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P R O L O G O 

La Disostosis Cleidocraneal, es un tema de mucha im-~ 

portancia, aunque no es muy frecuente el padecimiento, si es 

muy importante que tanto el cirujano dentista como el médico 

general, sepan diagnosticar y valorar correctamente. 

Este tipo de padecirnientq trae acompañados diferentes 

trastornos del desarrollo y crecimiento, tanto en sus estruE_ 

turas 6seas como en sus manifestaciones orales (se reportan-

alrededor de 100 malformaciones óse~s asociadas}. 

La enfermedad afecta los tejidos dentales que algunos 

autores la denominan "Distrofia Osteodental". 

El c0nocimiento de este tipo de alteraciones tiene 

dentro éie la Odontología una importancia primordial, ya que~: 

como podemos ver, presenta manifestaciones que afectan el -­

sistema estomatológico (estogmático). 

múscu1os·an6ma1os . . 



dependerá el tratamiento a seguir para la prevenci6n de com­

plicaciones posteriores, dependiendo también del sitio y gr~ 

do de afecci6n, por ejemplo: si contamos con dientes incluidos 

(que en la mayor parte de los casos con Disostosis cleidocr~ 

neal se encuentran), tenemos q11P. valori'l.r 1_¡¡ posici6n del 

diente ya sea para su extracción o par¿1 su erupci6n por me--

dio de aparatos ortodónU.cos, ya que el hecho de estar in- -

cluidos ya sea temporal o permanente nos ocasiona formaci6n-

de quistes, o una eventual osteorniel.itis que con un m.in1mo -

traumatismo, podría ocasionar fractura de la mand!bula. 

También deben evitarse los traumatismos ci:aneales en-

t!Stos paGientes ya que presentan fontanelas abiertas, aun en 

la edad adulta, así como también se encuentran abiertas las-

suturas o uniones craneales. 

Por ser estos pacientes de inteligencia norm.al, es --

;:·E;;~,-~~(:~~~P6~~áliilldad·m~dlca evitX~ 1~: n:eür6sTs ·m:i.tefi1a::_·qüe:aé~énF···.··· .................. . 

sobreprotegido e incapaz de s2 



I N T R o D u e e I o N 

La Disostosis Cleidocraneal también llamada disosto--

sis cleidocraneal de Marie y Sainton, así como disostosis ID.!! 

tacional, es una enfermedad generalizada del esqueleto, que­

debido a un retardo et1 la osificación de los precursores 

6seos membranosos y cartilaginosos. Su nombre deriva de los 

o hipoplasia de una o ambas clavículas, el aumento exagerado 

del diámetro transverso del cráneo, y la osificaci6n retarda 

da de fontanelas y suturas. 

Se han reportado alrededor de 700 casos (segün liter.~ 

tura norteamericana y 800 casos según literatura francesa) - . 

que han sido motivo de m~ltiples revisiones y análisis. Su­

distribuci6n es mundial y su .incidencia es desconocida. 

El patr6n hereditario del síndrome es autos6mico dom!_ 

: - .-

. · .. debido a mutaciones .i:::ecienb~s • 

. El nombre de disostosis cleidocr¡mE:al 
:.i.:::::::.:::2:.:"..~..."..::.::.:.7._.-=..::,..:.::..~:::. :.:~·...::,_ ::...:.::.::~·:..:::.::..:.:~.:::.:.-.".::.::...·...:.~'.:.:..::~~:::..• • ~~ .:.:·.·.-.:-':~ '_; ·-·-•••-• • •••-••-.- -~· ---m-. - , ___ :.. .. :.' .'._ ~ • • ·-·~ • •.; 

·<·: .. ; ;:" .. :. 
·•· .de 'la. enfermedad, .aunque la 1i ter atura. contiene 

'(;,:~(; · :, · oi¡pdones .de paci~~t~~- co.n clav!cuia~ normales · ~,,: 
;;t;-;._.:/;~·(::: ~~-~ .. : ~; '·. . - ' . . " . . . ~'-':-,~:; 
.. , .. ,, -... ~.El;l~gt0ri·i92,·5, .. cói.e.y.:tevine.i9si,¿ Kal1ia1a y·~a:ak.iri'e,!nl.s62),,, ··~·:~:·T~'k 
· .. ~.'~ .... '.'..~.!.}.~,1-;.:~.;~_: .. ~.:5:t ',··.. ;-:,; ,, ... ,_. - :·, . . .. . ·- . . . . 
~zi~'.~E;~;;:~} .. '.:.: •. :: .. ~R~bfd9 a '.~~~·•el pag~cimieÜtq.e~~.-~aro .. rio.,se. haii i1e~~~'.: .... :.·· ··.::: 
:;::;:;:·~···:::iit;;~~stÚdÍS:~ .:d:~~d~· el ·~punto de Vista genético. y :no ;;~e-; sabe . a·:··. ' . 
• r•·· -· - -

