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PROLOGO

La Disostosis Cleidocraneal, es un tema de mucha im=-=-
portancia, aunque no es muy frecuente el padeécimiento, si es
muy importante que tanto el cirujano dentista como el médico
general, sepan diagnoéticar y valorar correctamente.

Este tipo de padecimiento trae acompafiados diferentes
trastornos del desarrollo y crecimiento, tanto en sué astruc
turas 6seas como en sus manifestaciones orales (se reportan-

alrededor de 100 malformaciones Bgeas asoc

La enfermedad afecta los tejidos dentales que algunos
. autores la denominan "Distrofia Osteodental®.

El counccimiento de este tipo de alteraciones tiene -

“.’dentro de la Odontologia una importancia primordial, ya que~

.como podemos . ver, presenta manifestaciones que afectan el ==

 sisEéma estomatolégico {estogmitico) .

Alvamas.aslooalivar aon ai ntomatolaafa.extrasamisl

‘tica’ que“incluyen misculos andmaios e involucramisnte del

nds iadiy#lafﬁélér42a¢i§n’de,estaﬁédférmédad'jaﬁgue,deigiicé-f




dependerd el tratamiento a segquir para la prevencifn de com~
plicaciones posteriores, dependiendo también del sitio y gra
do de afeccib6n, por ejemplo: si contamos con dientes incluidos
(que en la mayor parte de los casos con Disostosis cleidocra
neal se encuentran), tenemos que valorar 1a posicién del --
diente ya sea para su extraccifn o para su erupcién por me--
dio de aparatos ortoddnticos, ya que el hecho de estar in- ~
cluidos va sea temporal o permanente nos ocasiona formacibn-. .
de qﬁistes, 0 una eventual osteomlelitis que con un mTnimo -
traumatismo, podria ocasionar fractura de la mandfbula.
También deben evitarse los traumatismos craneales en-
éstos pacientes ya gue presentan fontanelas abiertas, aun en,'
la édad adulta, asf como tambidn se encuentran sbiertas las-
',SQEﬁras o uniones craneales. '

_'Por ser estos pacientes de inteligencia normal, es --




INTRODUCCION

La Disostosis Cleidocraneal también llamada disosto--
sis cleidocraneal de Marie y Sainton, asi como disostosis mu
tacional, es una enfermedad generalizada del esqueleto, que-
debido a un retardo eh la osificaci®én de los precursores --
6seos membranosos y cartilaginosos. 'Su nombre deriva de los

A T B d mmn Al v id o e md S v AT A& - 3 -
datos clinicos més caracterisiicos del sindrome, la aplasia

* o hipoplasia de una o ambas claviculas, el aumento exagerado

del difmetro transverso del créneo, y la osificacidn retarda

da de fontanelas y suturas.

. Se han reportado alrededor de 700 casos (segln litera

tura norteamericana y 800 casos segin literatura francesa) -
que. han sido motivo de mdltiples revisiones y anﬁlisis. Su-

dlstrlbuctén es mundlal Yy su LﬁCldEﬂCla es desconoulda.

vEl patrén heredltario del sfndrome es. autosdmlco domi'

qué nivel genétic esta la afeccién (locus gen— Ac nw:kﬁnn)‘; ;

L Log pacmentes ‘con” dlSOStOSiS cleldocraneal tlanen en—7




general un pronSstico favorable ya que no tienen déficit in-
telectual y su promedio de expectancia vital es normal. No-
obstante, las complicaciones debidas a las malformaciones -~
Gseas y la osificacién retrasada modifican el pronéstico pa-
ra funciones estéticas por ejemplo: compresiones vertebrales,
hernias discales y lesiones radiculares.

Los pacientes que presentan displasia acetabular y el
cuello feworal corto podrian predisponerse a luxaciones g =-
subluxaciones de la cadeva.

Otro aspecto es el de retraso o ausencia de la segun-~
da dentici6n por lo que la conservacibn de los dientes desi-
‘duales en buen estado para evitar la excdoncia, es cohveniqg
te.

En cualquier caso, el dlagnﬁstlco precoy del padec1——
:mlento b4 la v1q11an01a perlédlca permltlrén un tratamiento -

'pre entivo. oportuno y adecuado.




DEF I NICION

El nombre de disostosis cleidocraneal, fué dado por -
Marie y Sainton en 1897, por lo cual el padecimiento también
es conocido como enfermedad de Marie y Sainton, asi como tam
bién disostosis mutacional, nombre dado por Rhinehart y Sou-
le, ademds es denominada créneo cleidodisostosis.

Macrie y Sainton fueron los primexos
”éobre:

1.~ Varios grados de afecci6n de una o ambas clavicu-"

las. | .

2.~ Desarrcllo exagerado del di&metro transverso del~

créneo vy retardo en la oszftcac15n de las suturas,
3. Defectos en la denticidn. (Dientes incluidos su-~

pernumeraxrios, retraso en la erupcién, etc.).

- Transmigi6én hereditaria.

DISOéTOSiS:Q'ESZhha 6éific§¢i6n,aeféC€ﬁbsé;zdéfectos—

ncla de la mandibula'




va a existir erupcitn tardfa de los dientes permanen— e

tes, se presentan dientes supernumerarios retenidos, algunos

.de &stos pueden estar en relaci6én con quistes foliculares.

Va a presentar afeccibn en pelvis y en otras partes

o gue veremos m&s adelante.




DIAGNOSTICDO

El Diagnéstico de esta entidad patolégica es fécil -
de elaborar, ya que el cuadro clinico es caracterfstico.

Asf como en el siglo pasado los médicos disponfan -
Gnicamente de la técnica semioldgica para llegar a un diag--
néstico, éstos son: inspecciﬁn,.palpaciﬁn, percucibn, auscul
tacidn y anamnesis previa, el médico dispone en la actuali--
‘dad del precioso auxilio de los rayos X, la radioscopla, aéf”f
como también de log numerosos estudios de laboratorio y gabi‘
nete.

En la disostosis cleidocraneal, los estudios de laho-
;rﬁtnria son. normales v no avortan ningdn.informe al padeci~-
miento a excepcitn de que venga acompafada de otras altera-~
" ciones,

El éstudio radiolégico Gseo gn‘ggnepal u . odontol8gico

asenta molesti ;o dolor, presencma de fontane'

(El hallazgo de un créneo bldndo en un recxén nacido -;J

el dlagnéstico dlferen01al de la discstosis ﬂlezdoﬂ-  ,‘”




Créneal con osteogénesis imperfecta, condrodistiofia caici -
ficante y la hipofosfatasa.

La pignodisostosis de Maroteaux y Lamy, también el as
pecto radioidgico del craneo, con numerosos huesos wornianos
es muy semejante a la imagen del craneo en la osteogénesis -
imperfecta. La confusién con raquibiswo o hidrocefalia no -
estd justificada.

Aunque o1 aspecto es caracterfstico, la braguicefalia

B T - T ot |
MOELDAMLLA LLViieiid 7 o

S ¥ la piotu csisg, i -

'filis prenatal, acondroplasia, hidrocefalia y pignodisosto -
sis. La premaxnila deficieﬁte puede verse en el sindrome de-
_Apert, en la disostosis craneo facial. La depresifn del =-
_puente nasal $e ve en la displasia ectqdérmica Y envla sifi-
lis prenatal.

