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INTRODUCCION

Dentro de las alteraciones mendelianas, se encuentran diferentes
sindromes. que presentan mandfestacionss bucales de interés para el

Cirujanc Dentisia.

En el presenie trabajc se expone el Sindrome de Disostosis
Cleidocraneal el cual presenta. manifestaciones bucales muy importantes
entras las que destacan: La falta de exfoliacion de la denticidon
fundamental, retardo o ausencia de erupcion de la denticidn permanente,
muttiples dientes supemumeraros, hipoplasia del maxilar, alteracion en la

guia de erupcion, por o que se ve afectada ia oclusion.

También presenta caracteristicas dlinicas relevantes como:
Ausencia total o parcial de ias claviculas, estatura baia, defectos en la
columna veriebral, sordera o hipoacusia, manos y pies pequenos, entre

ofras.

El conocimiento de estas caracteristicas por parte del Cirujano
Dentista. le pemmitirda emitir un diagndstico ceriero, teniendo como
resultado un mejor plan de tratamientc o en su defecto, la remision del
paciente al especialista indicado, para atender sus problemas sistémicos
y de esta manera mejorar su calidad de vida.

El tratamientc estomatoiogico de dicho sindrome, no es expuesto en
libros de Odontologia, solamente hacen referencia a sus caracteristicas
clinicas, por lo que en este trabajo se exponen, las alteraciones genéticas
que ia ocasionan, su afeccion en el sistema esquelético; la prevalecia en
ia poblacion, manifestaciones clinicas generales y especificas del aparato
masticatorio. Ademas los tratamientos dentales, que proporcionan una
mayor atencion al paciente.
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OBJETIVOS

OBJETIVO GENERAL

- Reconocer las manifestaciones dinicas e imagenologicas en el
sindrome de Displasia Cleidocraneal.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

- |dentificar Los problemas estomatologicos y determinar cuando es
necesario el inicio de un fratamiento mas adecuado.

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

estomatologico que se le puede dar a estos pacientes, para mejorar
sus caracteristicas faciales.
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CAPITULO 1 “GENERALIDADES”

1.1.-Genética

El nimero normal de cromosomas de la especie humana es de 46,
formandose 23 pares normaimente, un miembro del par es de origen
patemo y el otro matemo, cada par se denomina haploide, 22 pares de
cromosomas se les conoce como autosomas y el por restante como
cromosomas sexuales o gonosoma. '

Los 22 autosomas puede mostrar una de las siguienies
combinaciones AA (homocigotc dominante), Aa (heterocigoto), aa
(homocigoto recesivo). El gen dominante es aquel que se expresa en
estado heterocigoto, el gen recesivo se expresa en estado homocigoto,
sin embargo si esta localizado en el cromosoma X, entonces se habla de
herencia ligada al sexo. >

En las mujeres el par de cromosomas son iguales entre si,
denominados X, su formula cromosomica es 46 XX, en los varones son
desiguales, unos es el cromosoma X y el otro es de menor tamafio el
cromosoma Y, su formuia cromosomica es 46 XY -2

A lo largo de estos cromosomas se encuentran localizados los
genes, los cuales ocupan un Jocus determinado. Los genes se pueden
definir como las unidades de transmision hereditaria y toda caracteristica
genéticamente determinada, dependen de la accion de cuando al menos
un par de genes homélogos, que se denominan alelos, cuando ambos
alelos son iguales se dice que el individuo es homocigoto por ese par de
genes y cuando son diferentes se les llama heterocigotos. En el caso del

10
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varon que tenen un cromosoma de este tipo, por tanto carece de la
porcion homoéloga dei cromosoma X, no se puede hablar de
homocigocidad y heterocigocidad, por lo que se dice que el varon es
hemicigoto por los genes localizados en el cromosoma X. 2

El factor genético esta representadc por ires pnncipales tipos de
enfermedades genéticas: * *

1.- Enfermedades monogénicas o mendelianas: Esta dada por
defecto de un gen o par de genes, y con una forma de transmision
determinada, ya sea autosomica o ligada al cromosoma X, dominante o
recesiva. ©° “

2.- Enfermedades de herencia multifactorial: Se produce por la
interaccién del medio ambiente con el genoma. >

3.- Enfermedades de origen cromosémico: Es cuando el fenotipo del
paciente esta dado por la existencia de cromosomas de mas o de menos,
o bien por alteraciones estructurales de los cromosomas. > > *

1.2.- Herencia autosomica dominante

Esta determinada por los genes localizados en los autosomas y se
manifiestan por la accion de un solo miembro de un por de alelos, es
decir, en el bheterocigoto. En este tipo de herencia, las familias son
afectadas en varias generaciones, por o que se dice que es una
transmision de tipo vertical (Fig. 1.1).°

Usualmente el padre o la madre del caso indice presenta el rasgo
caracteristico, puede haber hemmanos o hermanas del caso indice
afectados (50%) y los hijos de un individuo afectado también tiene un
rasgo de 50% de estar afectado. Por lo que se dice cada hijo es un

i1
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sucesor independiente y por tanto cada hijo de una persona afectada
tienen una probabilidad de 50 por ciento de heredar el rasgo, 50 por
ciento de no heredaric y que en nada influye el nimeroc de hijos sanos o

enfermos que haya tenido el progenitor afectado. '
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Fig. 1.1 Arboi genesifgico de herendia autosomica dominame

{0 habitual en ias familias exista desviaciones de ambos sentidos,
ya sea mas hermanos afectados que sanos o viceversa. La persona
afectada solamente puede trasmitir el gen y & hermano de Ia persona
afectada que no presenie la enfermedad no puede trasmitir esta por que
no tienen el gen anormal, pero pueden existir excepciones en esta regla.’

Pero no hay que olvidar que puede suceder una mutacion del novo, ya
que representa un tercio de los paciente afectados. * °

1.3.- Expresividad variatle

Los trastomos autosomicos dominantes varian entre los afectados debido
a las diferencias genéticas o del ambiente en el que se desamolla cada
individuo. *
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A pesar gue todos los individuos heterocigotos de una familia
tienen el mismoc gen anormal, se observa a veces, que hay diferencias en
ias manifestaciones fenotipicas de la enfermedad. como el tempo en que
se inician los sintomas y signos y la magnitud de los mismos. a esto se le

llama expresividad variable.

1.4.- Penetrancia

Se define a la capacidad de un gen para expresarse o no, cuando la
frecuencia con que se expresa la caracteristica en los individuos que
tienen el gen es menor a 100% se dice que tienen penetrancia reducida
o incompleta. Si unoc de los padres tiene alguna alteracion genética y no
presenta ninguna manifestacion, pero si el padre lo trasmitid se habla de

no penetrancia. " °

Para el conocimiento de una enfermedad genética es muy
smportante la historia familiar esta historia debe completar un arbol
genealdgico el cual permite determinar algin patron de herencia

mendeliana. %2 ' °

1.5.- Osteogénesis

Gen OSF2/CBFA1 y diferenciacion de los osteoblastos.

El plan organizativo del esqueleto se basa en el desarrolio previo de ios
moides cartilaginosos de los huesos largos y las condensaciones dei

mesénquima en los futuros huesos craneanos {osteogénesis endocondral

y endoconjuntiva, respectivamente), >
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Una altima etapa en la formacion de ios tejidos 6seos en si mismo,
depende basicamente de la diferenciacidon y la activacion de los
osteobiastos (células formadoras de la matnz sea y responsabie de la
mineralizacién). 2

Los osteoblastos son células denvadas de “células
osteoprogenitoras™ del mesénquima o iejido coneclivo indiferencia.
Forman capas monocelulares, sobre ei tejido cartilaginoso o scbre tejido
Gseo ya formado, y van depositando capas de sustancia osteoide, que
seguidamente se mineraliza, con el deposito de hidroxiapatita estimulado
por la fosfatasa alcalina segregada por el osteoblasto. *

Estas células producen colageno | (Osec), osteonectina
{glucoproteina fosforilada que se une al colageno | y tienen afinidad por el
cation calcio), osteopontina (glucoproteina rnica en acido sidlico),
osteccalcina (especialmente importante por ser secretada por el
osteoblasto)} proteina dependiente de la vitamina K y liga al calcio,
propiamente a la hidroxiapatita. 2

El gen que codifica la trascripcion, OSF2/CBFA1 (Factor
Osteoblastico 2 o Factor Ligante Medular A=1 Core-Binding Factor
A1), provoca la ausencia total de osleoblastos en animales de
expenmentacion, en consecuencia no se forma ninguno tejido 6seo en
estos animales, sin embargo poseen ios moides cariilaginosos de los
huesos largos y la condensacion conectiva de los esbozos de los huesos

craneanos. °

El gen OSF2/CBFA1 se localiza en el cromosoma 6p21, posee
ocho axones y dos formas altemativas de experimentacion. ©

14
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Los afectados por una malformacion congénita, la DCC tienen uno de
estos alelos mutado, siendo el efecto parcial ya que se forma tejido 6seo
en la mayor parie del esqueleto, la faita parcial de esios factores de
trascripcion determina la malformacion.

Se observa una disminucion acentuada de la secrecion de fosfata
alcalina por parte de las céiulas osteopregenitoras y una ausencia total de
osteocalcina y osteopitina, lo cual indica que, los genes de estas dos
proteinas del hueso son genes “blancos™ del factor de trascripcion
OSF2/CBFA1. Sin embargo la ausencia de osteocalcina no es la causa de
ostecgenesis, por que ia anulacion del gen de la osteocalcina no bloquea
la formacion de hueso, sino gue la desreguia. Esto indica que la falla total
del factor de trascripcion OSF2/CBFA1 provoca la faita de maduracion del
ostecblasto, a través de un mecanismo de falla de la activacion (o
directamente una inhibicion) de varios genes “blancos” de este factor. ?

W
LA
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CAPITULO 2 <“EMBRIOLOGIA DE CABEZA Y
CUELLO”

Este capituio se enfocara a la formacion del sistema esquelético,
principaimente a la conformacion del craneoc y las claviculas, ya que
en el sindrome de Displasia Cleidocraneal son los que mas se
encuentran afectados.

El sisitema esquelélico se desamolla a partir del mesodermo
paraxial, lamina lateral del mesodermo {(hojas somaticas), y la cresta

neural.

El mesodermo paraxial forma bloques de ftejido dispuestos en
series a cada lado del tubo neural, denominado somitomeros en la
region cefalica y somas desde la region occipital hasta el extremo caudal.
Los somitas se diferencian en una porcidon ventromedial, el esclerotoma,
y una parte dorsal el dermomiotoma. Al finalizar la cuarta semana de
vida intrauterina, las células del esclerotoma se toman polimorfas y
constituyen un tejido laxo, el mesénquima o tejido conectivo

embricnano.”

