLUSiÓN XXXIV PROMOCiÓN

CARTA DE CONSENTIMIENTO INFORMADO
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Paciente o representante legal: "e..("(?\5C\ \j't<~\~~L

N° Individual: 52\51--Z .

Por medio del presente
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autorizo al
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Dr.

que utilice fotografías, películas, video, modelos de estudio y todos aquellos

auxiliares de diagnóstico sobre mi

~, ,e. "'c\ \\ e..~~"t...con fines educativos,

de investigación o para publicaciones científicas, siempre y cuando mi nombre

no sea mencionado en relación a dichos estudios.
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Paciente o persona responsable
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Dr. Eduardo de la Teja
Director del Departamento
de Estomatología
Instituto Nacional de Pediatría
P r e s en te .

Por medio de la presente me dirijo a Ud. para pedir de la manera más atenta se le apoye
al pasante Erick Bemabe Rosas Lazcano, con número de cta: 9602446-9, para ingresar a
las consultas de la niña Elizabeth Carrera Hemández, la cual fue remitida al Instituto
Nacional de Pediatría, por la Facultad de Odontología de la UNAM, ya que se detecto que
presenta un síndrome de Disostosis Cleidocraneal, el cual nunca le fue diagnosticado.
Los objetivos de poder asistir a dichas consultas son:

Tener un seguimiento de paciente .
Obtener datos sobre los estudios que se le realizan y sus posibles tratamientos,
sobre todo en el área quirúrgica, genética y dental.
Con 105 datos obtenidos se realizará un trabajo de Tesina para Titulación, con el
tema de u Diagnóstico y Tratamiento en la Disostosis Cleidocraneal"

El objetivo general de este trabajo, es que los cirujanos dentistas tengan un
conocimiento más amplio sobre el tema, para diagnosticar, y remitir oportunamente a estos
pacientes .
La tesina será asesorada por la C.D. Elvira del Rosario Guedea Femández., profesora del
área de Oclusión.

Sin más por el momento y agradeciendo de antemano todas sus atenciones.
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Mtro Nicolas Pacheco Guerrero 044-55-85-31-67-17
ccp Interesado
cep. C.D. Elvira del Rosarío Guedea Femández.- Asesora de Tesina. 56-23-22-26/04

Atentamente
"POR MI RAZA HABLARÁ EL EspíRITU"
Cd. Universitaria, O.f., 28 de enero de 2005
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Dr. Eduardo de la Teja
Director del Departamento
de Estomatología
Instituto Nacional de Pediatría
P r e s en te.

Por medio de la presente me dirijo a Ud. Para solicitarle de la manera más atenta se le
proporcione al pasante Erick Bemabe Rosas Lazcano, con número de cta: 9602446-9,
para recabar información contenida en el expediente de la paciente Elizabeth Carrera
Hernández, con el fin de terminar su tesina de Titulación en este Seminario, la cual esta
desarrollando en el Instituto Nacional de Pediatría, con el Dr. Francisco Belmont L. y en
la UNAM con la C.D. Elvira Guedea Fernández, asesores de la misma, con el titulo de:
"Diagnóstico y Tratamiento en la Disostosis Cleidocraneal"

Sin más por el momento y agradeciendo de antemano todas sus atenciones.

Atentamente
"POR MI RAZA HABLARÁ EL EspíRITU"
Cd. Universitaria, D.F., 18 de marzo de 2005

Coordinador
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Mtro Nicolas Pacheco Guerrero 044-55-85-31-67-17
cep. C.D. Elvira del Rosario Guedea Femández.- Asesora de Tesina. 56-23-22-26/04
ccp Interesado
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