La imagen de los hombros puede verse en iés rédiggra—

ffas intrauterinas o natal, la verdadera apertura (disosto~=




Disostosis MGltiple

Displasia Condroectodérmica
Diéplasia Fibrosa Osea
Displasia Metaficiaria Familiar
Himperostosis Cortical Infantil
Osteodistrofia por Irradiacién
Osteogénesis Imperfecta
Ostecomalacia

Ostécpetrqsis'




EYTIOLOGIA

No se conoce la causa del trastorno, solo se dice que
es ocasionado por malformacidn congénita las cuales pueden de
berse a:

a) .~ Alteraciones Cromosémicas

b) .~ Mutacién de un gen O un par de genes

¢} .- Herencia Multifactorial

d) .- Agentes mbhientales

e) .- Causas desconocidas.

ALTERACIONES CROMOSOMICAS

e o b3

AUM&L0 de cromosomas en la especie humana es de 46;

Bk
EVEN

'.44~autqsomas ¥y 2 cromosomas sexuales: XX en la nujer y XY en-
“el hombre.

1~
rcmcscm.._, S yuucmub

e anlsmos de_la morfogénesi

”Dentro de 1as alteracxones numéricas mds conocidas




tdn las hipeploidias v en éste arupn 1os mas frecyentas son:-—
las trisomfas o sea un cromosoma extra de un determinado par.

La trisomfa mas comdn es la del cromosoma 21, que cau
sa el sindrome de Dawn.

Otro ejemplo de alteracién numérica, pero por ausen---
cia de un cromosoma (hipoplidia) es la monosomia del cromoso-
ma X que produce el sindrome de Turner.

Entre las alteraciones estructurales se encuentran el
$Ihdrome de maullido de gato (Du-cri-cc-chat), que se debe a -
‘la eleccion parcial de los brazos coirtos del cromosoma ndmefo‘

--¢inco.

MUDACION- DE UM RN 0 TN DA NE  ORNRG
[ iV A OLUN IR U B S SRR W A RN R R ~ L SLNAS

Los factores hereditarios o genes que determinan to -

‘das ‘las caracterfsticas de las personas, las. encontramos por~.

‘Cuando un gen muta, se altera la secuencia de amino&=

ipéptido 'y en consecuencia la funci6n de la pro-.




teina correspondiente. La manitestacidn de ésta ancmalfa go-
neticamente funcional es en diversos organismos y sistemas o
bién malformaciones congénitas.

Hay enfermedades en las que basta gue se altere un so
lo gen para que la anomalia se manifieste a pesar de que el o
tro gen del par se encuentre normal:. IEstas sc determinan an
tosfmicas dominantes y se transmiten de generacién en genera-
¢ibn con un rigsgo del 50% para cada hijo de heredar la enfer
" medad del progenitur afectadc. £n ctres casos nara due el su
jeto manifieste la enfermedad o la alteracifn se necesita que
ambos de un par sean anormales. DBstas enfermedades se cono -
cen con el nombre de autostmicas recesivas, los padres de los
-sujetos afectados clinicamente sanos y los hijos son los en =
fermos en un 25%.

Debiﬂo a que se necesita que coincidan dos genes anor

: males del mlsmo par en un solo :u;e*o para que. se manlfleste~f

Lento. e‘ rlesgo DdL'v;! ,' ,en$crn dades au

S Vd&'eSLa _reprcsentada por 10q

;muta'te »e encuentra en alquno de 108 cromosomas sexuales, gess T

B ralmente @” el cromosoma X y el mjemplo més con001do de una




entermedad recesiva ligada al cromosoma X es la hemofilia.
Por otro lado existen defectos en el desarrollo cau-
sados por varios genes (poligénicas) en los que también influ
¥é para que se manifiesten la presencia de factores ambienta-
les por lo cual se les conoce con el nombre de multifactoria-
les.
La mayorfa de las malformaciones mis comunes corres -
porden z @ste tipo de hereacia Y entre ellas se encuentréh el
'EiaUra labial y paladar hendido, los defectos del cierre‘déi~
tube neural (anemcefalia), (miclomeningocele), la luxacién =

congénita de cadera, pie de bott.

“AGENTES AMBIENTALES

Se sébe‘que.mﬁltiples agentes fisicos, quimicos{ bip¥

Lvldgicos,‘




del embridn.

4.- Los agentes que afectan el desarrollo embrionario

generalmente no producen efectos clinicos en el -

organismo maternal.




AGENTES F1S5SICOS, RADIACICHNES

T.as condiciones ionizantes los rayos X, son capaces -
de interferir en el crecimiento intrauterino normal y, produ-
cir malformaciones, retardo en el crecimiento, muerte embrio-
naria y déficit funcional postnatal; si se utilizan en dosis~
altas muy superiores a las empleadaé normalmente para diagnés
tico radiol@gico.

De cualquler forma es conveniente evitar La exposi -
éién a los ravos X va que se ha observado una mayor 1n01den -
cia de enfermedades malignas e€n hijos de madres que re01ble -

ron radiaciones durante el embarazo.

A continvacifn se citan las teorias del efecto biolé--

nlpa:ﬁeg;miatpacﬁb@pé$ déf1a ¢é;u;§;f‘




4.~ TEQORI2 DEL Gorpg DIRrCTo OESZAR y ALTENBURGER: Es

Necesario yp Cierto nimero dge golpes o impactos -

directos en la c€lula, Para prodqueiy deterioreo .

bioldgico.

RADIOSENSIBILIDAD DE Las CELULAS

o,

1,- Céldﬁsembrionarias
2.~ Células genéticas

3.~ Formadorps de oz

lulas; medula Osea.

4.~ C&lulas epiteliales Y endotelialeg .

5.~ Célulag de tejide conjuntive

c B Células tubulareg renales

7L~.Células Oseas

8.~ Células ncrviosas

muscularag




mREMPERATUR A

Existen evidencias sobre todo en animales de experi -
mentacidn, de que la hipetermia puede influir en el desarro =
1lo normal del embrién y recientemente se ha observado una po
sible relacién entre hipertermias elevadas y prolongadas Y de

factos en el cierre del tubo neural.

AGENTES BIOLOGICOS

El virus de la rubeole es un agente teratdgéno que -

_1nh1be Pl creclmiento celulaxr y causa necrosis. ‘La suscepti~
kbllidad del embrién estd en relacién a la edad gestacional en-
el momento de la lnfechdn maternal. Eix gewaral se-aéemﬁa -
>Quemel riesgo de que el embridn est& afectado es de 50% si la

"1nfecc16n se produce en el primer mes del embarazo, del 22%

1formaclones es” Caldbucﬂinu*uv =

ntre ok ag utfés infeccmso no virales, el “toxoplag




ma de Gondise reconoce como teratégeno y produce hidrocefaliga,

microcefalia, microftalmia y retraso mental.

FACTORES MATERNOS

Las enfermedades maternas end6crinas o metabdlicas . -
‘pueden afectar el desarrollo del embrién. Asi se sabe que la
inc idenc1a de malformacxoncs congénitas en hijos de madres . =~.

P

[

gue en la poblaci6n normal, en &stos productos es frecuente -
‘observar defectos en el sistema nervioso central vy en el car-

diovascular.

. MUTACIONES  DE NOVO (ESPORADICAS).

b e e d ones Ra nAvn




CUADRO CLINICO

En el momento de nacer, la osificacién de los huesos-
de la b6veda craneana estd tan retrasada que las fontanelas =
son excesivamente grandes y las suturas aparecen muy abiertas.