Las hojas somaticas del mesodermo, aportan células
mesodérmicas para formar la cintura escapular, pelviana, y los huesos
iargos de las extremidades. Las células de la cresta neural de la region de
ia cabeza se diferencian en mesénquima, participan en la formacion de
los huesos de la cara y del craneo. Los somitas y somitdmeros occipitales
contribuyen también a la formacion de la boveda craneana y la base del

craneo®

Los huesos planos del craneo, el mesénquima se diferencian
directamente en huesos, proceso que recibe el nombre de osificacion
membranosa (intramembranosa). En la mayoria de los huesos, las
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células mesenquimaticas dan ornigen pnmero a moldes de cartilago
hialino, los cuales a su vez, se osifican por el proceso de osificacion
endocondral. ®’-%°

Osificacion intramembranosa: En este sitio se formaran huesos
planos del craneo, costillas y pelvis. El mesénquima se condensa y se
vuelve altamente vascularizado; algunas celulas se diferencian en
osteoblastos (células formadoras de hueso) y comienzan a depositar
matriz o sustancia intercelular. Los osteoblastos se encuentras 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) 7,10, 11

Fig. 2.1 Osificadién intramembranosa '

Osificacion intracartilaginosa o endocondral: En este se forman
huesos largos. Este tipo de formacion Gsea se lleva acabo en modelos
cartilaginosos preexistentes. Los centros de osificacion primarios
aparecen en la diafisis (porcion intermedia del hueso largo), en este sitio,
las células cartilaginosas aumentan de dimensiones (hipertrofia), la matriz
se cakifica, y las células mueren. Al nacimiento, la difisis estan muy
osificadas, pero la mayor parte de las epifisis son aun cartilaginosas
(FDQQZ) 68 7 10

17



La mayor parte de los centros de osificacion secundaria aparecen
en las epifisis durante los primeros afios después del nacimiento. ’

Fig. 2.2 Osificacion intramembranosa o endocondral *

2.1.- Desarrolio del craneo

Se desarrollo a partir del mesénquima que circunda al cerebro en
desarollo. Esta constituido por el neurocraneo, caja 6sea protectora que
aloja al encéfalo, el viscerocraneo, el esquelelo maxilar, que rodea la

cavidad oral, faringe y las vias aéreas superiores. & 7-8 9. 10.11. 12,13,

2.1.1.- Neurocraneo

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

El neurocraneo cartilaginoso o condocraneo: consiste en la
base cartilaginosa del craneo en desarrollo por fusion de varios cartilagos.
Forma varios huesos de la base del craneo (Fig. 2.3). * %%

Fig. 2.3 Vista dorsal del neurocraneo cartiaginoso °

18
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Neurocraneo membranoso: La osificacion intramembranosa se
lleva acabo en el mesénquima a los lados y encima del cerebro formando
la boveda craneal o colata. Como consecuencia de la osificacion
intremembranosa se forma una cierta cantidad de hueso membrancso
planos que se caracteriza por la presencia de espiculas Oseas,
semejantes a agujas (Fig. 24). Estas espiculas se imadian en forma
progresiva a partir de centros primarios de osificacion hacia la periferia. Al
proseguir ef crecimiento durante la vida fetal y el periodo posnatal, los
huesos membranosos aumenta de volumen por aposicion de nuevas
capas sobre superficies extemnas y por resorcion osteoclastica simultanea
desde el interior. * 7 1°

Fig. 2.4 Huesos del craneo de un feto de 3 meses (espiculas 6seas) '

Los huesos planos de la boveda estan separados por membranas
de tejido conectivo compacto que constituyen articulaciones fibrosas
llamadas suturas. Los sitios donde se unen mas de dos suturas se le
denominan fontanelas. -

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

permmiten que la boveda craneal modifique su forma, proceso denominado
amoldamiento o modelacién, en el momento del parto (Fig. 2.5).

19
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Diversas suturas y fontanelas mantienen su caracter membranoso
bastante tiempo después del nacimiento % - ®

Hnutos despses e nacer Despuer do 24 horas

Fig. 2.5 Amoldamiento
2.1.2.- VISCEROCRANEO

Viscerocraneo cartilaginoso: Formado por lo huesos de la cara, se
origina principalmente en los cartilagos de los dos primeros arcos
faringeos. El primer arco da origen a una porcion dorsal, el proceso
maxilar que se extiende hacia adelante por debajo de Ia region del ojo y
da lugar al maxilar, al hueso cigomatico y parte del hueso temporal. La
porcion ventral se denomina proceso mandibular y contiene el cartilago
de Meckel. El mesénquima se condensa y se osifica por el proceso de
osificacion intramembranoso para dar ongen al maxilar inferior o
mandibula. (Fig. 2.6). El cartilago de Meckel desaparece, salvo en el
ligamento esfenomandibular. El proceso dorsal del proceso mandibular,
junto con el del segundo arco faringeo da origen al yunque, martilio y
estribo, primeros huesos que se osifican por completo.® %10 12



Fig. 2.6. Viscerocraneo ©

2.2.-Cara

El mesénquima para la formacion de los huesos de la cara deriva de
células de la cresta neural, que forman los huesos nasales y lagrimales.

La cara es pequeiia en comparacion con el neurocraneo debido a:
la falta virtual de senos neumaticos paranasales y al reducido tamario de
los huesos, sobre todo los maxilares. Con la aparicion de los dientes y el
desarrollo de las cavidades aéreas paranasales (senos paranasales), ia
cara adquiere sus rasgos infantiles. 57

2.3.- Craneo del recién nacido

Después de recuperarse del proceso de amoldamiento durante el parto, el
craneo del recién nacido tiene forma redondeada y sus huesos son muy
delgados. El craneo es enorme en comparacion con el resto del esqueleto
y la cara relativamente pequeiia comparada con la boveda craneal. Esta
region pequeiia es consecuencia de unos maxilares pequeriios, la falta
casi total de los senos paranasales (senos aéreos) y el desarrollo
incompleto de los huesos faciales en general (Fig.2.7). - %™



FACULTAD DE ODONTOLOGIA

Tutuea cororal —\ Vista lateral

et s s sambaudea

Fortameis Mool Teduara csCamosa

Bl supens e b ——— Foantaneia msesimdes

Rprutibaia

Vista superior
ruese Yooltai
Fortamesa Iriene

g ety

St s sagts

3 meses 5 meses 7 meses 9 meses

Fig. 2.7 Craneo del recién nacido **

2.4.- Crecimiento posnatal del craneo

Las suturas fibrosas de la béveda craneal del recién nacido permiten el
crecimiento del craneo durante la infancia y la nifez. El aumento de estas
dimensiones de la boveda del craneo es maximo, durante los primeros
dos aiios de vida (crecimiento posnatal del cerebro). La boveda craneana
de una persona normal aumenta sus dimensiones hasta los 15 a 16 aios



de edad, después el aumento suele ser leve durante tres a cuatro aios
debido al engrosamiento del los huesos (Fig2.7). "°

También ocurre un rapido crecimiento de la cara y maxilares lo cual
coincide con el brote de los dientes deciduos o temporales, estos cambios
se acentuan después de la erupcion de los dientes permanentes. Al
mismo tiempo, ocurre un alargamiento de las regiones frontal y facial junto
con aumento de tamaiio de los senos paranasales (extensiones llenas de
aire de las cavidades nasales). El crecimiento es determinante en la
modificacion de la forma facial y contribuye a la resonancia de la voz
Fig.2.8)."*

Fig. 2.8 Crecimiento del crineo ™ ™

2.5.- Calvaria o boveda

Los huesos que conforman la calvaria, incluyendo la porcidon escamosa
del occipital y la porcidn escamosa del temporal, se desarrollan de tal
forma que siguen el proceso de osificacion inframembranosa, a partir de
centros insulares, los cuales son; uno para la escama del occipital, otro
para la escama del parietal, para la porcion lateral de las alas mayores del
esfenoides, uno para la escama del temporal y uno para cada mitad de la
escama del hueso frontal.  ©

La osificacion en dichos centros se inicia hacia la décima semana,
avanza en sentido excéntrico, en el neonato es casi completa y solo faltan
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 bregmatica,
(union del frontal y los parietales) iene forma romboidea y suele osificarse
hacia el afo y medio de edad. La posterior o lamboidea (union del
occipital con los parietales) es mas pequena, de forma triangular y se
osifica hacia los seis meses de edad. "> ™

Las suturas formadas entre los bordes vecinos de los huesos,
permanecen fibrosas después del nacimiento interfrontal o metddica
(Fig.2.9) suele osificarse durante la primer infancia; en cambio otras sobre
todo la sagital, alcanza su osificacion completa hasta la edad adutta. ®

Fig. 2.9 Sutura metodica ™

2.6.- Esqueleto apendicular

Esta constituido por las cinturas escapulares y pélvica, asi como los
huesos de las exiremidades. 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 experimentan condrificacion
(mecanismo que da lugar a la formacion de cartilago) para formar los
modelos del cartilago hialino. ”- % >

Los esbozos o primordios de las extremidades aparecen a modo de
invaginaciones de la pared ventrolateral del cuerpo. En un principio estan
formados por un centro de mesénquima derivados de la hoja somatica de



FACULTAD DE ODONTOLOGIA

la lamina lateral del mesodermo que forman los huesos y tejidos
coneclivos de las exitremidades, cubierto por una capa de ectodermo
cubico (Fig. 2.10). °

—
(m-nnum caslages

Fig. 2.10 Formacion del esqueleto q)en(ﬁcu!a's

Las cdlaviculas se desamollan inicialmente por osificacion
intramembranosa, pero después formar cartilagos de crecimienio de
ambos extremos. Los modelos de la cintura escapular y huesos del
miembro superior, aparecen un poco antes que los de Ia cintura pélvica y
miembro inferior. La osificacion de los huesos largos se inicia al final del
pericdo embrionario y ocurre inicialmente en la diafisis de los huesos a
partir de centros primarios de osificacion (diifisis). ™ °

Las claviculas inician su osificacion antes que ningin hueso del
cuerpo. Los fémurales son los huesos que después muestran sefiales de
osificacion. ”

Por lo comin, en el nacimiento la didfisis del hueso esta
completamente osificada, pero ambos extremos, que reciben el nombre
de epifisis, que son centros secundanos de osificacion, son todavia
cartilaginosos, %7
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El hueso formado a partir de un centro de osificacion primario en la
diafisis no se fusiona con la epifisis hasta que el hueso alcanza sus
dimensiones de adulio. Durante el crecimiento 6seo se mantienen una
lamina cartilaginosa denominada placa epifisaria o disco del cartilago
epifisario. Cuando el hueso alcanza su longitud completa, la placa
epifisaria desaparece y la epifisis se une con la diafisis del hueso. &’

En la formacion de los 6rganos participan diferentes tipos de tejidos
derivados de las tres hojas blastodémmicas; endodemno, ectodermo y
mesodermo. En la organogénesis de la boca intervienen dos tipos de
tejido; conectivo y epitelial, derivados del mesénquima y del ectodermo
respectivamente. ¥/

Fig. Esqueleto apendicular
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CAPITULO 3 “ANATOMIA DE CABEZA Y CUELLO”

El craneo es el esqueleto de la cabeza, esta formado por 28 huesos
irregulares, se divide en dos porciones el neurocraneo y el esqueleto de
Ia cara (Fig.3.1). "> @@

Fig.3.1 Huesos de la cabeza, neurocrdneo y esqueleto de la cara ™

3.1.- Boveda craneal o calvaria.

El neurocraneo (caja o bdveda craneal) tiene forma de cipula y
constituye el techo del craneo. Su funcion es proteger el encéfalo, las
meninges craneales, las porciones proximales de los nervios craneales y
los vasos sanguineos.