·: qué nivel genJuco está la afeoc'i6n ( locQs-gen- Ac. nucleico) ~ 
.· : .,. -

~Os pacientes con disostosis cleidocranea1 tienen en-



general un pron6stico favorable ya que no tienen déficit in­

telectual y su promedio de expectancia vital es nonnal. No­

obstante, las complicaciones debidas a las malformaciones ·-­

óseas y la osif icaci6n retrasada modifican el pron6stico pa­

ra funciones estéticas por ejemplo: compresiones vertebrales, 

hernias discales y lesiones radiculares. 

Los pacientes que presentan displasia acetabular y el 

cuello fl;!ltl1>ral corto podrian preaisponerse a luxaciones o 

subluxaciones de la cadera. 

Otro aspecto es el de retraso o ausencia de la segun­

da dentici<Sn por lo que la conservaci6n de los dientes desi­

duales en buen estado para evitar la exodoncia, es convenie_!} 

te. 

En cualquier caso, el diagn6stico precoz del padeci-­

miento y la vigilancia peri6dica permitirán un tratamiento -



D E P l N 1 C I O N 

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, así como ta~ 

bi~n disostosis mutacional, nombre dado por Rhinehart y Sou-

le, además es denominada cráneo cleidodisostosis. 

sobre: 

Ma..c it! y Sain.Lon fut:Lütt lcz p;:-imc:::o::; cr. poner atenci6n 

1.- Varios grados de afección de una o ambas clavícu-

las. 

2.- Desarrollo exagerado del di<imetro transverso del-

cr.:!ineo y retardo en la osificación de las suturas. 

3 .- Defectos en la dentición. (Dientes incluidos su--

pernumerarios, retraso en la erupción, etc.). 

Transmisi6n hereditaria. 

una osificación defectuosa; ·aefecto -

.. cartilagos. 

1::5p..1.a.>:>;1.Ci ·éoiigeriitu'··y-'ht!i'io:tlitar-ia:ca-,,:.~~~:.:.:c:O:::~ 

(huesedi1os ·_··iÚecjul~;-.··. 
··cránco)~.•-sriba~r:¡~fr-01j~"''·- -

de. l~s senós paranasa­

prognatiámo o una rela 



Va a existir erupción tardía de los dientes permanen­

tes, se presentan dientes supernumerarios retenidos, algunos 

de ~stos pueden estar en relaci6n con quistes foliculares. 

Va a presentar afección en pelvis y en otras partes -

del organí~mo que veremos más adelante. 



D I A G N O S T I C O 

El Diagn6stico de esta entidad patol6gica es fácil 

de elaborar, ya que el cuadro clínico es característico. 

Asf como en el siglo pasado los médicos disponían 

tlnicamente de la técnica semiol6gica para llegar a un diag--

n6stico, éstos son: inspecci6n, palpación, percuc:i6n, auscul 

tación y anamnesis previa, e1 médico a.ispone un la actuali--

dad del precioso auxilio de los rayos X, la radioscop!a, asr 

como tambi~n de los numerosos estudios de laboratorio y gabi 

nete. 

En la disostosis cleidocraneal, los estudios de labo-

.r!lt.nri o i;on normales y no aportan ningún informe al padeci--

miento a excepción de que venga acompañada de otras altera--

cienes. 

El es1::ud_io radiol6g_ico 6s_eo en general u 

.d~. est:~ .. ;padéciffiiento.~ .. es 
. . ' ' ~ 

las. cla'll!CUlas; 

delante en la part;e 

o dolor, y p:i::esencia 



craneal con osteogénesii:; imperÍecta, condrodist.rofia caiC"i -

ficante y la hipofosfatasa. 

La pignodisostosis de Maroteaux y Larny, también el a~ 

pecto radio16gico del craneo, con numerosos huesos wornianos 

es muy semejante a la imagen del craneo en la osteogénesis -

imperfecta. La confusión uon rdqu.it:lsmo o hidroct:falia no 

está justificada. 

A•.m'JlH' "'l ;rnpP.cto es característico, la braquicefalia 

y la. --~- ..... --·4'~-~----:. - .1::.- ..... -"- ... , 
p.i.Vt...U.Ut:J..~U'v..LU .1 . .J..VU"°"""._ / 

filis prenatal, acondroplasia, hidrocefalia y pignodisosto -

sis. La premaxila deficiente puede verse en el síndrome de-

Apert, en la disostosis craneo facial. La depresión del 

puente nasal se ve en la displasia ectodérmica y en la sífi-

lis prenatal. 