Se desarrollan grandes tuberosidades en la regién ==
frontal, parietal y occipital, vy el craneo adopta una morfolo
gia globosa, a veces a manera de bollo y una depresidn a 1uv -
iérge de las suturas coronarias y sagital,

. Los huesos faciales son hipopldsticos y pueden faltar
los senos maxilares u otros senos

El paladar es ojival y en algunos casos existe fisura
paiatlna. .

l crecer el paciente, la osificacidén de los hUPSOa.'
“de la boveda craneal progresa con lentitud, hasta el punto da

nt: nelas. Dueden per ,r abxertas hasta la edad ay




tan, pero en ocasiones el seno frontal puede ser extraordina-
riamente grande, los huesos nasales, lacrimal y malar pueden-
faltar en parte o por completo.

La altura orbitaria puede ser mayor comparada con la-
anchura y los bordes orbitarios pueden sobresalir por encima-
de las cuencas,

Puede verse un exoftalmos moderado asociado con un pe

soldrbital deprimido.

La nariz es ancha en la base con depresién del puente,

El puente nasal con frecuencia es amplio y aplanado y

~la base de las alas es ancho, el borde nasal invertido.

TORAX .

© La disostogis cleidocraneal parece involucrar huesos-.

Algunos pacientes presentan una pseudoartros is con ==

;tejidbaconecﬁivéffibfGSQ




El defecto en las claviculas es el responsable del as
pecto alargado del cuello y de la estrechez de los hombros.
En &ste sindrome existen variantes en el tamafio, ori-
gen e insercién de los mGsculos relacionades con las clavicu~
las, especialménte el esternocleidomastoiden; trapecio, del -
toides y pectoral mayor, aungue su funcifn es buena.
La agenesia de la claviculas es bilateral en el 22%
de lcs caswus a veces la clavfcula ausente en forma  garcial o
-ilotal, estd reemplazada por un corddn {ibroso que a la radio-
iogié simula una fractura. ’
La cirugfa paliativa es necesaria cuando fragmentos -
jcléviculares comprimen alglin nervio. .
Muchas vecos el hallazgo radioldgico causal de la age
nésia clavicular despierta la sospecha diagnSstica.

o 51 apex del torax estd estrechando con laé‘costillﬁs#




rrollo fetal.
La afeccifn de la caja toricica puede manifestarse -
por aumento en la horizontabilidad en las costillas.

Espina bifida oculta en la regién cervical tor&cica--

o lumbar.

Arcos neurales de las columna dorsal y lubar pueden -

fallar en su unién.
Las anomalias musculares relacionadas con la clavicu-

la defectuosa incluyen falta de las fibras anteriores del del

La clavicula defectuosa puede producir irritacién.del

plexo braquial, con dolor y adormecimiento resultantes.

‘ ‘PELV’IS

La ogificaci6n pélvica puede ser incorrecta e incom - -




La aplasia &gl pubis se presenta ein el 103 de 1os ca-
sos, pero la mineralizacién retardada y el retraso en el cie-

rre de la sinfisis es mas frecuente.

DENTAL

~El desarrollo de una denticidn normal, el brote de -
los dientes desiduales se encuentra en una posicién supe}fi -
Clal y no se separan de la cavidad oral por hueso.

TLos brotes de los dientes quccdéncos por el contxarlob
se encuentran cubiertos de hueso; de tal forma que para que -
ésfos dientes hagan erupcién, es necesario que ocurra la reab
"sércién de la cubierta 8sea y el movimiento del diente para -
Cun mecanismo de erupcldn activa.

Los cambios bioguimicos b4 celulares en el epitelio fo

illcular y posiblemente la prealén mecdnica del diente en elug




una cubierta 6sea.

El examen histolégiéo del hueso alveolar removido de-
los pacientes afectados, muestran una trabé&cula densa anormal
con numerosas lineas inversas que indican faces de reabsor --
cién completa.

Los dientes de los pacientes con disostosis cleido -~
craneal han mostrado falta de cemento celular la cual también
“ha sido considerada comp la razén de la falta de erupcidn. -
1sin eﬁbargo ia falta de cemento celular en los dlenLes de pa-l
‘ cientes con disostosis cleidocraneal y que han hecho erupcién,

asi come tambidn la presencia’de abundante cemento celular en

los dientes impactados de paciéntes normales puede indicar -

'qﬁe”falta‘de cements colular cg una caracteristicz del sindre
t;the,'pero no es la causa de la falla en la erupcién.

| Ademés en los dlentes nOfmaTes la eru9015n se prcsen—

ecuenc;a,después de la amp aciédn de la mayoria de -

ceso de erupcxén.;’

Los'dlentes se encuuntran a menudo en distovevs16n.




mesioversién extremadas y algunas veces completamente inver -
tidos o en posicidn oclusal.

No es raro que broten el primero y el segundo molares
permanentes pero el tercero, si existe, puede encontrarse en-
posicién defectuosa e impactados.

Las raices de los dientes impactados estdn con fre -~
cuencia curvadas y torcidas pero el esmalte de la corona sue-
le estar bién formado y, en la wayor v{a de los casecs sin defec
1thé hipopldsicos. La extraccién de los dientes tempuraies uo
ayuda adecuadamente a la erupcién de’ los dientes permanentes-
retenidos.

‘Algunos autores refieren que es. frecuente encontrar -
, ﬁéLe,ci5“ normal de las dientes temporales asi como raraménte
,\énodénéia; ‘ ‘ .

‘ :'En‘ésta caprichosa ‘enfermedad, la falta de reabsor —f

"ré@bdeia&c'podrian explicar'quizé la falta de desarro-‘

los,y el subsmguiente retardo en 1a eruprxén de los reempla—“

i como‘tamb; n’el namero de dlentes supernumerarlos;~"




que existen; no es extrafioc gue muchos de 8stos persisten adn-
en el adulto.

La mayor parte de dientes permanentes suelen guedar -
retenidos en cualquier parte de los maxilares es frecuente -~

encontrar dientes supernumerarios

e

ue no han llegado a brotar..

“QTRAS ALTERACIONES ESQUELETICAS.

Los huesos del carpo y tarso pueden tardar en osifi -
car. '
| A menudo se encuentran epifisis tanto en los extremos
préximal como distal de metacarpianos.y hetatqfcianos segundo

<y quinto. El segundo metatarciano es extraordinariamente lazl

bl,gé'y la epifisis adicional de su base estd aunentado de tama-~
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No existe tratamiento especifico para las anormalida-
des esqueléticas que caracterizan a la disostosis cleidocra -
neal. Es importante el tratamiento de las alteraciones ora -
les no solo para restaurar la funcidn masticatoria si no tam-
bién para resolver los problemas de apariencia asociada con -
€sta cnfermedad, ‘

Kelll ¥ Nacamcto enlistan 165 objetivos del tratqmieg

to de las alteraciones orales de ia disost

como. sigue:
V 1,~ Restablecer la oclusién vertical.
2.~ Reconstruccidn de la maxila estableciendo una o -
clusxdn funcional.
3.~ Mejorar el aspecto y la fonacifn.

_Mejorar el‘bienestar mental del‘paciente.

Estos datos permikiran al grupo guirdrgico determinar .




cuales dientes podrdn ser salvados, los requerimientos de los
procedimientos prostéticos y, las necesidades si las hay, de~-
ortodoncia, cirugfa ortognitica, psicoterapia y estadfo del -
tratamiento.