El neurocraneo de los adultos se compone de ochos huesos: Un
hueso frontal, dos panetales, dos temporales, un occipital, un esfenoidal,
y un etmoidal Fig.3.2). %" 819

La mayoria de estos huesos son planos, curvos y estan unidos por
suturas fibrosas de conexién. En la infancia algunos huesos se unen por
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cartilago hialino (sincondrosis) entre los huesos occipitales y esfeniodes.
El contomo de la cara y de la base del craneo esta formado por una serie
de huesos irregulares. "’

La bdveda craneal esta limitada por €l plano que pasa por delante y
algo por encima de las crestas supraorbitarias (arcos superciliares),
lateralmente por el proceso (apofisis) cigomatico, terminando hacia atras
en la protuberancia occipital externa. La calvaria se encuentra perforada
por algunos ostios destinados a las venas emisarias. '

Fig.3.2 Boveda craneal o calvaria **

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

intema. ' 18

3.1.1.- Superficie externa.

Fuertemente convexa, regular y lisa. Los huesos que participan en su
formacion son: Adelante la escama del frontal (eminencia frontal), atras la
escama del occipital (profuberancia occipital), lateraimente los dos
parietales (eminencias panefales), la parte escamosa de los dos
temporales y las alas mayores del esfenoides. ' ' 18

Estos huesos se encuentran unidos en la linea media por la Sutura
Sagital, lateralmente y de adelante hacia atrds la Sutura Coronal
{frontoparietal) y la Sutura Lamboidea (Paretooccipital), en el fondo de la
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fosa temporal, ia unidn de las alas mayores del esfenocides con el frontal,
el parnetal y la parte escamosa del temporal. El conjunto de estas suturas

1417 13

presentan una forma de “H” (Fig.3.3).

Fig.3.3 Superficie extama 13 18

3.1.2.- Superficie interna.

La superficie interna presenta en la linea media y de adelante hacia atras,
la parte superior de la cresta frontal donde se inserta la hoz del cerebro; y
el surco del seno sagital superior que se extiende desde la region frontal
hasta la protuberancia occipital intema Fig. 3.4). ™ - 18

Fig.3.4 Superficie intema ** ™
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3.2.- Base del craneo.

La base del craneo esta conformado por el hueso etmoidal y parte de los
huesos occipital vy temporales, presenta dos caras: una extema o
exocraneana, que es la cara de la base del craneo sin relacion con el
enceéfalo y una intemma o endocraneo, cara de la base del craneo en
relacion con el encéfalo. ® 77 1

3.2.1 Base externa.

Esta conformado por 3 zonas (Fig.3.5):

1) Zona facial o anterior: Constituye la articulacion con los
huesos de Ia cara; que se encuentra constituida por el frontal,
etmoides y el esfenoides.

2) Zona yugal o media: Se observa en ia linea media, por la parte
basilar del occipital con el tubérculo faringeo, por delante del
que se encuentra la fosa navicular, a ambos lados de la linea
media, esta limitada por el tubérculo articular v el proceso
mastoideo. Medialmente por el condilo del occipital y el proceso
pierigoideo, y una zona occipital.

3) Zona occipital o posterior: Centrada en el foramen magno,
esia zona pertenece al hueso occipital. Hacia delante y
lateralmente se encuentra el proceso mastoideo con la incisura
mastoidea, situada esta en su cara interna hacia la base. V7 2

3.2.2.- Base interna.

Se encuenira en el centro de la silla turca, hacia Ia cual convergen 4
relieves 6seos: 2 anteriores, que son las alas menores del esfenoides; y 2
posteriores, formados por los bordes superiores de ia parte petrosa del
temporal, delimitando 3 fosas (Fig.3.6),



FACULTAD DE ODONTOLOGIA

1) Fosa craneana anterior: Limitada detras por el canal optico y
por el borde posterior de las alas mayores del esfenoides

2) Fosa craneal media: Comprendida enfre las alas menores del
esfencides y el borde superior de la porcion petrosa del
temporal.

3) Fosa craneal posterior: Se observa por detras del borde
superior de la porcion petrosa del temporal, de los procesos
clinoides posteriores y de la lamina cuadrilatera del esfenoides.
Desciende mas abajo que la fosa craneal media. ' ®

Fig.3.5 Base externa del agraneo

Fosa craneal anterior

©0sa craneal media
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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 formacion de las cavidades orbitarias.
(Fig37)."

El esqueleto de la cara {craneo visceral o esplacnocraneo) es la
parte anterior de craneo que contiene las orbitas y las cavidades nasales
también comprenden el maxilar y la mandibula. se compone de 14 huesos
iregulares: Dos lagrimales, dos nasales, dos maxilares, dos cigomaticos,

dos palatinos, dos cometes nasales inferiores, la mandibula y el vomer: '*
%7, 18

Fig.3.7 Esqueleto de la cara ™

Se encuentra articulado con el tercio ventral de Ia base del craneo;
y en general esta formado por dos partes:

a) La inferior o activa, es modvil y se integra por un solo hueso,
{(mandibula) cuyo movimiento se debe a su articulacion con la
base del craneo a través de la arficulacion temporomandibular.

b) La superficie fija y estrechamente unida al craneo, que esta
integrada por un hueso impar, el vomer y seis pares colocados
a cada lado denominados; maxlar, palatino, concha nasal
inferior, lagrimal, nasal y cigomatico.

led
(28]
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El maxilar y la mandibula aportan los alvéolos y el hueso de
soporte para los dientes superiores (maxilares) e inferiores
(mandibulares). '

Este conjunto de elementos se conoce clinicamente con el nombre de
macizo facial (Fig.3.8). ®

Fig.3.8 Macizo facial *®

3.3.1.- Union Craneofacial.

El macizo facial se encuentra unido al craneo por medio de 6 pilares; 3
derechos, 3 izquierdos y la articulacion temporomandibular a cada lado.

1) Pilares medianos y mediales: Se encuentran formados por la
union 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. Mas profundamente,
la unién con los procesos piramidales del palatino y los procesos
pterigoideos asi como el vomer y la lamina vertical del etmaides
contribuyen a consolidar este conjunto.

2) Pilares laterales: Representados por la articulacion del hueso
cigomatico con el proceso cigomatico frontal y las alas mayores del
esfenoides.

S
")
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3) Pilares posteriores u horizontales: Formados por la articulacion
del hueso cigomatico con el proceso cigomatico frontal
constituyendo los pilares cigomaticos

Articulaciéon temporomandibular: Une el proceso condilar de ia

4

mandibula con la parte escamosa del temporal, trasmite las fuerzas
provenientes de la mandibula a la fosa media de la base intemna del
craneo por intermedio del cuello de la mandibula.®®

3.4.- Crecimiento de la base y béveda craneana.

El hueso crece por mecanismo de aposicidon y resorcion, el primero
cuenta con las células osteoblasticas y el segundo con las osteoclasticas.

En la base del craneo existe un crecimiento principal en sentido
antero-posterior a expensas de la sincrondrosis (unidn mediata de las
suturas por cartilago) esfenoccipital, esfenoetmoidal, interesfenoidal e
intraoccipital. La primera de ellas se mantiene activa hasta mas o menocs
los 21 afios de vida, y su obliteracion es mas temprana en la mujer. El
crecimiento de la base craneana tiene efecto directo en la posicion
espacial de la parte media de la cara y la mandibula. La boveda craneana
sigue su crecimiento el modelo membranoso y es un crecimiento
secundario con adaptacién al aumento del cerebro (Fig.3.10) *°

Fig. 3.10 Cambios del crecimiento del craneo ?_:,e' nacimiento a los 21 afos
aproximadamente.
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CAPITULO 4 “DISOSTOSIS CLEIDOCRANEAL”

4.1.- Antecedentes historicos.

Es de gran interés mencionar que la Disostosis Cleidocraneal se le
conoce también como Displasia Cleidocraneal, la disostosis se refiere a
una osificacion defecluosa, y la displacia como una anomalia de
desarrolio o crecimiento, en la actualidad se le puede mencionar de
ambas formas.

En el presente trabajoc se nombrara ocomo “Disostosis
Cleidocraneal {DCC)". Desde gque se mencionc por primera vez este
sindrome se le ha llamado de diferentes formas; % 2" 2 23.26. 25,26, 27, 28, 29,

30,31 3 33

- Sindrome de Scheuthauer- Marie 2" ¥ 32 %
- Sindrome de Marie y Sainton. % 3343

- Enfermedad de Marie y Sainton 28, %2, 38, 37, 36

- Sindrome de Scheuthauer-Marie-Sainton - 3 %0. 41
- Disostosis mutacional, 2% 33435 %

- Disostosis digital cleidocraneal > **

- Disostosis cleido-congénita **

- Disosotosis cleidocraneopelvico *

- Cabeza de Amold

- Displacia Osteodental 2 % 3 %

- Displasia Cleidocraneal 2" 3% 34.36. 37. 38, 42, 43, 44, 450

Graing, reporto un ejempio de esta displasia muy generalizada de
los tejidos Gseos y dentales, en el craneo de un hombre de Neandertal. 2*

28 37
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Los primeros reportes de casos clinicos de esta enfermedad, se
han hecho desde Martin en 1765, donde describid el caso clinico de un
paciente que presentaba un defecto de claviculas, y Mackel en el ano de

Scheuthaue en (1871). Reportd un paciente que presentaba una
osificacion incompleta de las suturas craneales y un defecto congénito de
las claviculas ya clasicas de la Disostosis Cleidocraneal. 2 2% 28 % %7

Algunos autores le daban el hombre de Sindrome de Scheuthauer
Marie Sainton, por haber descrito junio con la definicion de Marie vy
Sainton algunos signos y sintomas especificos constantes. % %

Pierre Marie y Sainton (1897) resumian en este sindrome 3
sintomas principales:

- Aplasia de ambas claviculas mas o menocs acentuadas

- Desarrolio exagerado del diametro transversal del craneo, con
retardo de la osificacion de las fontanelas.

- Transmision hereditaria.

Anadia la acentuacion de la boveda ojival, trastomos de la
denticién y obesidad. 5, 32, 33b, 40, 45b, 45

Marie y Sainton después de estudiar ias caracteristicas de la
enfermedad coincidieron en darle el nombre de Disostosis Cleidocraneal
debido a que involucraba a las claviculas y al craneo de los pacientes
estudiados. 2% % % %%

Desde entonces se han descrito encima de 700 casos de este
sindrome, principalmente en la literatura europea y americana. Arriba de
cien casos de esta enfermedad también han sido informado en la
literatura japonesa. *®
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Desde entonces, se han hecho analisis extensos del sindrome y se
han encontrado mas de 100 anomalias asociadas. Como; subdesarroilo
de la pelvis, anomnalidades del fémur, sacro y escapala; estreches del
conducto auditivo extemo, sordera, desviacion de la columna vertebral,
osificacion incompleta del estemon y huesos carpianos, aiteracion en las
falanges, con los dedos en forma de palilio de tambor y otros. ** ¥

Hansen en 1926, propuso una teoria, que se referia a la presion
intfrauterina, como causa probable de que se presentara esta enfermedad
o sindrome. Bauer en 1928, propuso como origen de la Displasia
Cleidocraneal una teoria que hablaba de la mutacion. 2

Ha sido descrita una forma rara auiosomica recesiva de este
desorden en tres individuos procedentes de dos familias consanguineas
donde los nifos afectados presentaban un importante enanismo, con

extensas alteraciones esqueléticas. 2 3> 4

Jackson en 1951, describid una famiia de un hombre chino
llamado Amold, de religion mahometana, el cual contaba con 7 esposas
en el Sur de Africa, rastreo a 356 descendientes de quienes 70 eran
afectados por “Cabeza de Amold™. *'

4.2.- Definiciones.

Disostosis: Osificacion defectuosa, considerada como un defecto de la
osificacion de los cartilagos.