La imagen de los hombros puede verse en las radiogra-

fías intrauterinas o natal, la verdadera apertura (disosto.,..-

-- - --~ ·,::> 
> , ' r ._, 

-,..,-:· ;.- «:;:' 

ci~~Ó:'"~üae;~s~é ·~:~,~ 



Disostosis MGltiple 

Displasia Condroectodénnica 

Displasia Fibrosa Osea 

Displasia Metaficiaria Familiar 

Himperostosis Cortical Infantil 

Osteodistrofia por Irradiaci6n 

Osteogénesis Imperfecta 

Osteomalacia 

Osteopetrosis 

Oxicefalia 



B'l'IOLOGIA 

No se conoce la causa del trastorno, solo se dice que 

es ocasionado por malformaci6n congénita las cuales pueden de 

berse a: 

a).- Alteraciones Cromos6micas 

b) • - Mutaci6n de un gen o . un par de genes 

c) .- Herencia Multifactorial 

d) . - Agentes Ambientales 

e).- Causas aesconocidas. 

ALTERACIONES CROMOSOMICAS 

r::l nt:me¡:o J., cromosomas en ia especie humana es de 46; 

4 4 autos ornas y ·2 cromosomas sexuales: XX en la mujer y xY en-

el hombre. 

~f::.::L::~J.-~i:!'!:.,S.Q!!19.·:P9r.:::':>j<;>mp1A,:p.érdida.dc..::;;;:;farfal ornrt.üiiiúmico···fdec.: .;;.:. 

)~~:-: .. :;'.;;t~~ci.ióh)';'. e'.i<c~s8 de.· ~ste ... (en las translocaciones) 

·t;, 

Aparente'mente el efecto patológico de las a:iteracio ;_;,<·f.'", 

.~tt;;§:. 'nés. ctornbsdmi~as] se debe a u~··ca~bio gehétfoo cuadútativ~ -
1(" '.',;.·'-

~~il~~4,·~~~2~~~-~igt~~:;ü!,~:;B:!~~~~~1,~~ J.J~ll~~i~9: '1!1~. •¡ij.iea ~ iÜ ffa a?: 

.~\ •. >.' dcfs'fl\1eca11.i~tiiós de la morfogénesis ~ 

de .las alteraciones numéricas más conocidas. 



las trisomías o sea un cromosoma extra de un determinado par. 

La trisomía mas comtín es la del cromosoma 21, que cau 

sa el síndrome de Dawn. 

Otro ejemplo de alteraci6n numérica, pero por ausen-·· 

cia de un cromosoma (hipoplidial es la monosomía élel cremoso-

ma X que produce el síndrome de Turncr. 

Entre las alteraciones estructurales se encuentran el 

síndrome de maullido de qato (Du-cri-c.c~· chat), que se debe a -

la elección parcial ae los brazos cori:os del cromosoma número 

cinco. 

MUT..1\CION DE UN GEN O UH Pl'...R DE GEHES 

Los factores hereditarios o genes que determinan to -

das las características de las personas, las encontramos por-
- -· ·~ -· 
.éstáii lQ'(;:aliiéidc::s en .los 46 croníosómás 

la especie' hlUUana. 

por 
-· '-, - -" 
~ien ·es.una· parción ae oÑ~~-, · 

,.. '··-

• • • 1 - • 

·controlan la. sj'.ntesi§. 

la secuencia de 

de la pro-



teina correspondienLe. La rnanitestación de é~tt:. ai1•.J!üalf~ g~~ff 

neticamente funcional es en diversos organismos y sistemas o 

bién malformaciones congénitas. 

Hay enfermedades en las que basta que se altere un s~ 

lo gen para que la anomalía se manifieste a pesar de que el ~ 

tro gen del par se encuentre ticJLTúal:. Estu.s se determinan (1\1 

tos6micas dominantes y se transmiten de generación en genera-

0i6n con un riqzgo ile.l <;0$; p11ra cada hijo de heredar la enfer 

jeto manifieste la enfermedad o la alteración se necesita que 

ambos de un par sean anormales. Estas enfermedades se cono -

cen con el nombre de autos6micas recesivas, los padres de los 

suietos afectados clinicamente sanos y los hijos son los en -

fermos en un 25%. 

Debido a que se necesita que coincidan dos genes ano!_ 

del mismo par en un s.olo sujeto para que se manifieste­

d~sgo !Jara dlchas enfr~~cd~des al.l!nerit'a ::. 