Con un plan completo de tratamiento, el paciente y =
sus familiares quedardn mas tranquilos y nosotros podemos tfg
bajar con mayor tranguilidad.

Cualquier mandfbula que puede ser fracturada en el --
‘curso de la remocifn de los dientes impactados, con toda se =

ci los

dientes fueran mal manejados.

Una vez que se han manejado los dientes y que la cica
“trizacién se ha llevado a cabo, el hueso resultante es mas .. =
fuérte que antes. El deseo de preservar una dentadura'con bg

se ‘osea, es por supuesto la Drlmera Lon51dexa0163, 51n embar-

9o, aquellos dientes que se encuentran lmpactados ‘en el hueso,,z,fﬂ

oste tom!a mandibular, puea‘se crea: el problema por hiper_




desarrollo de la mandibula y con las t&cnicac actuales pOsiblem_;,nm-
te la cirugfa mandibular sea la eleccién,

En el pasado, el tratamiento enfatizaba sobre la res-
tauracién dental, se ha descrito poco sobre un plan de trata-
miento mas completo de las deformidades dento faciales tanto-
funcional como estético.

Se ha hablado de la extraccién completa de los dien -
tes primarios y permanentes y la colocacidn de una prétesis -
removible, «in embargo el grado de extirpacidn gue acbmpéﬁah;
‘Bste tipo de extracciones y la hipoplasia alveolar preekiﬁteg
te, puede dificultar la retencién de una prétesis, para mini-

mizar‘la pérdida alveolar, se ha sugerido la remoci6n de los=

‘dientes que han hach

1a incersibn de una prﬁtesis‘
" removible.
1Euede requerirse revtsmones quirdrgicas.y prostéticas-

fin.d vque_‘ueda’coﬁtinuar la: erupcxdn den-

dlentea p‘ rmanentbs*pu@den guxarse hacia oclumén a.ceptable,u.‘“

tratamlento puéde'hécérsé:maswfﬁéil:médiani




colocacidn de ligaduras ﬁp;;pau as dircctamente, las cuales -~
permiten el movimiento de los dientes sin que se reguiera la-
exposicién completa de la corona.
El plan de tratamiento que algunos autores prefieren-
incluyen &stas fases:
l1.- Extraccidn simultanea de los dientes primarios y-
supernumerarios con exposicién quirGrgica y colo-

cacifn de bandas ortoddnticas en la denticién pexr

2.~ Coérdinacién ortodéntica activa de la danticidn -
maxilar y mandibulaxr

3.~ Correccién quirfirgica de las deformidades esquelé
ticas de la cara.

4.~ Acabado ortodbntico postquirurgico’y pfoCedimienwfj--f

tos conplementarios de tratamiento.

"El tratamiento de los pacientes con disostosis cleido . °

'el«tratamigntb;-debldo al crec1m1ento j desatrollo anormal:‘n

éstos pacieﬁiés,

pero hay que cunslaerar que el retsrdc en el



tratamiento hasts la exfoliacidn de la denticifn primaria es-
inapropiada.

La finalidad de la fase inicial del tratamiento es la
remociSn de los dientes primarios y supernumerarios, y descu-

brir la denticidn permanente para permitir la colocacifn de -

lo ideal es que ésta fase de tratamiento se inicie -
vguando la corona y aproximadamente el 50% de las raices de -
‘155 canincs y premolares havan calcificado .

Antes de la cirugia y de la cdolovacidn d@ bandas sc -
deben identificar los dientes supernumerarios, medir los dien
tes permanentes mediante el andlisis radiogréfico de la longi
ctud de; arco{ dereste modo puede hacerse la remocidn de los -
vdientés supernumerarios y permanenfes en forma adecuada. La4 
eleccidn de los dientes permanentes gue se vayan a extraer, -

'“dépendéra de la localizacidn y de la deficiencia de la longir

ue‘puede ocaslonar el nﬁmero dm extracc1ones,;7'

c16n completa de la dentmcxén prlmarla so contralndr-f-




ca cuando los dientes permanentes no proporcionan una buena -

Si puede ocurrir la sobremordida mandibular acentuard
la deficiencia en la altura facial y entonces se presentard
un- pseudoprognatismo lo que puede limitar la extrusién de la-
dentici®n permanente dentro del espacio inter-alveolar.

ir 1
1T 4

El difex a extraccifn de lus segundos molares pri-
marios hasta la extrusidén de los molares permanentes puede =~
ser. Gtil para evitar €stos problemas.

Piaden venir nrohlemae con Rcta kratamisns

cién permanente puede resultar afectada cuando se mantiene’ su
- mergidos los precursores primarios, Especificamente puede ~
presentarse anquilosis hipoplasia del esmalte y formacién a -
‘nérmal de la éorona. Conforme avanza el trétamiento, pueden-'
necesitarse_un mayor ntmero de extracciones. Cuando la longi
‘tud:del ar¢o es insuficiente para acomodar los dienteslﬁerma—

" nentes pueden necesitarse mas extracciones para lograr un ar~. .

‘informaci6n es valiosa para el clinico ya que puede alterar ~




desde el principio la finalidad del Lratamiento y PLuueuLm;cu
tos ortodénticos. También es valiosa la informacién acerca-
de la posibilidad y el tipo de cirugfa, para el paciente y su
familia.

Las capas de tejido blandos deber&n de ser suficien -
tes para permitir el acceso a la extraccidén dentaria y la co-
locacién de aparatos, ademds deber& de proporcionar un suple-
mento vascular adecuado a los tejidos duros y blandos, permi-
tir el recubrimiento apropiado del sitio quirdrgico,

. | La hipoplasia deﬁton]vno]ar se acompafa qenérélﬁenﬁe~b.
de una glnglva adecnada e insuficiente profundidad vestibular
por lo tanto la prdctica de un socabado oubpcrlObflCO extenso
puede ayudar a ganar una cantidad adecuada del tejido para el
- cierre.
La recolocacién de los colgajos puede complicarse por

B éi grosor,de los aparatos ortoddénticos y por la amplitud del-

'bargo La téCnlca rewuxere a} mdntEﬂlmlentO de Uﬂ




éampq operatorio seco, lo cual es imposible de lograr cuando-
existen dientes muy profundos.

Hemos encontrado gue la anestesia naso endotraqueal -
general, con hipotensién controlada puede ayudar en &ste tipo
de tratamiento, sin embargo a pesar de la reduccién en la pér
dida sanguinea que se obtiene con ésta técnica, hemos encon —
trado que no es posible aplicar directamente aparatos ortodén
ticos al diente, al mismo tiempo.que se hace la exposicién -~

quirt@rgica.

SEGUNDA FASE DEL TRATAMIENTO

La segunda fase del tratamiento comienza con el movi=

miento del arco interdentario el cual se inicia con la colscg

' ci6n de un arco de alambre de alta resistencia al momento de= -

e cnmnlaka. lasemergencia.del’ dlente

Cuando’ se-necesita, se retienen los sequndos molares-

" 1a ¢éirugfa. Debe evitarse el canb;o de arco de alambre de -




primarios para proporcicnar un soporte a la oclusién vertical.