Displasia: Anomalias del desarmolio o de crecimiento, del cuerpo en
general o de una estructura, tejido u érgano. *

Cleidocraneal: Que involucra claviculas y craneo *
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Se define a la Disostosis Cleidocraneal como al desarmollo anomal de
claviculas, craneo, hombros y compiejo craneofacial, involucrando al
esqueleto. ¥

*Disostosis Cleidocraneal se caracteriza por la osificacion
defectuosa de los huesos craneales y ausencia compieta o parcial de las

claviculas™. *°

“Es un frastomo hereditario, dominante o recesivo, que se
caracteriza por la presencia de hipoplasia clavicular asociada a
malformaciones craneofaciales y dientes supemumerarios retenidos.”™”

*Se trata de una rara enfermedad del sistema 0seo que afecta
particularmente a las claviculas y a los huesos craneales. Es de causa
desconocida y puede presentarse de forma espontanea, aunque a veces
tiene un caracter hereditario expresandose a través de un gen autosomico

recesivo® 2

*Se considera como un defecto de las claviculas, osificacion tardia
de suturas del craneo y una erupcion tardia de los dientes.” %

‘Es una afeccion generalizada que afecta la formacion y el
desarmollo del cartilago y del hueso. El defecto basico se desconoce.” **

“Se define como una alteracion de la osificacion membranosa, que
produce defectos craneales, claviculares y pélvicos.” ¥

*Trastomo heredogénico dominante de la osificacion de los huesos
membranosos, y mas concretamente de la boveda craneal y clavicular.” ¥

Se le considera como una “Displasia Cleidocraneal (DCC)",
desde la conferencia en Paris de 1969, acerca de la nomenclatura para
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los trastomos constitucionales del hueso, cuyas actas fueron reimpresas
por McKusick y Scout, ya que se ha observado una “displacia® de huesos
y dientes de tipo mas general y el termino “disostosis” se refiere
solamente a una parte del desarmollo anormal. ** %

“Enfermedad rara donde no se desamollan los huesos, se
caracteriza por anormalidades del craneo, mandibula, claviculas, asi
como el impedimento del crecimiento de los huesos largos.™’

4.3.- Etiologia.

Este trastomo se hereda como un rasgo autosomico dominante con
penetrancia y expresividad variable, pero suele observarse alrededor de
un tercio de los pacientes; presenta una mutacion del novo (nueva) y
puede ser trasmitida por ambos sexos. 2" 72 23 24. 28,35, 37, 40, 4%, 48

Debido a su expresividad variable, es necesario revisar clinica y
radiograficamente a los padres, para asegurarse de que no tienen
manifestaciones leves de la enfermedad; asi como realizar un arbol

genealogico. 222 %

Cuando al parecer se desarrolld de manera esporadica, se dice
que es de tipo recesivo 0 con mas probabilidad, como una penetracion
incompleta de un rasgo genético que tiene una expresion variable del gen
0 una mutacion dominante verdadera nueva. La frecuencia de los casos
esporadicos resulta importante ya que es el 30% de los casos. > % 2% %7,
38,43

El gen responsable se encuentra localizado en 6p21 (brazo corto
del cromosoma 6, locus 21) defecto por microdeleccion que codifica a la
proteina Cbfal, que se une a un elemento OSE2, localizado en el
promotor de la osteocaicing, la proteina Cbfat es un factor de trascripcion
que regula la diferenciacion de los osteoblastos. El gen CBFA1 también
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se denomina OSF2. Ademas se ha descrito una alteracion cromosomica
de la regi6n 8q22. & %%

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

1) y no existe predileccion racial. * 4> %

En Ia ciudad de México: La frecuencia de presentar este sindrome 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 mutacion es reciente (padres sanos), el
riesgo es de 0% y para ios hijos de los afectados es del 50%.

Edad de deteccion: Al nacimiento, mediante analisis clinicos vy
radiologicos. *® +
4.4.- Patogenia.

La patogenia enfoca los mecanismos por los cuales, las causas
morbificas que operan sobre el organismo desamollan enfermedades. En
la Displasia Cleidocraneal la patogenia se ignora.*’- >

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. 2 2
23,24 31 32 37 39 42 43 44 48 48
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CAPITULO 5 “CARACTERISTICAS CLINICAS E
IMAGENOLOGICAS”

Existen una infinidad de manifestaciones cdlinicas e imagenologicas
presentes en la Disostosis Cleidocraneal, sin embargo no todas se
presentan en un mismo paciente. Dentro de estas manifestaciones
existen algunas que son mas comunes que otras por o que el paciente
puede presentar solo algunas de ellas.

5.1.- Caracteristicas generales.

Anteriormente se creia que este sindrome solo afectaba los huesos de
origen membranoso, ahora se ha comprobado gue participan huesos de
origen intramembranoso (osificacion directa), intracartilaginoso 6
endocondral. Siendo asi que la osificacion general esta retrasada
prncipalmente en el craneo y claviculas, aunque puede encontrarse en

3]
otros huesos. 2> 3% 3. 38.41.45,50

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, scbre todo por los
problemas dentales, pero no afecta la expectativa de vida de los

. <0 23
pacientes, 20 2% 2%.24.%0

Fig. 5.1 Paciente que presenta Displasia Cleidocraneat >

4]
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5.1.1.- Torax.

La caracteristica mas comun que presenta el torax es estar estrecho o
angosto, y pequeio, con costillas cortas y oblicuas, lo que puede cursar

con complicaciones respiratorias en la infandia (lactancia). =" 2 %

En ocasiones hay  hipoplasia de costillas cervicales,
frecuentemente pueden ocurrir lesiones espinales y congénitas de las
costillas, existe falla en la fusion de los arcos neurales de las espinas y
acetabulo aplanado. También presenta osificaciones incompletas del

esternon o puede ser muy chato. 27223 %%

5.1.2.- Pelvis.

La pelvis es pequena por que existe retrazo en la mineralizacion del
hueso del pubis, con sinfisis pubica ancha. La cabeza del fémur es ancha,
cuello corto, con o sin coxa vara o valgar {piemas 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, espondilblisis
(malformacion de las vértebras, provoca la ausencia de osificacion del
arco vertebral) y espondilolistesis (desplazamiento hacia delante de un

segmento de la columna vertebral, por un defecto de osificacion o por
fractura) 20,29, 24 32 38 39 49 51

Las deformidades congénitas incluyen luxacion de la cadera,
subdesamolio de la pelvis, genu valgum (huesos de las piernas cortos),
espina bifida en todos los sectores de la columna y malformaciones de
extremidades. * %

En muchos casos el arco del pubis esta incompletamente osificado
o parciaimente invisible. En mujeres gestantes afectadas, es
recomendable practicar cesarea debido a que existe una reduccion del
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diametro pelviano por lo tanto se encuentra estrecha o angosta.
Aproximadamente el 35% de las mujer con Displasia Cleidocraneal se

encuentran afectadas. < 2

5.1.3.- Manos y pies.

Las deformidades incluyen, osificaciones incompletas de huesos

carpianos y tarsianos. *

Las manos muestran asimetria en & iongitud de los dedos, los
segundos metacarpianos son mas largos. pueden presentar epifisis
accesornas asi como retardo en la osificacion de los huesos del carpo,
existiendo fragilidad 6sea. 2 ' 42 #*

Los metacarpianos pueden fusionarse en su porcidbn proximal
después de la infancia. La falange media del segundo y quinto dedo son
cortas, las falanges distales cortas y conicas con 0 sin concavidad, las
ufias pequenas y dinigidas hacia abajo. La epifisis de las falanges tiene
forma de cono en la segunda infancia, mientras lkas epifisis accesorias
proximales del metacarpo que se funde durante la edad preescolar y la
tasa de osificacién del carpo es lenta. 21243 %2

Eisen y Soule refieren osificacion imperfecta de los dedos de las
manos y pies presentando caracteristicas como dedos anchos y cortos
hechos mas notorios en los pulgares (Fig. 5.2). %

Fig. 5.2 Manos cortas
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5.2.- Cabeza y cuello.

Los hallazgos clinicos y radiograficos de los efectos craneofaciales son

patognoménicos. 3" %3 4. 52

La afectacion esta referida a la falta o al retardo en la osificacion de
los huesos intramembranosos del craneo, originando una disminucion
sagital de la base del craneo y un agrandamiento transversal de la boveda

craneal. > % 24. %

5.2.1. Craneo.

El craneo es braquicefalico con abultamiento o prominencia de los
huesos frontales, panetal y occipital. La frente suele ser muy prominente
(Fig. 5.3). Hay retrazo en la mineralizacion de las suturas craneanas,
cierre tardio de las fontanelas, pueden quedar pemmanentemente abiertas.
Los senos paranasales, procesos esfenoides, celdas mastoideas y senos

accesorios, tienen un desarrollo incompleto por lo que son estrechos. ™ 2"
22, 23,24, 32, 33, 36, 30, 42, 44, 45,53

Fig. 5.3 Craneo braquicefalico A) frente prominente, B) falta de cierre de la sutura
metodica ">



FACULTAD DE ODONTOLOGIA

Ya que el craneo es grande y cofto, el indice cefalico es
generalmente mayor de 80 cm. Casi siempre existe un surco por encima
de la sutura metdpica que se extiende, desde el nasion hasta la sutura
sagital; en muchos casos no llega a cerrar a causa de la faita de union de

algunos huesos. #4044

Los huesos del maxlar, cigomaticos y los lagrimales son
hipoplasicos, por lo que la cara parece pequeia, mientras la mandibula
presenta un aspecto normal.

Existen centros secundarios de osificacion que aparecen en las
lineas de las suturas craneales, en las que se forman muchos huesos
wormianos (huesos pequenos e imegulares en las suturas craneales,
particularmente en la sutura lamboidea). 2 2% 33 40.49.54

5.2.2.- Oidos.

Se detectarse hipoacusia o sordera desde edad tempranadebido al
estrechamiento del conducto auditivo externo. Algunas veces presenta
otoesclerosis (aparato conductor del sonido anquilosado). En varios
pacientes se ha descrito sordera de conduccion. 2% 24 324

Presentan un elevado indice de recurrencia de infeccion en los
senos, complicacion respiratoria superior y perdida de la audicién. En la
tabla se describen las anomalias mas comunes que se presentan en el
oido en los pacientes con DCC (Tab. 5.1). %
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Tabla 5.1
0OIbO OIDO MEDIO OIDO INTERNO
EXTERNO
DISOSOTOSIS + + ++
CLEIDOCRANEAL | CANAL ESCLEROSIS [ESCLEROSIS
ESTRECHO MASTOIDEA DEL PENASCO
MARCADA MARCADA

+ =ANOMALIAS LEVES

++ = ANOMALIAS MODERADAS

5.2.3.- Ojos.

Algunos pacientes presentan hipertelorismo ocular (aumento en la
separacion de los ojos) (Fig.4.4) y exoftaimos (cuando los ojos se
observan muy prominentes), debido al descenso del techo de la orbita. 2"

31,32, 44 53

Fig. 5.4 Paciente de 3 afios de edad que presenta hipertelorismo, craneo donde la
apdofhisis nasal del frontal se encuentra ensand;?dos, aumentando la distancia entre las
orbitas.

5.2.4.- Nariz.

La nariz suele ser chata y ancha en su base, estando el puente o dorso
deprimido o hundido, los pliegues nasolabiales son pronunciados. 2 %%

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 suefio e infecciones de los senos. 23 3 3% 3. 42

43,

5.2.5.- Cuello.