19s hijos de matrimonios consanguineos. 
- - .. .. ' -

La gr~n mayod'.a de las enfermedades autos6micas 

rcpr¿sentada. p9r l;~: ~-~r~~e~ y ~ñatós""cfel: íiietil:b'-'o,;,; ~ 
e ' • .-• • • ' • ~ ' ·• • •• ,. ·" ',._. •• •• • • • " - , '• 

ausencia de una enzima o de una acti -

alter.aci61i en el metabolismo de"." 

. prpte!nas d.e un determinado 

Cié Eiñ.ferme·dades eri üs cüafes er·g~·,;.;;.:;., ' . 

de los cromosomas sexuales, g~ 

el ejemplo más conocido. de una 



entermeda<l 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 infl~ 

ye para que se manifiesten la presencia de factores ambienta-

les por lo cual se les conoce con el nombre de multifactoria-

les. 

La mayoría de las malformaciones más comunes corres -

pon den tipo h<i!.t.'8m.:.i.a y entre ellas se encuentran el 

F.i.aura labial y paladar hendido, los defectos del cierre dAl-

tubo neural (anemcefalia), {miclorneningocele), la luxaci6n 

congénita de cadera, pie de bott. 

AGENTES AMBIENTALES 

Se sabe que mtlltiples agentes físicos, químicos, bio­

mecánicos p~e-~en a,lte_ra~ 
-···-·-- - _._. __ .. ,. ~~ "'-".~~~~F~~:i),~:~1~~ r'~--~~~r·r1n- -.~,_·:~_p·!-~dµci!:'.' m~1:::o:::m~ci0·1J·~s .:.:0ú~·Griit-~s; 



del embri6n. 

4.- Los agentes que afectan el desarrollo embrionario 

generalmente no producen efectos clínicos en el -

organismo maternal. 



A G .!:: N '1' .!:: ::i ~· 1 5 I C O 5 , R A D I A C I O N E S 

Las 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 d€ficit funcional postnatal; si se utilizan en dosis-

altas muy superiores a las empleadas normalmente para diagn6~ 

tico radioJ.6gico. 

De cualquier forma es conveniente evitar la exposi 

oi6n ¿¡ los rayos X ya que se ha observado una mayor inciden -

cia de enfermedades malignas en hijos de madres que recibie 

ron radiaciones durante el embarazo. 

A continuaci6n se citan las teorías del efecto b~.ol6-

g.i.cu eensibilidadde l~A c~1ulas .. 

T.EORIA DEL EFEC'!'O BIOLOGICO DE LA RADIACION. 

. . . ' . ' 

biol6~ico de la radiaCi6n se debe 

las célul~s, 



4. - '!'EO!UA DEL GOLPE DIRF:f'To DG;:;r,;~¡.¡ y AVL'ENBURGER: Es 

necesario un cierto nainero de golpes o impactos -

directos en la célula, para producir deterioro 
hiol6"gico. 

RADIOSENSIBILTDAD DE LAS CEWLAS. 

1.- Células embrionarias 

2.- Células genéticas 

3.- Formador;..s de :-~l:.:L:¡¡;, medula ósea. 

4.- Células epiteliales y endoteliales 

S.- Células de tejido conjuntivo 

6.- Células tubulares renales 

8.- Células nerviosas 

9. - Células musculares 



T F. M P E R A T U R A 

Existen evidencias sobre todo en animales de experi -

mentación, de que la hipetermia puede influir en el desarro -

llo normal del embrión y recientemente se ha observado una P2. 

sible relfl_r.:i6n entre hipertermias elevadas y prolongadas y de 

fectoo en el cierre del tubo neural. 

AGENTES BIOLOGICOS 

El virus de la rubeola es un agente teratógeno que 

inhibe el crecimiento celular y causa necrosis. La suscepti­

bilidad del embri6n está en relación a la edad gestacional en 

el momento de la infecci6n máternai. 

que el riesgo de que el embri6n esté afectado es de 50% si la 

produce en el prúner mes del embarazo, del 22% si 

mai:Éorma'ciones es 



ma de Gondise reconoce como teratógeno y produce hidrocefalif. 

microcefalia, microftalmia y retraso mental. 

FACTORES MATERNOS 

Las enfermedade·s maternas end6c;:inas o metab6licas 

pueden afectar el desarrollo del embrión. Así se sabe que la 

incidencia de malformaciones congénit<ls en hijos de madres 

que en 1a poblaci6n normal, en éstos productos es frecuente -

observar defectos en el sistema nervioso central y en el car­

diovascular. 

MUTACIONES DE NOVO (ESPORADICAS). 



CUADRO e L I N I e o 

En el momento de nacer, la osificación de los huesos-

de la b6veda craneana está tan retrasada que las fontanelas -

son excesivamente grandes y las suturas aparecen muy abiertas. 