Con la erupcidn de 105 primeros molares y ¢onsequir -
la oclusi6n, pueden extraerse los segundos molares primarios,
exponerse los premolares e iniciarse el movimiento ortodénti-
co, no se aplica la traccién vertical maxilomandibular hasta-
que el diente emerge y esta bien avanzada la organizacidén pe-

r iodontal; son convencionales las manipulaciones ortodénticas

subsecuentes e incluyen: la correccién rotacional, el cierre-

acie, el nivelamiento v 1la coordinacidén del arco, TLa =

Oy 1AV 4 ¢ SLnaorioen ARl

- [
L1 y PUL L aw

Ccorreccidn de las relaclones dentales clase
éidn.maxilomandibular se limita a pacientes que tienen rela -
ciones esqueldticas dentro de limites aceptables y que no.re-

 quieren correccidn quirdrgica subsecuente. La vigilancia del .

_crecimiento y desarrollo antes y despuds de éstas dos fases -

“de ‘tratamiento, proporciona informacién acerca del cracimien-

~to facial lo cual permite hacer concideraciones sobre correc-

cién del eéqunleto maxilofacial,

ueds observarse varios grados de hipopla

, deformidades nasales y: frontales

“ado. la estrusis

xilar v mandibular. En &ste momento hay que hacer una-




revaluacién del paciente estudiando los modelos anatémicos, -
las radiografias de esqueleto y pelvis, deben evaluarse cua -
tro areas principales del complejo craneo facial, los tercios
medio e inferior de la cara, complejo nasal y la frente.

La informacibn obtenida del andlisis cefalométrico vy
de los modelos anatbmicos puede poner en evidencia tanto la -
hipoplsia vertical maxilar como la horizontal. Las hipopla -

jsias resultan del pobre crecimieniv y desaryclleo de los com -

,;3 2

Te os dento alveolar de la base del craneo v del esyuelstc -~
medio facial.

El anélisis cefalométrico y el estudio de modelos ana
tdmicps permite predecir la cantidad de novilidad que requie-

‘re la maxila para corregir la hipoplasia maxilar.

(]

El célculo del porcentaje de la altura nasal es de im

.portancia para estimar la cantidad de reposicidn vertical que




La prediccién de los movimientos hacia abajo y hacia-
arriba en la reposicién de la maxila generalmente sugiere co-
rreccién del pseudo prognatismo por reduccibn ortogndtica de-
la mandfbula. En ciertos casos individuales puede también -
requerirse la retruccidén quirurgica o el avance de la mandibu
la.

El clinico rambién deberd evaluar los defectos de la-
frente, jos cuales se crean por un rodamiento sobre la sutura

~1 abombamiento frontal.

Los pacientes con defectos sdveros deberdn de conocer

las posibilidades de su correccién en pacientes con disosto -

"gis cleidocraneal, la nariz con frecuencia se observa un cre-
cimiento de las alas de Lal Wanard guc el lesanzamiento‘harﬁ

cia adelante de la maxila puede acentuar la deformidad del re

'borde nasal e ‘incrementar la amplitud de labase de las alas.-

avas at.naCLente de la. necesxdad de noP%a ia

objetlvo de la clrugia es aumentar la altura de 1a1




de ésta regidn cuando se aumentd también la altura facial -
posterior.

Cuando se mantuvo la altura facial posterior y se com
bino con cirugfa mandibular y maxilar, aumentando la altura -
facial antercoinferior aparecif mas estable, de tal manera. -
que cuando se aumentS la altura facial antercinferior, se pre
firi6é la prédctica de osteotomfa sagital bilateral con la ope-
raci6n de Lefort 1, usandc &sta combinacién de procedimiéntns’

quirurgicos, se mantuvo 1:

)

vValores mas ade -
cuados.

Puede obtenerse algln grado de fijacidén vertical ﬁe — 
diénte la correccidn de los pianos vertical y horizdntal de =~
;a maxila, se& han obtenido’varias técnicas para la corféccién;
de los defecios.

‘Lé{ cnica pfeferida es la recientemente descrita por -

¢ chtisme-iiiplantando un:

“e,doce meses}1‘ u

una evaluacxdn




Existen otras muchas areas gue deben de ser evaluadas
by tratadas, muchos pacientes requerirén una fase final de tra
tamiento ortod6ntico para obtener una oclusidn funcional sa -
tisfactoria. La evaluaci6n del estado pericdontal podrd se-
falar la necesidad de tratamiento periodontal posterior, éste
tratamiento podrd incluir la aplicacién de injertos libres . de
gingiva.
rambién podran necesitarse al [inal de &ste ostadfo -
la aélicaalén de prétesis. cuando se requiere 1njerto oseo T
“ escencial, efectuar valoracién radiogrdfica preoperatoria deéf
la pelvis. Para ver la posibilidad de tomar cantidad cual -
'qulera de hueso de la cresta ilfaca: la fécnica quirurgica es
" tandar pueden requariz de ciertas modificaciones. dependiendor .
 udé,ias variantes anatémicas de &stos pacientes debido afque -

éstos pacxentea pueden tener menos px o&uﬂdldad en'el su]cus -

lab' 1, que lo normal, ¥ menos cant1

viévaﬁfiaﬁtér anatémlcas en la_pared late -




ral de la maxila con frecuencia es necesario cortar en situa
cibn alta y através de una porcién mas grande de la raiz del-
cigoma para evitar el dafic de las raices dentarias en la re -
gién de la articulacién cigomdtica, debe tenerse cuidado en -
la pared anterior del-maxilar debido a que la distancia entre
el nervio infraorbitario y las raices se reduce haciendo mas-~
critica la préctica de la osteotomfa, se completa y la maxila
se libera: se requiere Ui injeric grande para mantener a la -
"maxila en su nueva posicidn hacia abajo y hadia adelantc

Usando los registros pre-operatorios especialmente el
anilisis cefalométrico y los modelos anat6micos, es facil es-
fﬁdiar la cuantfa del injerto cseo, Durante la c¢irugfa se -~
“corroborard la cantidad de reposicidén hacia abajo y adelante
dg ia maxila otros factores que gobernarian la reposicitn sdn
"la’relaciones del labio con el insicivo.

eru c16n se prusenta con: frecuen01a despuéb de la-

'tes'en éstos pac;entea.




Los tejidos que cuben jas coronas de los dienied gquc~
no han hecho erupcidn se removieron en la direccidén que se -~
creyo mas apropiada para que los dientes se movilizaran.

Se tuvo cuidado de no movilizar cualquier parte de la
raiz cervical.

Si hubiera un diente supernumerario en localizacién -
profunda dentro del arcada, se descubre, se nueve oclusalmen-

" te y mas tarde se extirpa.

conforme el diente hace erupcidn se pusdc ant

P a éstos pacientes que tendrén buena formacién de hueso”al&eo—"'
v‘lar y el desarrollo de raices ractas. Si no se consigue un -
>7 acomp1emento dental completo y que s€ produzca una buena oclu~
vxiéiéﬁ; pueden UsITSE prévesis fijas o removibles para reempla?
zar a los dientes faltantes.

5i se presenta una relaci6n desfavorable de la wandi~

1 maxilar’debe,qqncehtarse o considerarse la:préctica:




ﬁsta enfermedad a existido desde la antiguedad. Greig

- report6 un crdnec de Neandertal, el cual presentaba rasgos =

de disostosis cleid&craneal. Martin en 1765 descubrif un pa
ciente con osificacién defectuosa congénita de ciavicuias.