El cuello parece largo, debido a la hipoplasia de las claviculas, los
hombros son estrechos y caidos notablemente e hipermoviles (Fig. 5.5),
puede existir deformidades de la escapula. = 3% % 33.37. 40

Fig. 5.5 Hombros caidos &

5.2.6. Vértebras.

Los nacleos dseos de los cuerpos vertebrales mantienen durante largo
tiempo su forma embrionarnia y presentan por tanto, una forma biconvexa
en la radiografia de perfil, con bordes superiores e infenores muy
redondeados. *®

Existe una hendidura largamente persistente entre los cuerpos

vertebrales y la raiz de los arcos comespondientes (epifisis del arco
vertebral), asi como la hendidura de la apéfisis 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 exiremos. La debilidad del tejido conjuntivo asociada,
refuesza la tendencia a las curvaturas vertebrales; por lo que los pacientes

afectados deben ser sometidos a una vigilancia ortopédica cuidadosa. 2
505

Las hemivertebras y vériebras toracicas con deformidades
posteriores en cufia, pueden contribuir al desarrollo de xifoescoliosis y

complicaciones pulmonares.

Dentro de las malformaciones vertebrales incluye: Escoliosis
(afeccion que se refleja en una curva lateral o desviacion angular de uno a
mas segmentos vertebrales que a menudo provoca una desviacion de la
columna), cifosis (exageracion de la convexidad posterior de la columna
toraxico, joroba) con preferencia dorsal, lordosis (exageracion de la
concavidad posterior de la columna caracteristica de la region lumbar),
sinostosis vertebrales (union de huesos adyacentes por medio de materia
ésea)fo" 43, 508
Dentro de las alteraciones menos frecuentes: Se encuentran
vértebras achatadas, costillas bifidas y supemumeranas (cervicales). Los
defectos de columna vertebral ocasionan una postura inadecuada.

5.2.7. Claviculas.

La Displasia Cleidocraneal involucra huesos que se osifican en la etapa
primana fetal, como la clavicula, que normalmente muestra osificacion en
la quinta semana de vida infrauterina, por lo que existe ausencia parcial o
total de las claviculas. % (17 ,47)
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La clavicula humana se origina a partir de tres centros de
osificacion: Uno a cada extremo estemal y acromial, unido por un tercero
que se encuentra entre ambos. 2’

A [ palpacion presenta aplasia (ausencia de desarrolio) o
hipoplasia {desamollo incompieto o defectuoso), puede ser unilateral o
bilateral; circunstancia que permite a los hombros tener una movilidad
excepcional. Cuando la ausencia de ambas claviculas es completa, los
hombros pueden desplazarse hacia la linea media, en la parte anterior
del térax hasta contactar uno con el otro (Fig. 5.6). Esta habilidad no
siempre la advierte el paciente o sus padres. 2 3% 33 34.36,37. 40, 44, 45,53, 58

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 claviculas.
También sucede que las dos claviculas presenten un retraso asimétrico

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

Existen defectos anatomicos relacionados con los muisculos que
se insertan en las claviculas, principalmente el estemocleidomastoideo
que se inserta solamente en el estemon; asi como anomalias de insercién
y origen de los musculos trapecio, deltoides, pectoral mayor y
subclavicular; esta alteracién también puede ser de tipo unilateral o
bilateral, sin embargo, los pacientes efectuan actividades rutinanas y

. . . 1, 27, 31, 32, 33b, 42, 43
esfuerzos sin demostrar incapacidad para hacerlos. 2" %" &
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Fig. 5.6 Hombros desplazados hacia la linea media. Observamos la excesiva movilidad

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

hombros; esto se debe a fa hipoplasia de sus clavicuias. .58 0.6

5.3.- Manifestaciones bucales.

5.3.1.- Maxilar.

Las anomalias bucales consisten en: Hipoplasia del maxilar, paladar
profundo y estrecho u ojival, maloclusion Clase Ill, algunos pacientes
presentan una hendidura submucosa o completa de los tejidos blandos y

duros 2%, 3132 33, 39, 40. 45

El desarrollo premaxilar es deficiente, existe un prognatismo

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

2% % 32

(&N

G 40, 42

ocasionando un prognatismo relativo o falso.
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5.3.2.- Mandibula.

La mandibula se desamrolla mucho mejor y aparenta ser prognata
(pseudoprognatismo). Puede haber un retraso en la union de la sinfisis
mandibula, que persiste hasta la vida adulta. % 3 5% %

-En ocasiones se presenta un prognatismo varado, debido al
incremento de la longitud de la mandibula, aunado al acortamiento de la
base del craneo. ® *

Sin embargo David estudié una sene de pacientes donde midid
cefalométricamente el maxilar el cual era de tamano normal al igual que
su posicion en sentido anterior. El 70% de los pacientes afectados
tuvieron mandibulas mas grandes que la de los controles, lo cual sugirio
que los pacientes con DCC tienen la mandibula aumentada de tamafio y
el maxilar pequeiio, teniendo una Clase Ill esqueletal verdadera. Al igual
Jarvinen ha observado a individuos con verdadero prognatismo

mandibular 3> % %

También puede existir asimetria maxilar y mandibular, siendo el
lado derecho mas grande que el izquierdo o viceversa. Esta asimetria no
se habia descrito previamente en la literatura. *°

5.4.- Caracteristicas de la denticion.

Dentro de las alteraciones dentales encontramos que: La denticidn
temporal es normal pero puede existir retraso en el recambio de la
denticion hasta la edad adulta. Algunos pacientes presentan carnes

profundas y ausencia de los dientes permanentes, e hipertrofia gingival
(Fig. 5.7). 22.23. 25, 32, 36. 39, 57
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Fig. 5.7 Paciente que presenta denticion temporal a los 14 afios. &

Se ha observado anodoncia falsa, con formacién de quistes
dentigeros alrededor de los dientes retenidos e incluidos, muchas veces
invertidos o desplazados., algunas veces producen una gran destruccidon

del hueso que termina en una fractura patoldgica. 2" 2> % 58

Es frecuente la hipoplasia del esmalte y cemento, dilaceracion de

las raices, geminacion e hipercemetnosis o anquilosis. 2" 2> . 32 3%. 40, 47,

58

Winter obsevd que los dientes sin predecesores deciduos tienen
mas probabilidad de erupcion. %

5.4.1.- Dientes supernumerarios.

Los pacientes con DCC presentan numerosos dientes supemumerarios,
localizados en todas las regiones, principalmente donde se encuentran los
dientes temporales. Por lo general se reconoce un diente supemumerario
por cada diente normal. 23 % 39 43. 45, 54.56

La formacion de dientes supemumeranos se debe a la resorcion
incompleta o gravemente retardada de la lamina dental, que se reactiva
en el momento que se completa la corona de los dientes permanentes

nomales.

N
t~
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Actualmente se sabe que los dientes supemumerarnos son una
manifestacion de una autentica tercera denticion y, por consiguiente, es
posible predecir cuando y donde se pueden formar los dientes

supemumerarios. 48

En algunas personas sblo se presentan pocos dientes
supemumerarios en la region anterior de la boca; en cambio otros,
presentan una gran cantidad de dientes supemumerarios distribuidos en
ambas arcadas. **

Frohlich observo que la forma de las coronas de estos dientes es
similar a la de un premolar, aunque algo mas aplanada. (31, 40, 44,45) Se
piensan los dientes supermnumerarios evolucionar por el hiperplasia o por

la segmentacion de gémmenes del diente. **®

Stewart y Prescott, declararon que los dientes presentan esmalte
hipoplasico (hipoplasia del esmalte), ya que la cakificacion de esmaite es
gradual, pero la dentina y el cemento se cakifican inmediatamente
después de su formacion de la matriz. ***

5.4.2.- Retraso en la erupcion.

Se refiere a la extrema demora en producirse el recambio dentario, la cual
no se presenta hasta muy avanzada ia juventud y aun hasta la adultez, lo

que ocasiona la retencion intradsea de la denticién permanente. 2% 3%

La causa de retraso o retencidn dental se atribuye a la falta de
cemento celular, debido a la resistencia mecanica producida por la densa
capa de hueso alveolar que produce una deficiente formacion de

cemento. 2> 37.33,43.46
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Rushton estudio los dientes permanentes microscopicamente, y
encontrd que las raices no tienen capa de cemento celular (Fig. 5.8). Por
lo que la falta de erupcion se debe a la incapacidad de resorcion de la
cripta ésea. Smith confiTno la ausencia de cemento celular en los dientes
deciduos y permanentes. ® 58

Fig.5.8 Estudio microscopio de las raices, falta de cemento celular. »

Hutton y colaboradores mencionan que los dientes permanentes si
pueden hacer erupcion y que el tratamiento quinirgico a tiempo, de los
dientes no cubiertos y el repuesto ortodoncico excede resultados
funcionales. Uno de los hallazgos sobresalientes es la retencion
prolongada de los dientes decikiuos con el subsecuente retardo en la
erupcion de los dientes permanentes, las raices de los dientes son con
frecuencia cortas, delgadas y usualmente deformadas. *

Las causas por las que no hacen erupcién los dientes en la
Displacia Cleidocraneal pueden ser:

(1) Perturbacion de resorciéon del hueso.

(2) ralta de cemento celular.

(3) Falta de unidn entre el foliculo dental y la mucosa debido a
tejido fibroso interpuesto que actiia como una bamrera a la erupcion. *°

En la tabla (Tab. 52) se resumiran las diferentes alteraciones
estomatologicas mas frecuentemente en la DCC.
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Tab. 5.2
MAXILAR MANDIBULA DENTICION
Hipopiasia. Pseudoprognatismo. Retraso en la
erupcion.
Paladar profundo y Clase il esqueletal. Dientes
estrecho u ojival. supemumerarios
(forma de premolares
y raices con forma
conica).
Fisura submucosa o Asimetria. Dientes retenidos.
completa de tejidos
blandos y duros.

Alteracion en la guia
de erupcion.

Falta de cemento

celular.

5.5.- Caracteristicas imagenologicas.

En la proyeccion lateral de craneo se observa abombamiento craneal y en
la antero posterior (A-P), se observan las suturas craneales amplias,
fontanelas abiertas, se aprecian los huesos wormmianos que le da una
apariencia de mosaicos, también la sutura metdpica que se extiende del

nasion a la sutura sagital (Fig. 5.9).

31, 39, 4¢, 43, 45,

Ensanchamiento y acortamiento del cuerpo del esfenoides,
existencia de una hendidura media que prolonga por detras el agujero

occipital.
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Los huesos nasales pueden no osificarse y se deforman, los senos
paranasales son hipoplasicos. El maxilar se observa hipoplasico dando la
apariencia de prognatismo mandibular. ***°

Fig.5.9. Rayos X de craneoFrontal . “A” observamos la falta de osificacién de la
fontanela antenor. P- S "B” se observa desproporcion entre las dimensiones
transversales del craneo y de la cara %

En la ortopantomografia (OPT) y en las radiografias periapicales se
observan multiples dientes supemumerarios retenidos, y la presencia en
boca de dientes temporales. El ciemre de la sinfisis mandibular esta
retardado, existiendo también la formacion de quistes alrededor de los
dientes retenidos (Fig.5.10, 5.11). 31 3-40.43.45

Fig.5.10 Dientes supermnumerarios, sinfisis mandibular se encuentra retardada. ©
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Fig. 5.11 Falta de erupcion de los dientes permanentes. &

En la radiografia de torax se observa la falta de desanolio de las
claviculas (hipoplasia o aplasia) subdesamrollo del oméplato (Fig. 5.12,
5.13, 5.14, 5.15).