Se desarrollan grandes tuheros idades en la región 

frontal, parietal y occipital, y el craneo adopta una morfol2_ 

gía globosa, a veces a manera de bollo y una depresión ct lu -

largo de las 1'uturas coronarias y sagital. 

Los huesos faciales son hipoplásticos y pueden faltar 

los senos maxilares u otros senos. 

El paladar es ojival y en algunos casos existe fisura 

palatina. 

Al crecer el paciente, la osificación de los huesos -

de la bóveda craneal progresa con lentitud, hasta el punto de 

~~z::,::'.:::~:::q"::e: _l=.s:cfnnt:anelas pueden pennanecer abiertas _hasta la edad -

octava serna.na _de 

generalmente de 80 

generalmente aparece 



tan, pero en ocasiones el seno frontal puede ser extraordina7 

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 exoftalrnos moderado asociado con un p~ 

so orbital deprimido. 

La nariz es ancha en la ba8e GOn depresi6n 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 disostosis cle_idocraneal parece involucrar huesos-:-

1()_, _q_u~ :las: _gl~\f_i:: :"".::. 

qué mt.le'st:ra osíficiicióií. (se ere'.2 ·-·-

p':Ces~nta.r aa107i> Eente a.r~ .:::. 
;.,( 



El defecto en las clavículas es el responsable dei a~ 

pecto alargado del cuello y de la estrechez de los hombros. 

En éste síndrome existen variantes en el tamaño, ori-

gen e inserción de los mllsculos relacionados con las clav!cu-

las, especialmente el esternocleidomastoidAo, trapecio, del -

toides y pectoral mayor, aunque su funci6n es buena. 

La agenesia de la clavículas es bilateral en Al 82~ 

r'le lo::; casos a veces la clavícula ausente en fn!·!!'.a po.;;.::.i.al o 

Lui:al, esUi reemplazada ?:-'0r tm ce:::-d6r; r .i.l.iroso que a la radio-

logia simula una fractura. 

La cirugía paliativa es necesaria cuando fragmentos -

claviculares comprimen algOn nervio. 

Much;is vcc:::::; t::l hallazgo radiol6gico causal de la ag§:. 

nesia clavicular despierta la sospecha diagn6stica. 

El apex del tora>: e.st<í estrechando con las costillas­

superiores c¡;¡.idas hacia ;ih,:.j~' ·.~c.,¡-¡d.u. la ap_aüen~i.:1.(fo _q1.1e 
~ - .-~' ::~·· 

~~~~j:f;~~ª~~~-~~·-:~1i·.··er.~~:ar•Ú'a·· cilargado. 

• . Jt:)S músci.;ln>:; que SS 1.\i:jan riorrnalntente en la 
~~~'.·~--~- -- ~--~ . <' ,· '' ', --- -

t'\l.-~";t:2~~~::~:~:::~::~::::::~::~ª~ -•ausentei· 'o·_:tehei. defe_~~os 



rrollo fetal. 

La afecci6n de la caja tor&cica puede manifestarse 

por aumento en la horizontabilidad en las costillas. 

Espina bífida oculta en la región cervical torácica--

o lumbar. 

Arcos neurales de las colunma dorsal y lubar pueden -

fallar en su unión. 

Las anomalías musculares relacionadas con la clavícu-

la defectuosa incluyen faltQ de las fibras anteriores del de! 

to id es e de la ;.."0rci6n clavícula!." del trapecio. 

La clavícula defectuosa puede producir irritaci6n del 

plexo braquial, con dolor y adormecimiento resultantes. 

PELVIS 

La os.ificaci6n pélvica puede ser incorrecta e incom -

.·.·La :,ifección es Caffr; siempre hilat:e'rai i .fa 
- ' . . 
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sos, pero la mineralización retardada y· el retraso en el cie-

rre de la sínfisis es mas frecuente. 

DENTAL 

El desarrollo de una dentición normal, el brote de 

los dient-.es desiduales se encuentra en una posici6n superfi -

cial y no se separan de la cavidad oral por hueso. 

r.os brotes de los dientes sucedáneos por el centrar io 

se encuentran cubiertos de hueso; de tal forma que para que -

éstos dientes hagan erupci6n, es necesario que ocurra la reab 

sorci6n de la cubierta 6sea y el movimiento del diente para -

Los cambios bioqu!micos y celulares en el epitelio f~ · 

licular y posiblemente la presión mecánica del diente en eruE 

:'::;:·:::::·:.~.::'.".'Í:i\5.!':·.:}.•1~_gu_An,un: p_ap_el importante en la reabsorción de .la CU.:'." 



una cubierta 6sea. 

El examen histol6gico del hueso alveolar removido de-

los pacientes afectados, muestran una trabécula densa anormal 

con numerosas lineas inversas que indican faces de reabsor --

ci6n completa. 