En 1871 Scheuthauer hizo un estudio muy meticuloso -~

del sfndrome v con gequridad a 81 se debe su descubrimiento,

L T . 2R U
1 J.(l P .L.lut:;.a UL L

#Gn-~
de la enfermedad como entidad patolbgica, fué hecha por Ma--
rie v Sainton en 1897 {1898} quienes estudiaron a dos fami--
1ia§ afectadas, En una familia la transmisidn fué de padre a

~hijo y en otra familia de madre a hija.

pPointon y Davis (1914), tuvieron una paczente con dl-

sostosis cleidocraneal, su edad era de Zoraﬁos y fué incapéz

de trabaJar de costurera por pr9°entar eplSOleS dolarosos -

azo: 1dle(Ju0 ¥ :!h 1

Aunque ‘la "falla dé\diéhtesvffﬁévtéédhocidé por mu




chos autores no fue hasta 1Y25 en gque Hasse emprendis exlenso
estudio radiogrdfico de los maxilares en la displasia cleido-
craneal, lo que parecif estimular cierto ndmero de investiga-
ciones durante las siguientes décadas, tanto en Alemania como
en Inglaterra.

Jones en 1937 reporto el caso de una niha nacida de -
padres normales, cuyo Gnico defecto oseo era.una seudoartro--

lateral de las claviculas.

b

gig b

ek L A AR .-
QU LEe I AI20

)

‘tos claviculares fueran de mucha o pota significancia, no al-
Vteran el funcionamiento de los brazos o de los hombros, pu- -
diendo tomar parte en trabajos manuales o actividades deporti’
vas, 61 cita a un maletero que fué capaz de tomar grandes ca-

nastes o baules sin diflcultad.

También encontro en una revisifn de la literatura que i

un total de 323 casos, 198 fueron familiares, mientras 125 -

po—— ey I R R U S
Qs uye el Su revision Jue w0s aglel-- -

n.una:- revisién cuidadosa

e 500 casos, colectada de la literatu

Pavis (1954) tuvo un paciente que quien retrospectiva




mente acredi+td gu ancrmalidad
luchador colegial.

Forland (1962) menciono dos reportes de disostosis --
cleidocraneal en los cuales 1la presidn del plexo braguial o -
de la arteria subclavia por los fragmentos claviculares causa

ron sfintomas neurolfgiccs y vasculares
Kaliala Y Taskinen (1962).

Swinton Hall y Baugli en 1970 describieron las comnl

. caciones. tromhoembflicas de las amcrmal

llas cervicales. '

Jarvis y Kats (1974), revisarcn a 40 pacientes con -—
dlSOStOSlS cleidocraneal y fijaron su athClén en un signo —~z‘
k clav1cu1ar previamente no drscrlto, localizado en el ter01o -
Vmedlo»y que consisti6é en una tunelizhci6n de la clavicula, lo .
f éua1‘se presentt unilateralmente en tres de sus pacientes.

’Smith 1976.

esconocido, y no tiene preferencia por sexo, raza o color




Paciente del sexo femenino de 27 anos de edad, en cu-
yos antecedentes familiares relacionados con su patologia, so
lo se tiene datos de bisabuelo materno, el cual se cree pudo-
haber padecido disostosls cleidocraneal ya que se dice presen
taba la fontanela anterior abhierta hasta que muris, (tenfa =~
ﬂaé de 70 ahos de edad).

Padre de 65 afios de edad, de constitucifn robusta, pa.

A atiaatan P L D i T o
Qefe fdranéetes, DOUIC QT U4 Gnos e

(h

dad, padece [lebitis en =
‘'Ms. Is., abuelos paternos y maternos fallecides ignoréndose =~
la causa.

Producto del cuarto embarazo, atendido en su domlcx~~
lio pbr facultativo, cefflico sin compllcac1one s, ret pard Yo
“f’loro al nacer, se ignora el peso, {asegurd el médico sexr p;g'

,ducto normal a Lérmlno, a pesar de presentar el créneoc blandol

AELE meu&a, ia madre” esperab




mal, craneo con caracteristicas clinicas de disostosis clei-=
docraneal y falta de ufias en los dedos de los pies. La pa- -
ciente puede juntar sus hombros en la parte media del torax.
A la exploracibn oral se encontro: en el cuadrante su
perior derecho la presencia de dos premolares, dos molares y-
un canino temporal que servia de soporte a una protésis par--
cial., En el cuadrante superior izquierdo la presencia cen~ -
ftral y dos molares. En la parte inferior derecha, se enconws

- ,
Ll canind

; los dos premolares.y dos molares, y en el =
izquierdo se oncontraban el lo. premolar y dos molares.,

Todos Gstos dientes exan pequefios y estaban tratgdos,
. 1a mayorfa con obturaciones. .

Anbos maxilares son pequeilds ¥ 2 inforior ¢

n
P33
=
g
o]
n
fag
o}

- con ligero prognatismo.

taroposterior.

a sutura sagital std -

wornianos no consol

a moderada de sutur




£l maciso facial es pequeno en relacifn al ramafio del
craneo. Arcos cigométices prominentes; multiples dientes in-
cluidos y el maxilar presenta una clase tres.
COLUMNA VERTEBRAL: columna cervical corrvectamente all
fneaaa con falta de congolidacion de los arcos posteriores'de—
la C6-C7-

COLUMNA porsolumbar cui coceliosis, cbncava a 1a dere

3

Gha 12° -y cbncava a 1a izquierda 4° « nivcl de 1a8 primeras -
lﬁmbares.

Rotacién somAtica lumbar a 1a ‘izquierda © hiperlordo-
ﬁsié 1uﬁbar.
. " Cuerpos - VErLs wrales dorsales con éeparaciones y en =~

fcrmu menos ev1dente dicha separacién_se extiende hasta la ~~

“:uexta o séptlma dorsales €n al segmento Tumbar existeﬂ diver-

taci6n de 1as apbfisis transversas”

e dl$6vblﬁn Oblibua, totalmunte indepén¥F~




El acromifn en ambos lados estd un poco deformadc, el
esterﬁén se observa deprimido en su porci6n baja. Campos pul
monares y silueta cardiovascular sin alteraciones,

PELVIS. Es pequefia notindose hipoplasia del pubis, lo
que determina separacibn de éstos elementos pélvicos. En las
articulaciones coxofemorales los cbndilos estén desarrolladoas
Y existe rotacién del cuello del eje femoral con tendencia a-

MANOS: El1 estade 4

]
3
o
2
3
Y
[¢]
(=
(o3
54
®
o+
o
o
(%
Q
H
el
a

1z edad,
la morfologia general es normal. Ios metacarpianosyy dedos ~
-son _normales, la segunda falange en ambos segundos dedos estd
”discxetam¢n£e pequefia.

PIES CON APOYO.. Hay allus valguws bilatera, con pie -
‘ :plano‘moderado; “Los huesos sasamoidecs son ndrmales Y eh~el;;

primer dedo en ambos lados las falanges primeras son anchas y

MAXILARES. En la ortopa

uni super numerario interponiendose. con los demds,




derecho también se encontraba el tercer molar, del lado iz- -
quierde, 21 canine, cl
ba en posici6n oclusal, y el tercer molar.

I.D. 1l.- En tres sitios fundamentales que son cra
neo, cintura escapular, pelvis, hay cam-
bios importantes que se presentan en la-
disostosis cleidocraneal, y datos frecuen
temente agregados como son: escoliosis -
dorsolumbar, con falta de consolidacifn-~
de los arcos posteriores en la regién to
ricica.