Los nicleos Oseos de los cuerpos vertebrales mantienen durante
largo tiempo su forma embrionarnia y presenta por tanto, una forma
biconvexa en la radiografia de perfil, con borde superior e inferior, muy
redondeado. »

_ e ——————

Fig. 5.12 Aplasia de las claviculas. ©
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Fig. 5.14 En la Rx. de Térax se puede observar la falta de desarrollo de las claviculas
(Hipoplasia davicutar). ®

Fig. 5.15 Clavicula derecha hipopiasica. *
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En la radiografia de pelvis se observa la falta de union de los arcos
posteriores de las ultimas vértebras lumbares (espina bifida) vy
disminucion de la sinfisis pelviana (Fig. 5.16), piemas en forma de “X”
(Fig. 5.17).%

,a .
Fig. 5.16 Osificacidon retrasada de los hu&eogpdbioos {una anormatidad de ia linea
med:a)

Fig. 5.17 En la radiografia se observan las exiremidades cortas y en forma un poco de
A-Xn. _~

En la radiografia carpal se observa acortamiento de las falanges
con un rasgo bajo de osificacion carpal (Fig. 5.18). %
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Fig. 5.18. Rayos X de ia mano. Se observa acortamiento del cuarto dedo por hipoplasia
metacarpiana.®

En la radiografia de los pies se distihguen las deformidades en los
huesos de las falanges (Fig. 5.19). ©

Fig.5.19 Rayos X de pie. Seobsavadeﬂxnidadenhmdelasfdange&w

Muchos de los signos radiograficos. Como seudo-epifisis del
metacarpo y mineralizacion tardia del ramo puabico, dependen de la edad
del paciente.
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CAPITULO 6 “DIAGNOSTICO”

El diagnostico de esta entidad no presenta grandes problemas, ya que la
sintomatologia, es extraordinariamente sugerente del padecimiento. 10, 37

El diagnéstico especifico y es clinico y se basa en las caracteristicas
mencionadas, junto con diversos hallazgos en el estudio radioldgico del
esqueleto, braquicefalia y abombamiento del craneo, retraso en el cierre de
las fontanelas y de las suturas, huesos womianos, aplasia o hipoplasia de

una o ambas claviculas y diversas anomalias dentaras, incluyendo los

dientes supemumerarios. (Fig. 6.1).

Fig. 6.1 A) Caracteristicas Faciales, B} Radiografia toracica, C) Radiografia Pelvica, D)
Radiografia Carpal, E) Ortopantomografia
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Diagnostico prenatal: No se ha logrado efectuar todavia en
diagnéstico de este tipo de trastomo. *

6.1.- Diagnéstico diferencial.

Es necesario un diagnéstico diferencial de la DCC con otros sindromes
como:Picnodisostosis, Sindrome de Crouzon, Sindrome de Apert, Displasia
mandibuloacral y Osieogénesis imperfecta, el cual se realiza

radiograficamente. 2! 42

Picnodisostosis o sindrome de MaroTeaux-Lany: Presenta
enanismo, los huesos son densos y fragiles, hay agenesia parcial de las
falanges terminales de las manos y los pies. Ninguno de estos Gltimos
hechos existen el la DCC. *

También presenta diastasis (separacién de los huesos sin luxacion) de
las suturas craneales y el retraso en el cierre de las fontanelas, la mandibula
se encuentra subdesarroliada 3 *

Sindrome de Crouzon: Se caracteriza por deformidades craneales
variables, hipoplasia maxilar y exoftalmos. Las lesiones en boca incluyen
hipoplasia maxilar con paladar alito y arqueado, prognatismo mandibular
relativo, apinamiento maxilar anterior y macroglosia relativa por estreches
palatina. ®©

En el sindrome 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 claviculas; puede existir también en la, hipoplasia dérmica focal, y en la
displasia cleidofacial.

Recientemente se ha observado que la displasia cleidocraneana es un
nuevo sindrome autosomicc recesivo, acompanado de importante
micrognatia, ausencia de pulgares y de la metatarsiana y ademas afalalgia
distal. “

En la osteogénesis imperfecta presenta una bdveda craneana
parecida a la Disostosis Cleidocraneal. Es una enfermedad generalizada
caractenzada por la anomalidad en la sintesis de colageno. El hueso
presenta osteoblastos anommales. la produccion de la matnz dsea esta
reducida. %’

6.2.- Prevencion.

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 ‘& 4333

Se debe dar tratamiento de las infecciones repetidas del oido,
tratamiento ortopédico de las alteraciones dseas, sobre todo de la escoliosis,
empleo de aparatos para sordera, asi como cirugia en caso de presentar
paladar hendido. ** **

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

se encuentran abiertas. Sin embargo el tratamiento de los problemas

1. 43

dentales representa un problema mayor. %
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Pats eSS

La incomodidad dental puede estar ausente, a menos que los dientes
temporales se detenoren 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 denial, empieza en la juventud, con ia falta de exfoliacion
progresiva de la denticion temporal, ya que presenta una apariencia facial
senil por la disminucion de la dimension vertical, causada por la presencia de

ia denticion temporal.

El propésito de cualquier tratamiento dental tiene que incluir
eliminacion de esias periurbaciones, la provision de un mecanismo

masticatorio funcional, y una apariencia facial mas agradable. &'
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CAPITULO 7 “TRATAMIENTO”

El trastomo no pone en peligro ia vida del paciente, y aunque no existe
tratamiento especifico, es importante el cuidado de la salud bucal. El
tratamiento es sintomatico y debe empezar oporiunamente: consisie en los
cuidados dentales adecuados y en el cieme quinirgico de la sutura palatina,

cuando esté indicado. 2'-31-36- 434

Los dientes deciduos retenidos se deben restaurar si presentan caries,
ya que su extraccion no necesariamente induce la erupcion de los dientes
permanentes. Ademas la exiraccion de las piezas algunas veces son

complicadas por las malformaciones de la raiz. #" 3%

Las lesiones Oseas son intratables, las alteraciones de ia denticion
crean serios problemas ya que debe existir un enfoque interdiscipiinanc para
el tratamiento de estos pacientes. con la participacion de periodoncistas,
ortodoncistas, y cirujanos bucales. Principalmente se basa en la combinacion
de cirugia ortognatica, ortodoncia posquirurgica y rehabilitacion protésica
para la correccion de la deformidad dentofacial. 22> 364

7.1.- Antecedentes.

E. E. Muller, de Buenos Aires propuso en 1967. una interesante
solucion al presentar un caso en el que realizd las exiracciones de los
dientes primarios y numerosos transplantes de piezas permanentes
retenidas, logrande un buen resultado estélico y funcional. El mismo autor
aboga también por solucionar estas anomalias por medio de ortodoncia
quirirgica. Otros autores proponen extraer y completar con la reposicion

protésica. 2
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Las extracciones multiples, que se realizan en una o dos sesiones
bajo anestesia general, dejan grandes espacios por lo que es necesario

colocar un relleno (autoinjerto).
Richard Cameron propone en su libro un tratamiento que se basa en: 48

- Diagnostico precoz y documentacion

- Programacién de Ia extraccion de los dientes pnmanos no
reabsorbidos

- Extraccion quirtrgica de los dientes supemumerarios

- Exposicion quirurgica de los dientes permanentes

- Alineacion ortodoncica y consideracion de las posibilidades de

cirugia ortognatica una vez completado el crecimiento.

Conviene senalar que la extraccion de la denticion primarna sin
exposicion quirirgica de los dientes permanentes no permite ia erupcion de

estos ultimos, normalmente se precisa una intervencion en dos fases.

En el primera fase: Se exponen los segmentos anteriores y se
exiraen los dientes anteriores prnimarios y cuaiquier supernumerano que
exista. Se procede a la exposicion quirirgica de los dientes permanentes,
mediante colgajos primarnios recolocados en posicion apical y fijacion de
cadena para la traccion ortodoncica, postenomente se procede a la
alineacién oriodéncica de los dientes anteriores.

En Ia seqgunda fase: Se exiraen los molares pnmarios y los resiantes
supemumerarios, exponiéndose los premolares y molares pernmanentes en
los segmentos bucales. Después se procede al tratamiento ortodéncico
definitivo con la posibilidad de la cirugia ortognatica. El tratamiento dura
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muchos anos por o que el odontdlogo debe controlar el cumplimiento del

tratamiento por parte del nifio. *>*°

Hutton, Bixler y Gamer comunicaron el tratamiento odontoldgico
exitoso de un paciente con Displasia Cleidocraneal en un penodo de 15
anos, donde el pacienie fue visto desde los 2 afos de edad.

El tratamienio consistié en la extraccion programada de los dientes
temporales y supemumerarnos, asi como el descubrimiento y conservacion
de los permanentes. Los procedimientos quirurgicos fueron planificados de
acuerdo con las progresivas evidencias radiograficas del desarrolio de los
dientes permanentes. El tratamiento did0 como resultado una secuencia de
erupcion casi nommal, solo ligeramente retardada. El tratamiento ortodoéncico
se comenzo a los 14 anos de edad y hacia los 16 el paciente mostraba una
oclusion y dimension vertical aceptable, un desarrollo radicular y soporte

Oseo penodontal normal.

Neilly y Nakamoto comunicaron que en pacienies mayores, el unic
tratamiento que puede ofrecer éxito, mejorando la oclusion y el aspecto.
Consiste en exiraer todos los dientes e instalar una protesis total o el
mantenimiento de unos pocos dientes y lo construccion de una protesis

parcial. Archer y Henderson intentaron una terapia hormonal sin éxito. >* *°

Otros autores describieron un tratamienic oriodoncico-quinirgico,
donde se coloca una placa removible tipo Swartz, con el fin de sostener en

ella los elasticos, y poder ligar los dientes. “°

Ya que se han inientado diferentes tipos de tratamiento en estos
pacientes con resultados escasos 0 nulos, se resolvié adoptar una actitud
conservadora de control clinico y radiografico periédico. >*
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En el ano de 1987, Becker Adnan, Lustmann Joshua, Shteryer Arye,
propusieron un tratamiento de la modalidad ortodoncico-quirurgica, donde
ofrecen una operacion de modo diferente, basado en una razdn que se
relaciona direciamente al desarrolio denio-alveclar y los factores que causan
su abemracion que lleva a la creacidon del cuadro clinico vista en este

sindrome. ®

Se han descnito en la literatura, tres tipos pnncipales de tratamientos
segun el dentista tratante:

1.- Reemplazo dentail por medio de protesis totales (prostodoncia), con
0 sin la extraccidon de los dientes anteriores impactados. En algunos casos,
los dientes impactados son expuestos y se apoyan en la dentadura.

2- Tratamiento quirirgico para la eliminacion de los dientes
supemumeranos, seguido por recalibrado quirurgico ¢ trasplante de los
dientes permanentes. '

3.- Combinacién de fratamiento quinirgico y ortodoncico con el
objetivo de hacer erupcidn activamente y encuadrar los dientes permanentes

impactados. ®*

Este dltmo método involucra eliminacion quirGrgica de los dientes
temporales y supermnumerarios, seguidos de un tratamiento ortodoncico para
ayudar a la erupcion de los dientes permanentes naturales y su alineacion
meticulosa. El tratamiento es realizado mas a menudo durante la ninez, esta

debe verse como el mas prometedor y el de mayor éxito. " &'

7.2.- Protocolo del tratamiento.