Los dientes de los pacientes con disostosis cleido --

craneal han mostrado falta de cemento celular la cual también 

ha sido considerada como la raz6n de la falta de erupción. 

Sin emba:rgo la falta de cemento celular en los dientes de pa-

cientes con disostosis cleidocraneal y que han hecho erupci6n, 

asi como tambilin la presencia'de abundante cemento celular en 

los dientes impactados de pacientes norm~les puede indicar 

que falt.a. Ut! ct:mantv cclul..:ir es urL= ca.rae'ter!stir-?. ñP1. s!ndro 

me, pero no es la causa de la falla e11 la erupci6n. 

Además en los dientes normales la erupción se presen-:-

supernun\eJariosl as'j¡ e~./ <~ 
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mesioversi6n extremadas y algunas veces completamente inver ,. 

tidos o en posición oclusal. 

No es raro que broten el primero y el segundo molares 

permanentes pero el tercero, si existe, puede encontrarse en-

posición defectuosa e impactados. 

Las raíces de los dientes impactados están con fre 

cuencia curvadas y torcidas pero el esmalte de la corona sue-

le estar bién formado y, en lct métyvr:ia de le::; c::lsos sin i:'\efe_'.2 

tos hipoplásicos. La extracci6n de los ctientes i;em1;u<.ál¿,¡; ¡;;:; 

ayuda adecuadamente a la erupci6n de' los dientes permanentes-

retenidos. 

Algunos autores refieren que es frecuente encontrar -

r:.::Lenci6n norm.'!.l de 10"' <li rmtes temporales asi como raramente 

anodoncia. 

En ésta caprichosa enf(~rmedad, la falta de reabsor 

quizá la 
,,. , .... _, -
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retenidos. 



que existen; no es extraño que mu~hos de €stos persisten aún­

en f':!l adulto. 

La mayor parte de dientes pennanentes suelen quedar -

retenidos en cualquier parte de los maxilares es frecuente 

encontrar dientes superm1merarios que no hi".n lle<JRdo a brot.ar. 

OTRAS ALTERACIONES ESQUELETICAS. 

Los huesos del carpo y tarso pueden tardar en osifi -

car. 

A menudo se encuentran epífisis tanto en los extremos 

proximal como distal de metacarpianos y metatarcianos segundo 

y quinto. El segundo metatarciano es extraordinariamente laE 

go y la epífisis adicional de su base est<i aumentado de tama­

ño. 



T 1~ i\. T A _. i r. ?~ T O 

No existe ~ratarniento específico para las anonnalida-

des esqueléticas que caracterizan a la disostosis cleidocra -

neal. Es importante el tratamiento de las alteraciones ora -

les no solo para restaurar la fun':'i6n masticatoria si no tam-

bién para resolver los problemas de apariencia asociada con -

ést~ cnfcrmea~a ~ 

.K1::lli y ~:;:::c:!!~0t0 "'nl -isl:an los objetivos del tratamie!! 

to de las alteraciones orales de la cii8úst0;;i::; ::.:l:::id·J·::':::-;:nc.'!.l-

como sigue: 

1.- Restablecer ln oclusi6n vertical. 

2.- Reconstrucci6n de la maxila estableciendo una o -

clusidn funcional. 

3.- Mejorar el aspecto y la fonaci6n. 

4.- Mejorar el bienestar mental del paciente. 

·~ ·~·~:'..-"' ...... ~-,.,....- ·~ .:.:.:;··~·I'!!··· · ·: - - ·--· ;,;·_-. ·-·.! -· -'1·.....-.:~- ..... -::an~;il 
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se co~rigen m~s- i<:ibú.nien.:: 

de un grupo que de ún sólu 

-· fin-er ·pi:a:n·de_·tratdiü.i..;;11to ;fa1.dr.uj~:;.:.:.:::,i;i.: 

el ortodoncista como mt~:ú~~;: _ 

.ser aliviar el dolor, sf 



c:n;iles dientes podrán ser salvados, los requerimientos de lo.s 

procedimientos prostéticos y, las necesidades si las hay, de­

ortodoncia, cirugia'ortognática, psicoterapia y estad!o del -

trataTUiento. 

Con un plan completo de tratamiento, el paciente y 

sus familiares quedarán· mas tranquilos y nosotros podemos tra 

bajar con mayor tranquilidad. 

Cualquier rnandl'.bula que puede ser fracturada en el --

_curso de la remoción de los dientes ímpact.:i.dos, con toda se"" 

dientes fueran mal manejados. 