2.~ La desproporcidn craneo.para con dolico-
. cefalia y préminencia mandibular.
3.~ Anomalias en dedos'y cortejos con pie pla
o valyus bilateral,
4,~ Presencia de dientes temporales dientes~

permanentes y un supernumerario inclui=--




TRATAMIENTO: Bajo anestesia general sc 1ievd & cabs —
la extracci6n de 17 piezas dentarias; 16 incluidas y el cani-
no temporal, y se dejaron incluidos los caninos superiores ya
gue &stos se encontraban en buena posicién (19 incluidos en -
total), posteriormente'se colocaron amarres atravesando las -
coronas, ya gque &stas pfezas dentarias no tenfan cusllo, y 5S¢
coloch arco extraoral para ejercer presién en éstos dientes y
hacerlos erupcionarl.

Como consecuencia postquirdrgica se enconiird parcste-
sia mentoniana ya que Se encontraban involucrados los nervios

dentarios inferiores, el hueso se encontraba bastante denso y

1a mucosa oral muy fibrosa.




CASO CLINICO No. 2

J.C.C. No. ée observacién 771.479. Fecha de nacimien-
to 29 de mayo de 1978. Hospital de coronel. Cesarea a las -
38 semanas de gestacidén por rutura prematura de membranas. Ap
gar '8 al nacimiento, 8 a los 3 y 5 minutos.

Antecedentes. de embarazo: primigesta no deseado. Ma--

dre se coloed una ampolleta de Tocofinal (M.R.).
o Anteéedéntes familiares: ambos pédres sbn sanos. Ex&~
men fisico y radiolSgico negativo para disostosis, Tiene un-
tio materno con probable agenecia clavicular derecha (no se -
pudo examinar).

A1 exdmen fisico de lnyrés 5572 10

fute
ay

se¢ aprecia: p
“ ralia 50 ¢m Crédnec 35.5 centimetros.’
Fontanela anterior muy amplia, que abarca prdcticamen

Las. suturas muy

“Ambos pies presentan desviacifn interna de-sus'ter

¢ios anteriores, bilateral




siendo una enfermedad autos6mica dominante con alta -
penetracidn, era dable encontrar antecedentes tamiliares posi
tixos, los cuales no fueron encontrados en los padres, ni por
radiologia, pero existen fuertes sospechas en un tio materno-
que tiene un "hombro cafdo", desde su naclmiento,el cual no -~
pudo ser examinado por residir fuerza de la zona.

los eximenes de laboratorio, salvo los radioldgicos -
que en éste caso, al igual gue todos los descritos por otros-
auwtores, confirman ¢l diagn@stico, estan en limites normales:

El cariograma practicado a ius padres y al nino fué e
normal. Este paciente es portador de pllegue simio bilateral
‘clinodactilia del primer dedo e implantacién alta de ambos -~
Cquintos dedos, lo que confirma gque Gste ex8men puede resultar
ﬁqrmal, habiendo. anormalidad Osea.

Ninguna de las lesiones Oseas de este nifioc son de. so-
: luc1on guirirgica; su pie aducto serd tratado por ortopedlgta

‘:alrededor de los 10 anos de edad 5l tuv1cs; problemas con il

K_;;Améq;g},U‘pesar de ser: prlmipara y con el rcmord;»"




vicular y la particular radiologia, tanto para el créneo,.cla
viculas o como para 1a dismeralizacibn de la pelvis, mds las-
otras patologias oseas (hemivértebras, ple adducto, falta de-

isquiones, etc). ayudaron a simplificar el diagn6stico.




CASO CLINICO No. 3

Ios antecedentes familiares, perinatales y somatome-=
tria de todos los pacientes se muestran en la tabla No. 1l: -~
Ios hallazgos clinicos y radiogrdficos, se muestran en la ta-
bla no. 2, y 3 respectivamente. Todos los casos fueron eva--
luados por el servicio psicologia, encontréndose inteligencia
normal, tErmino medio.

CAS0 A.- Masculino de 6 afios de edad}vquevécudié al'?'”

Médico por presentayr talla haja.

CASO B.~ Femenino de 9 afos de edad cuyo motive de =~
consulta fuf taila baja e hiperlordosis'lum? 
har acompaiada. de dolor.

CASO C.- Masculino de 11 aflos de edad cuyo motivb de-~

consulta fué hipoacusia conductiva secunda-~ .-

‘penéthéntes3pr6FUndas pfatada$;mediahté exo~

‘doncia total de dientes deciduales; |

necobstétricos.

' notdron la agenecia de la clivicula. Fué vis .




to por primera vez en el servicio de psiguia
trfa por conducta agresiva e hipercinesia.
Eﬁ todos los casos se efectuaron; pruebas de laboratg
rio y para la detecci6bn de errores congénitos del metabolismo
cromatograffa de aminodcidos en orina y plasma, mucopolisacé-

ridos en orina de 24 horas con resultados normales.




TABLA No.

1

DATOS GENERALES Y SOMATOMETRICOS

imetro toracmo '(CM)

metro abdommal (CM)

A B C D B
SEXO M Cc M M M
Edad actual (afios 68/12 96/12 1110/12 124/12 133/12
Edad patecna al nacimiento '
dcl. preopocitus {anos 35 40 56 37 ?
del propositus (afios) 28 30 43 33 ?
Consanguinidad parenteral - g o - ?
Pamiliares similarmente
afectados - - n — ?
pmbarazo v IT XI1- 1X XTI
'Edad gestacional (semanas 40 40 40 40 36
Partc eutdsico + + + + +
S Peso al nacmiento (KG‘ 3.2 3.1 3.0 4.3 - 2.3
; L. =




TADLA Nco. IT
DATOS CLINICOS

A B C D E
Facies tipicas » + + + + +
Braguicefalia E + + + v &
Sutura met6pica y sagital
acanalada + + + s
Prominencia frontoparietal + + + %
Sinofridia + + } o
Narinas antevertidas + - o - St
Hipoplasia malar ;+‘ -+ -+ + :;¥>;

- Prognatismo + 4 + + o
Cuello corto + . ;; A -
Hipermotilidad de hombros ‘

.con reunién en linea media =~ + T T T
Claviculas: Agenecia bilateral - S - f— : .
‘Agencia/Hipoplasia unilateral 4+ - - 3 -

i,psfg:hdn largo ‘ - o - +
'Péétqm,ESCaﬁatum ’

o - i

perlordosis lumbar =
‘vidrio de reloj .
crodactilia bilateral de’




TABLA III

DATOS RADIOLOGICOS

A B C D E
CRANEO Braquicefalia + o+ + 4+ + -
Huesos wornianos + + + + +
Sutura met6pica amplia + o+ 4+ 4 4
CARA Hipertelorismo - + + o+ +
Hipoplasia de malares + + + + +
Prognatismo + + + + +
Malposici6n e inclusién de
dientes definitivos en maxi
lares + 4+ o+ #
"TORAX' Agenesia bilateral de Claviculas - - - +
o Agenesia de clavicula derachz - . o -
Hipoplasia de clavfcula izquier . e
da - = 4T -
Agenesia bilateral tercio medio S
clavicular O
Hipoplasia decima asequna costi- . .
1la - = -t -
R ‘Agenesia decimasegunda costilla +  + S R
 COLUMNA  Platispondilia ~ =4 L
" VERTEBRAL Hiperlordosis lumbay ] o 4 +
el Raguisquisis lumbosacra R
Sacro’ hipoplésico | + 4 + +

S PELVIS - Ilfacos dllenuldOS en todos
ELVS ey o Py "