Es necesaria la confirnacion de diagnostico, que rutinariamente incluye:
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{A) Examen clinicc del craneo, la cara, las claviculas e incluso la
movifidad del hombro.

(B) Examen oral para comparar el estado de la erupcidn de la
denticion y la edad cronolégica del paciente.

(C) Examen radiografico, como hemamienta de diagnostico de
confirmacion critica que incluye: Radiografia de pecho, antero-posterior,
lateral de craneo (cafalometria), ortopantomografia, perapicales y oclusales,
para determinar el numero, tamano y posicion de dientes supernumerarios.

(D) La familia es evaluada genéticamente y aconsejada, ademas de
buscar a ofras personas afectadas dentro del circulo familiar (Fig. 7.1). b

4’_\'
!

H.II - JQ_,__?

H — 3\;

3 I B
fooi-- j 6-“ qoo
Varis oo ecferam
od-fja boo bt 3

"l
.mnm L ; Fomboa e soferns

Fig.7.1. Arbol genealdgico de una familia afectada de Displasia Cleidocraneal ®

Confirmado el diagndstico, el paciente esta listo para iniciar el
tratamiento. El Cirujano Dentista de practica general se encarga del

tratamienio de canies y preventivo. El resic del equipo para realizar el

6%
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tratamiento esta integrado, por pericdonasta, ortodoncista y  cirujano

maxiiofacial.

Se consideran cuatro aspectos principales en el tratamiento:

a) Los rasgos clinicos de la estructura dento-alveolar en la
enfermedad.

b) Las medidas quinirgicas necesanas.

c) La planificacion de la estrategia del tratamiento ortodéncico,
apropiado.

d) Concentracion de los esfuerzos iniciales para hacer erupcionar los
dientes anteriores en la boca, mejorando asi Ia estética y Ia apariencia facial

del paciente.

a) Rasgos clinicos: Cada una de estas caracteristicas clinicas que se

mengcionan pueden estar presentes en un grado mayor 0 menor.

1. Preservacion de los dientes temporaies con la deformacion de las
raices de los supemumerarnos.

2. Dientes supemumeranos que cambian de sitio a los dientes
permanentes en vias de desarrolio y obstruyen su erupcion

3. Retrazo en la erupcion, debidc a un potencial eruptivo disminuido,
aunque no esta completamente ausente.

4. Reduccion de la altura del tercio de la cara y una Clase |ll
esqueletal, tendencia debido al subdesarrolio del maxilar y a una rotacion
antenor mandibular. El desamolio vertical de hueso alveolar esta
notablemente reducido, con surcos bucsales y linguales poco profundos.

5. Erupcion tardia, pero espontanea del primer y segundo molar
permanente tanto en el maxilar como en la mandibula.
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6. Retrazo en el desanvlio de la raiz de los dientes permanentes

(aproximadamente 3 afios). ©

b) Medidas quirurgicas: Generalmente se planean dos intervenciones
quirargicas, evaluando el desarrolio de la raiz de los dientes permanentes.
Aproximadamente la diferencia es de 3 a 4 afios en el desarrolio de la

denticion, el paciente normalmente esta alrededor de 10 a 12 afios. ©

c) Tratamiento ortoddncico: Los dientes que se van hacer erupcionar, se
realiza por expansion antero-posterior de ios arcos dentales y, en el plano
vertical, por la eliminacidn de dientes temporales y supemumeranos. Estas
medidas pueden mejorar las oportunidades de la raiz para desarrollarse
normaimente, aumentando al maxmo cualquier potencial eruptivo que los

dientes permanenties posean.*>®

Dentro de las condiciones del tratamiento ortodoncico tenemos:

a. Se erupcionan los dientes suficientemente por medio de anciaje.
Nomalmente erupcionan los molares permanentes, y en muchos €asos uno
0 dos incisivos estan también presentes en cada arcada.

b. Forma del aparato rigido. Esto se necesita para que resista la
distorsion oral.

c. La aplicacion de fuerzas ligeras, con un nivel bueno de accidn
individual o en grupos de dientes que se erupcionaran.

d. El propésito def aparato es, no permitir Ia deformacion por medio de
los impactos muitiples del plano vertical y adaptarse al cambio de una

denticion parcial a una denticion permanente completa.

Cuando se han extraido los dientes temporales y los supemumerarios,
la falta de espacio para los dientes que erupcionaran estara clara. Sin
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embargo, ia erupcion de ios dientes generada con el aparato, aumentara las
dimensiones de los procesos alveolares. El incisivo permanente se ladea
para establecer la forma del arco labiaimenie dando apoyo Oseo para los

labios. El espacio proporciona para los premolares y areas del canino. **®'

La recaida vertical de los dientes no ocumre despuées del tratamiento,
ya que se usa arcos linguales fijos que proporcionan estabilidad. La
correccion de dientes severamente girados y lingualizados, son los aspectos

mas desafiantes de la terapia.

Seria impropio determinar la posicion de los incisivos lingualizados en
los pacientes con Displasia Cleidocraneal, utilizando Ilas medidas
cefalométricas existentes de personas nomales. El juicio clinico y la ultima
decision deben ser del orfodoncista. La estrategia para poner bien estos
dientes, es colocar los bordes incisales debajo del nivel del labio supenor. El
uso de multiples alambres garantiza la retencion, se recomienda que sea de
canino a canino tanto en el maxilar como en la mandibula para preservar

esta posicion y prevenir la rotacion anterior. >

7.2.1.- Complicaciones.

Las dificuitades quirirgicas y ortodoncicas, abundan durante el tratamiento
de ia Displasia Cleidocraneal y existe un riesgo ai fracaso de alguno de los
aspectos del tratamiento por o que es posible que prevalezca el
prognatismo. La erupcion de los dientes puede causar dafnados por el trauma
de su exposicion mientras estan en un estado insuficientemente
desarroliado. El levantamiento quirtrgico temprano de un foliculo que rodea
un diente inmaduro puede causar la resorcion del diente. La ligadura en
ocasiones puede exponer, la superficie de Ia raiz del diente y provocar
anquilosis de éste. >



FACULTAD DE ODONTOLOGIA

7.2.2.- Inicio del tratamiento.

Primera etapa.

Periodoncista: Sin tener en cuenta cuando las partes ortodonticas y
quirargicas del tratamiento se llevaran a cabo, el fin del penodoncista es
mantener la salud periodontal y dental, disminuyendo el indice de caries que
presenta, y decidiendo el tipo de restauracidon que debe colocarse
individualmente. La instruccion de higiene oral es importante, concientizando
al paciente. Utilizando también las aplicaciones del fluorurc regulares,

durante las visitas subsecuentes. %

Segunda etapa.

Ortodoncista: El tratamiento empieza a Ia edad dental de 7.5 a 8.5
anos en la que normalmente el paciente tendra entre 10 2 11 afos de edad.
En general, los primeros molares permanentes tendran la erupcion en ambos
lados del maxilar y ia mandibula. (Fig. 1, Ay C).

Algunos de los incisivos permanentes estaran 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 conformar para traccionar los dienies, el

ortodoncista determinara que tipo y forma tendra, ya que cada paciente es

diferente entre si ¥
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Tercera etapa.
Primera intervencion quiragica:
La intervencidn quirirgica consiste en.

a. Extraer los dientes temporales anteriores.

b. Extraer todos los dientes supemumeranos.

c. Exponer los dientes incisivos permanentes (el desarrolio de la raiz
debe ser dos tercios de Ia longitud esperada).

d. Atadura inmediatamente

e. Sutura total del area quirargica.
Cuarta etapa.

Ortodoncista: Se encargara de traccionar los dientes anterores

aplicandc minima fuerza, hasta el plano de oclusion, déandoles una correcta
ornientacion en el arco dental.

Quinta etapa.

Segunda intervencion quirdrgica:

Se inicia a la edad dental 10 a 11 afios.
a. Extraen los caninos y molares temporales.
b. Extraccion de los dientes supemumeranos.

¢. Exponer premoiares y caninos que se van hacer erupcionar.
d. Cierre las alas fiexibles quirdrgicas totalmente.
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Los caninos y molares estaran en una fase temprana, con las raices
formadas alrededor de 1/3 o la mitad de su longitud. La intervencion
quinirgica en esia region se limita por consiguiente al levantamiento
quirtrgico de cualquier diente supemumerario existente, junto con los dientes

temporales asociados. &' %

El desarrolio de las raices habra aumentado alrededor de dos-tercios
su longitud donde habra sido conveniente la erupcion activa. Si no han
erupcionado los molares permanentes, se eliminard hueso para conseguir
seguir la erupcion a un plano oclusal adecuado.

Sexta etapa.

Ortodoncista: El ortodoncista se encargara de traccionar ios caninos
y premolares al plano de oclusion, logrando una cormrecta alineacion y
oclusion al final de esta fase. Todos estos procedimientos normalmente se

llevan a cabo simultaneamente en el maxilary en fa mandibula.®

7.3.- Lineamientos para el diagnéstico, prevencion y

tratamiento que se propone

Prnmeramente es necesario realizar un diagnéstico oportuno y temprano,
para poder decidir que tipo de tratamiento es mas conveniente para cada

paciente

El diagnéstico se basa en un examen y exploracion clinica de:

1.- Craneo, cara y claviculas, evaluando la movilidad de los hombros.
2.- Examen oral para comparar el estado de la erupcion de la denticion
y la edad cronologica del paciente.
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Es necesano contar con auxliares de diagnéstico como el examen

radiografico, para confirmar el diagndstico, este incluye:

-Radiografia de torax

-Radiografia antero-posterior

-Radiografias laterales de craneo (cafalometria).

-Radiografia panoramica

-Radiografias penapicales y oclusales para determinar el numero,

tamaio, y posicién de los dientes supemumerarios.*

Dentro de la prevencion es necesarnio:

-El consejo genéticc es muy importante ya que por cada embarazo
tienen un 50% de presentar el sindrome.

-Prevenir las infecciones respiratorias frecuentes.

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

No olvidando la prevencién estomatolégica, que se basara

principalmente en:
Fase I
- Técnica de cepiliado adecuada.
- Aplicaciones pendédicas de Fluor (cada 6 meses).
- Colocacion de selladores de fosetas y fisuras.
- Toma de radiografias panoramica al menos una a los 6 afos y

radiografias penapicales.

Fase restaurativa: Donde se realiza Ia eliminacion de caries.
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Fase preventiva: Que consiste en un control radiografico penddico, con el fin
de evaluar la cronologia de formacion de los dientes pemmanentes,

principalmente las raices y ia guia de erupcion de cada diente.

De igual importancia es evaluar e nimero de dientes
supermumerarnos, y su localizacion. Como minimo la toma de una radiografia
panoramica sera a la edad de 6 anos. Lievando un control por medio de
radiografias penapicales confornme a la aparicion de cada diente en boca, con
el fin de poder ligar cada diente segin su secuencia de erupcion, utilizando
un tratamiento mas conservador. %

Se realizan trazados cefalométricos para evaluar la direccion del
crecimiento y si el paciente tendra una Clase Ill verdadera o un
pseudoprognatismo. En caso de ser una Clase il verdadera, se realiza un
tratamiento ortopeédico, para estimular el desarolio del maxilar.