Una vez que se han manejado los dientes y que la cica 

trizaci6n se ha llevado a cabo, el hueso resultante es mas 

fuerte que antes. El deseo de preservar una aentadura con ba 

se osea, es por supuesto la primera consic1ei:aci6n, sin embar-

aquellos dientes que se encuentran impactados en el hueso, 

servir y 

en és:tos. 

s~J:'/en·. pa~·~ 

'·::·.'.:.: 
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desarrollo de la mand:íbula Y con las técnica:::·i!lctuales posiblem:m-­

te la cirugía mandibular sea la elección. 

En el pasado, el tratamiento enfatizaba sobre la res-

tauración 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 extracci6n completa de los dien -

tes primarios y permanentes y la colot:ae.Lúu dt: una pr6tc:::i::: 

removibl8, sin embarqo el grado de extirpación que acompañan-

éste tipo de extracciones y la hipoplasia alveolar preexiste!} 

te, puede dificultar la retenci6n de una prótesis, para mini-

mizar la pérdida alveolar, se ha sugerido la remoci6n de los-

dientes qu(;! llan hacho erupción y J;i incersi6n de una prótesis 

removible. 

Puede requerirse revisiones quirdrgicas y prost~ticas 

que pueda continuar la erupción 

eventual os:teomie)it:i,s, 'l'ambién 

dientes permanentes que ,_ 
. _____ .. __ ' ... :.:_"-'-•··-·-:.,' .. __ .-:..." · ... ''" . . 

de··p1lehtes .. ·· 

tratamiento combina la 



colocación de liyaduras aplica~1<1s dircct=r.i<S>nte, las cuales 

permiten el movimiento de los dientes sin que se requiera la-

exposici6n completa de la corona. 

El plan de tratamiento que algunos autores prefieren­

incluyen éstas fases: 

1.- Bxtracciün simultane~ de los dientes primarios y-

supernumerarios con e~-posición quirargica y colo-

cación de bandas ortodónticas en la dentici6n peE 

2. - Coordinaci6n ortodontica act:i v.:: d:;: 13. f!A:-.tición -

maxilar y mandibular. 

3."- Correcci6n quirúrgica de las deformidades esquel~ 

ticas de la cara. 

4 .- Acabado ortod6ntico postquirurg:i.co y proccdin1.it::n-

tos complementarios de tr.:itamionto. 

tratamiento de los pacientes con disostosis cleido 

1 
·~ 



trataml~nlc. .. ha.st.; la c;:foli.:i.ci6n ele 13. i:i~nt-i~itln primaria es-

inapropiada. 

La finalidad de la fase inicial del tratamiento es la 

remoción de los dientes primarios y supernumerarios, y descu-

brir la dentición permanente para permitir la colocaci6n de -

bdndas ortod6n t icas. 

Lo ideal es que ésta fase de tratruniento se inicie 

<J>.l;mdo la corona y aproximadamente el 50% de las raíces de 

Antes de la ci rug:ta y de la coiuc:ctc.:iú11 de bar;d;:;s ::;:; -

deben identificar los dientes supernumerarios, medir los dien 

tes permanentes mediante el análisis radiográfico de la long.!_ 

tud del arco, de este modo puede hacerse la remoción de los -

dientes supernumerarios y permunentes en forma adecuada. La-

elecci6n de los dientl'~s permammtes que se vayan a extraer, -

dependerá de la localizaci6n y de la deficiencia de la longi-

Las ,vzl.:daciones fücitfoTi'iatcas tafos cóíuú' la:,t;i _-_ .... - ,-., __ -. . ·-

configuraci6n anormal de la corori'a~ 

deben cons ideraise: 

factores tales, como 

anqu~losis, la proximidad 

dientes'supernumerarios con perma ~ 
-.. - .. - - ·-·· ·- ' ·. 

colocaCi6n de al?dratos. 
,'., sobie:·laccoi1flgufkcÚn .ce•ia., · 

ya qué -

cOntraindi 



ca cuando los dientes permanentes no proporcionan una buena -

Si puede ocurrir la sobremordida mandibular acentuará 

la deficiencia en la altura facial y entonces se presentará -

un pseudoprognatismo lo que puede limitar la extrus~ón de la-

dentición permanente dentro del espacio ínter-alveolar. 

El diferir la c;~tra.cci6n de lus segundos rüüldrt!s pri-

marias hasta la extrusión de los molares permanentes puede 

ser dtil para evitar ~stos problemas. 

n1"'nh, OTO;\ t".J 
i:- -· - ·- --···--

......................... ~ ..... -.L_ ................... u ................ v, 
, ... -"1--.L J 
.J-U. "A.~lit...~ 

ci6n permanente puede resultar afectada cuando se mantiene su 

mergidos los precursores primarios, Específicamente puede 

presentarse anquilosis hipoplasia del esmalte }' formación a -

normal de la corona. Conforme avanza el tratamiento, pueden-

necesitarse un mayor n(unero de extrr<cciones. Cuando la long1:_ 

tud del arco es insuficiente para acomodar los dientes perma-

rientes pueden necesitarse mas extracciones para lograr un ar-
. . ~ . 