LEMBR Cuello femoxal-corto y ancho
NEERIORESAEn anchamnento;

ud eﬁifiSLS_d‘l*segundo alf_ﬁ
ta‘arplano i o




DISCUSTON. El Adiaanfgstico de

(21}
IEN

sostosis cleidocrancal
en los cinco pacientes descritos, fu€ establecido en base a -
los hallazgos clinicos y radiol6gicos. Para fines de diagnés
tico diferencial se consideraron, de acuerdo a gorlin, la hi-
drocefalia, la pignodisostosis y aguellos padecimientos que ~
cursan con agenesia unilateral o bilateral de claviculas; co~
mo la hipoplasia dermica focal que se acompafa de alteracio--
nes cuténeas tipicas y la displasia cleidofacial que pre#enta

-

agenesia bilateral de cleviculas, wmicrobraguicefalia, hipopla-

s1a de pdrpados y retraso mental,
Estudio exhaustivo de los casos permitié encontrar --
otras alteraciones &seas gue no habian sido descritas previa-

‘mente como componentes del sindrome como la macrodactilia bi-

iateral‘del segundo dedo del pie, la hipoplasia (caso D} -0 =~
; agéﬁecia (casos A,B,C y E) de la decimosegunda costilla y la-
" displasia acetabular en grados variables, mis severa en los =

gasos A, Cy E

egunda denticidn, ‘por-lo- qgue

tes ,eéidualgsjén bugn eéta6bnpar' evitar’

nportancia.




Todns los pacientes aau

y el promedio de edad paterna al nacimiento de los prop6sito

de 40 afios, lo que estarfa acorde a una etiologia autos6mica-

dominante por "Mutaci6n de Novo".




CA50 CLLNICO No. 4

Paciente de 21 afios de edad, que se present§ a la cli
hica debido a gque no se sentfia agusto con el aspecto de sus -
dientes, tenfia los dientes centrales muy pequeiios, fué referi

do al departamento denta

f

para su valoracidn y tratamiento; -
su historia clinica no tenia datos de importancia, El pacien
_te presentd un marcado retraso en el camhic do sus dientes de
sidua;es o temporales. Ia hiztoria familiar fud@ interesaﬁté4
- ¥& guc su papd y su abuBlo presentaron los signos clédsicos de
disostosis cleidocraneal: incluyendo las anormalidades denta-
les, Cada uno de ellos tuvo mlltiples dientes impactados por
‘éxfﬁliaciﬁn total y aplicacisn de placas, el paciente crefa -~ -
Lq&e;éﬁ:tratamiento:ibg a ser solo extracciones dentales y‘"r~

' épiicéci6n de placas, aungue el creia que 8sto era indudable,

‘tenia miedo.y vino a. buscar otraS“opciones. N




El tipo de oclusibn era borde a borde. sus dientes ce
enéontraban en buenas condiciones y el paladar aplanado, las-~
radiograffas intraorales, de créneo y t6rax fueron obtenidas.

Las radiograffas de dientes revelaron la presencia de
mltiples dientes impactados Yy supernumerarios que ocupan por
completo el proceso alvéolar, y el hueso bagal de la maxila y
la mandibula desde el primer molar permanente hasta su contra

lateral similar.

Las radiografifas de créneo laterales mostraron ampli~- .

£aa da las =u ¥ BuTLCr WOINLanos en las uniones Liuntopa
rietales y occipitoparietal.

Las radiograffas de t6rax mostraron ausencia de ambas
" elaviculas Y campos pulmonares normales coh muchos’médulos -—
‘calcificados pequefios.
Se hizo un-plan de trqtamiento dque incluys la remo- -

‘vibn de todos los dientes desiduales, terceros molares impac~-




Hay varios factores gue son dignos de mencionarse: sé
‘lievaron varias capas de mucoperiostio para exponer el proce-
so alveolar adecuadamente.

Los dientes deciduales fueron extraidos facilmente --
sin embargo, los esfuerzos por conservar la mdxima cantidad -
de hueso-alveolar debido a la localizacibn e identificaci6n-
y remocitn de los dientes impactados adecuados results difi--

cil.

n arloctivamente removidos iniciando
- con l§5 ms pobremente formados y los que tenfan una posicibn
més pobre.
- los tejidos blandos intrabseos fueron cuidadosamente=
enucleadﬁé y‘maﬁdédos a biopsia. '
= 1os dientes impactados fuerch ligados con bandas para

'un tratamlenuc ortodéntxco futuro.

C16n 1n1c1a1 para colocar un apéﬁlto‘ae 

porté dlentes y fragmentos denﬁféeﬁbs.f




camente de tal forma guc afn
de cirugia ortogndtica.

percicte la pesibilidad -




S

CONCLUSIONSES

Los pacientes a pesar de tener un aspecto clinico ca-
racteristico pueden adaptarse a una vida normal. No hay uﬁ -
déficit de vida, de funcifn intelectual y fisica, tienen buen
pronésticg de vida.

El hacer esta tesis con este tema me llev6 tiempo pa-

ra recandar datos que afortunadamente encontyé en biblioctecas

P R B I o . e .
VO LLGLUS WE iad VIlAVYEL Diuau W

AULZ0na y TeXas, y acudl ~"

i)

Q&
en demanda de informacidn del departamento de genética de la-

Universidad de Arizona, en donde la Dra. ILynn Hauck Ma quien~

atestigua que no se ha estudiado, o cuando menos no se tienen ,,:
‘reportes de este padecimiento desde el punto de vista genéti-
L .¢o ﬁor'sar tan baja su incidencia y por lo tanto no encontrg-
~5imgch6,matérial en qué basarme para hacer el relato de la étié

{ogla.

erer consecuencias gra---




ves, adaptando posturas correctas y teniendo ejercicios ade-~
cuados,

Los problemas ortopédicos como pie aducto, puecden te~
ner atencibn desde los 10 afios de edad.

Este padecimiento tiene gran interés dentro de la - -
odontologia por sus mﬁlﬁiples problemas orales que presenta -
desde su primera denticifn, ésta puede erupcionar como normal
mente sucede, pero su exfoliacifn, al no haber erupcidn de -~

109 permanentes, &stos pueden llegar a la edad adulta, . (en mi

: c'as;n prnn(jlonarg

i

‘

s

necesita de la ayuda del :}rujano dentista para que &ste efeé
tle incisiones en el parodonto para la erupcidn de los perma~
nentes ya que por la cdad del paciente, ésta se encuentra muy
fibrosa.

Estos pacientes ademds presentan paladar hend:do y -~

a03ival en algunos pa01cntes, paladar pequano Y angosto y ~ ==

R ortopanto ografia va’ a ser de ucha utllxdad

Ev?hechg:de no;tengr”1os,dlentes;pe:manentes»y;quegse




tenga que usar proétesis parciales a temprana edad o permane--
cer mucho tiempo con tratamientos ortodéntices, puede influir
sicolSgicamente en el paciente si no se tiene el apoyoc y la -
ayuda de los padres y familiares, esto llevarfa a ser un pa--
ciente con problemas psicolBgicos, puede presentar dificultad
para abrir la boca, masticar los alimentos y lesiones en la ~
mucosa oral si no se tiene el debido cuidado y aseo de los ~~
" aparatos y de la cavidad oral.

o Todes oches :

walarar w8z 1

cia de los dientes y me sirven de estimulo para ayudar en to--

a impardtanss

do lo mis que se pueda a los pacientes a conservar sus dien~~

tes en buen estado.
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