Dentro del tratamiento ortodéncico-quirtrgico:

Primero se realiza el aparato basico, que sirve para traccionar los
dientes. La traccion de los dientes permanentes se lleva acabo segun la

secuencia normal de erupcién.

El tratamiento se realiza en tres fases quirurgicas: Primero seran los
incisivos anteriores a la edad de 7 a 9 afos, posteriormente los premolares a
la edad de 9 a 11 y por ultimo la zona de caninos a la edad de 11 a 14 anos.
Cada una de estas fases se realiza simultaneamente tanto en el maxilar
como en la mandibula, extrayendo los dientes temporales, los dientes
supemumerarios y exponiendo las coronas de los dientes permanentes para
la colocacion de brackets o un botones para ligar y traccionar dichos

dientes.®?
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CAPITULO 8 “PRESENTACION DE CASO
CLINICO”

Paciente femenina de 10 afios 8 meses de edad, es remitida por medio de
la escuela primaria donde asistia, a la Clinica Penfénca Azcapotzaico
*Victor Diaz Pliego™ por presentar caries de il grado y Clase il dental,
ademas de no haber mudado sus dientes. "

Lugar de origen: México D, F.
Historia clinica.

En jos antecedentes personales no patolbgicos: Su madre refiere que
durante su desarmolic no presento algin padecimiento importante, ha sido
intervenida quirGrgicamente una vez a la edad de 4 afos pama la
realizacion de una amigdalectomia y no presenia ninguna alergia. Refiere
que hace dos semanas presento una infeccion fuerte en la garganta por lo
que visito al Médico General. Actualmente la paciente no refiere ninguna
enfermedad, ni se encuentra bajo ningin tratamiento.

Antecedente heredo familiares: Se detecta que su madre presenta
algunas caracteristicas clinicas clasicas de la Displasia Cleidocraneal
como son: estatura baja, hombros caidos, manos pequenas y ademas ia
falta de algunos organos dentarios. Menciona que tiene otro hijo con la
ausencia de erupcion dental permanente.

Exploracion fisica: Se observo que puede aproximar los hombros hacia
ia linea media mas de lo nomal, hombros caidos, es de baja estatura
131cm, base nasal ancha, con el puente nasal un poco deprimido (Fig.
8.1).
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Exploracién dental: Presencia de denticion mixta con solo el 1er. Molar
inferior izquierdo, retencion de dientes temporales anteriores, Mordida
cruzada posterior y anterior, mordida abierta, linea media desviada hacia
la izquerda. Baume i, Ciase lii molar y canina, piano mesial exagerado,
supraversion del canino. (Fig. 8.2).

Fig. 8 2 Exploracion dental.

El maxilar presenta un arco en forma de “V™, 10 érganos dentarios,
no existe ningGn diente pemmanente y los incisivos centraies se
encuentran mesiopalatinizados, La mandibula presenia un arco en forma
ovoide, con 11 6rganos dentarnos, presentando el primer molar inferior
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izquierdo y caries de segundo grado en los érganos dentarios 55, 64, 65,
74,75, 85.(Fig. 8.3).

ig. 8.3 Arcada supesior y arco infesior.

Después de haber realizado la historia clinica se sospecha de que
padece Displasia Clexdocraneal, se le informa a la madre de la paciente,
elia refiere que nunca le habian dicho de ninguna alteracion.

Se le realizan estudios imagenologicos: Ortopantomografia,
radiografias oclus’ ~ lateral de craneo. Asi como la toma de modelos de
estudio y fotografias .

Se prosigue a la etapa preventiva estomatologica comos es; Fase |
(profilavas, técnica de cepillado, controles personales de placa asi como
aplicaciones de Fluor, y colocacion de selladores de fosetas y fisuras). La
etapa restaurativa; eliminacion de las caries.

Dentro de este iempo se realiza analisis fotograficos, modelos de
estudio, radiograficos y cefalométrico,

Los datos que obtuvimos en los analisis fueron:
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Analisis fotografico.
Frente Fig. (8.4 A)

Simétrica

Labio superior hipertonico.
Labio inferior hipotonico.
Dolicofacial.

Configuracion de los labios.

Tercio facial inferior es un poco mas largo.

Presenta una sonrisa agradable. Fig. (84 B)
Perfil Fig. 84 C)

Perfil convexo Incompetencia labial en posicion de descanso.
Lateral Fig. (84 D)

Presenta un angulo nasal de 99°.

Distancia mento- cervical es de 23mm.

Fig. 8.4 Analisis exira-oral.
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Andlisis de modelos.

Presenta retencion prolongada de dientes temporales, clase ill dental
8mm, asi como una mordida abierta anterior, mordida cruzada posterior
(Fig. 8.5)

Fig. 8.5. Modelos de eshdio.

Anadlisis radiografico.

Ortopantografia y oclusales: Se observa la retencién prolongada de los
dientes temporales, los organos dentarios permanentes, dientes
supemumerarnos tanto en el maxilar como en la mandibula, guia de
erupcion de los anteriores esta alterada. (Fig. 8.6).

Lateral de craneo: se observa una hipoplasia del maxilar, un
crecimiento mayor de la mandibula, asi como la mordida abierta, al igual
que en la radiografia ortopantomografia se observan los dientes
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supemumerarios y los dientes permanentes retenidos, también se
observa la sutura lamboidea (Fig. 8.7),

Fig. 8.7 Lateral de craneo.
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Analisis Cefalometrico.
Su realizo el trazado cefalometrico de Jaraback, donde el resultado
que sobresale, es que presente un crecimiento mandibular postero-

anternor.

DIAGNOSTICO.

- Paciente femenina de 10 afos de edad

- Presenta Displasia Cleidocraneal

- Clase Il dental y esqueletal

- Retencion prolongada de organos dentales.
- Presencia de dientes supemumerarios

PLAN DE TRATAMIENTO.

- Realizar protraccion con mascara Facial de Dalairer combinada
con un aparato fijo “tomilio Hayrax™ sin activar.

- Quirdrgico para eliminar los dientes supemumerarios.

- Ortodoncico para realizar la traccion de los dientes permanentes y
su correcta alineacion dental.

- Constante revision clinica para descartar un posterior tratamiento
ortodontico-quinirgico.
OBJETIVOS.

- Ulevar al maxiiar a una posicion mas hacia adelante.

- Evitar que los dientes supemumerarios degeneren en alguna
lesion quistica o que interfiera en le erupcion de los dientes permanentes.
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- Lograr un mejor funcionamiento masticatorio, que permita una
ammonia integral del aparato estomatognatico.

- Erupcion de los dietes permanentes

- Dar un mejor aspecto facial a la padiente.

PRONOSTICO.

TRATAMIENTO.

- Utilizacion de tonillo Hayrax y mascara facial, para adelantar el
maxilar

- Colocacion de coronas en los caninos y bandas en los
segundos molares. (Fig. 8.8)

Colocacion de la mascara facial: Se colocaran ligas de 16 onzas para
iniciar, posteriormente se iran cambiando de medida hasta que llegue a
una posicion mas aceptable el maxilar (Fig. 8.9, 8.10, 8.11, 8.12, 8.13).
La mascara facial estuvo en revision aproximadamente tres meses,
después se pierde contacto con la paciente a causa de que enfermaba
constantemente de la garganta. El caso se refoma después de media afio
y la paciente se encuentra sin la utilizacion de la mascara facial, se
prosigue con el tratamiento de proteccion y se decide activar el tomillo
cada 3er dia por 3 semanas con €l fin de descruzar la mordida (Fig. 8.14,
8.15).
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Fig. 8.10 Mascara Facial y igas de 16 onzas de %%

Fig. 8.11 Colocacién de tomilio.
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Fig. 8.14 imicio de Iz adiivacion del tomillo y cambio de ligas a2 %



Fig. 8.15 Después de activar el tomillo por tres semanas.

Una vez que el maxilar se encuentra en una posicion mas estable
se determina que la paciente necesita un tratamiento mas completo para
eliminar todos los dientes supemumeranos, traccionar los dientes
permanentes y hacerlos erupcionar llevandolos a un plano de oclusion
mas adecuado. Este tratamiento no puede ser realizado mas que por un
espedialista, por lo que se decide remitir a la paciente al Instituto Nacional
de Pediatria (INP), donde le podran ofrecer el servicio.

En el INP se le estan realizando estudios en el area de genética,
cardiologia, audicion y estomatologia (imagenologico, Fig. 8.16, 8.17,
8.18, 8.19, 8.20, 8.21, 8.22), modelos de estudio (Fig. 8.23) y fotografias
intraorales (Fig. 8.24), exiraorales Fig. 8.25) hasta el momento se le ha
diagnosticado un soplo cardiaco.



Fig. 8.17 Carpal y pie
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Fig. 8.22 Extremidades inferiores.
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MODELOS DE ESTUDIO Y FOTOGRAFIAS ESTRAORALES E
INTRAORALES.

Fig. 8.23 Modelos de estudio
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En el area de estomatologia, se le ha retirado la mascara facial, ya
que la protraccion ya era la requerida, se le restauraron piezas dentales
con resinas y colocacion de selladores, el tratamiento ortodoncico y
quirurgico, se realizara en 2 fases:

La primera fase se realizara en la zona de los incisivos anteriores,
colocando una protesis en dicha zona con €l fin de no causarie un trauma
psicologico, esta contara con aditamentos para realizar la traccion de los
dientes permanentes, hasta llevarios a un plano de oclusion adecuado. Se
realizara la cirugia con anestesia local.

La segunda fase se realizara en la zona de caninos y premolares
con la utilizacion de un aparato para traccionar los dientes.

En la actualidad el tratamiento ortodoncico-quinirgico se encuentra
programado después de que se le realicen los diferentes andlisis
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 cardiologia.
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CONCLUSIONES

El conocimiento de la existencia de sindromes es necesario ya que
requiere de varios cuidados por parte del Cirujano Dentista y la remisién
del paciente a los especialistas adecuados.

El sindrome de Disostosis Cleidocraneal se presenta en una de
cada 10.000 personas nacidos vivas en México, aunque la frecuencia
aparentemente no es muy alta, el Odontélogo general debe tomar en
cuenta que tiene manifestaciones bucales muy especificas, que en
determinado momento pueden interferir en la realizaciéon del tratamiento
dental.

Las manifestaciones se presentan desde el nacimiento, que es
cuando debe realizarse el diagnéstico; sin embargo, existe la posibilidad
de que no suceda hasta edad muy avanzada. Estas caracteristicas,
muchas veces son ignoradas por el médico y odontdlogo general, sobre
todo por el mismo paciente, que no manifiesta inconformidad con su
apariencia fisica y mucho menos con su salud dental.

Efectivamente la atencion de estos pacientes debe realizarse de
manera interdisciplinaria de acuerdo a cada uno en particular, con las
siguientes especialidades: pediatria, ortopedia, otorrinolaringologo,
cardialgia, genetistas, ortodoncia y cirugia maxilofacial, sin olvidar la
participacion del cirujano dentista de practica general.

El odontopediatra también juega un papel muy importante en el
diagndstico 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 ofrecerie un
tratamiento conservador y menos traumatico.
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Sin embargo, cuando se diagnostica hasta la edad adulta, se
tendrd que dar a los pacientes un tratamiento mas convencional, como
seria la extraccion de los dientes supemumerarios, y/o permanentes, ya
que estos pueden causar quistes, finalmente se colocara una prétesis
total o parcial dependiendo el caso que se presente.
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ANEXOS
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