. una buen a coord-inaci6i1 ~ 

En otros casos será nec~i;ario remover un diente perro~ 

una posición defectuosa y entonces ~ 
---- ··-·-- -···- ···~·----··-· -·-- .. :. :-~-- · ____ .. :.:...::..· -··· __ -:._-:.:·::.:. ____ :.:~--- ....::::-....:..,.:.::-; 

t~cnicas ortoqón.tkas. al pr.i:n.<::A.Pici:-. 

indicar patrones. de ci~ 

1¡i • n.ec~eif: 
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tos ortod6nticos. También es valiosa la informaci6n acerca-

de la posibilidad y el tipo de cirugía, para el paciente y su 

familia. 

Las capas de tejido blandos deberán de ser suficien -

tes para permitir el acceso a la extracción dentaria y la co-

locaci6n de aparatos, además deberá de proporcionar un suple-

mento vascular adecuado a los tejidos duros y blandos, permi-

tir el recubrimiento apropiado del sitio quirúrgico. 

de una gingiva adecuada e insuficiente profundidad vestibular 

por lo tanto la práctica de un socabado subperi6stico extenso 

puede ayudar a ganar una cantidad adecuada del tejido para el 

cierre. 

La recolocación de los colgajos puede complicarse por 

.el grosor de los aparatos ortodónticos y por la. amplitud del-

. ~; ~. 

,. , ... ,• ····-··· .. 
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ortod6nticas puede reqúerir -

al veo lar, ésta remoc~6n. '5~~ ;_. 



campo operatorio seco, lo cual es imposible de lograr cuando;-

existen dientes muy profundos. 

Hemos encontrado que la anestesia naso endotraqueal -

general, con hipotensi6n controlada puede ayudar en éste tipo 

de tratamiento, sin embargo a pesar de la reducci6n en la péf. 

dida sanguínea que se obtiene con ésta técnica, hemos encon -

trado que no es posible aplicar directamente aparatos ortod6n 

ticos al diente, al mismo tiempo que se hace J.a exposici6n 

quirdrgica. 

SEGUNDA FASE DEL TRNfAMIENTO 

La segunda fase del tratamiento comienza con el movi-

miento del arco interdentario el cual i:it::! .i.u.i.(.;:Í.ii .::;or. la colo:::~ 

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

Debe evitarse el cambio de arco de alambre de 

q.~e !>e. '.'.'0!!![,',l.ei:A .1 A. emergEO!ncda;<l_el_ di_~ni;,e..• . 
.. . ;.·.: o·.·-· - _ .. ,,-.·-- -.: .. -

·ajuste de .t úco de afombl:ci i:l11l::t:;;; · .;;..;: q ¡¡.,; 

pcgr~ ut-il iz ;ir. <,ineS. ·7·. :. .• :~;:~ 
x~:i,, .d.1§!.11 t:~ "9:~!1.e.;_~1 ..• ::;::::,:~d; 

n~césiÜ la inaifipUla ~;;. • 

la reor­

y la mad~raci611 4el.. só. -

se n~ce"~itaii :> .. '< 

·--~~.~.~~~?: p·~r.·'![ ~~···x~:J(~ 
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primarios para proporcionar un soporte a la oclusi6n vertical. 

Con la erupción de los prim.::::cos mola1·es y cor.seguir -

la oclusi6n, pueden extraerse los segundos molares primarios, 

exponerse los premolares e iniciarse el movimiento ortod6nti-

co, no se aplica la tracción vertical maxilornandib•Jlar hasta-

que el diente emerge y est'.a bien avanzada la organizaci6n pe-

riodontal; son convencionales las manipulaciones ortodónticas 

subsecuentes e incluyen: la correcci6n rotacional, el cierre-

""" .,..,. n -· .. 
J. .1.J.. , IJVL 

ci6n maxilomandibular se limita a pacientes que tienen rela -

cienes esqueléticas dentro de límites aceptables y que no re-

quieren corrección quirúrgica subsecuente. La vigilancia del 

ere.cimiento y desarrollo antes y después de éstas dos fases -

de tratamiento, proporciona informaci6n acerca del crecimien-

to facial lo cual permite hacer concideraciones sobre corree-

varios·qracios dé 

deformidades nasales y fronta1es .. 

las deformidades faciales. requiere -
,_ ,. -- , .. 
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de metas estética •. y .. funcionales• • _ .• ~ 



revaluaci6n del paciente estudiando los modelos anatómicos, -

las radiografías 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 informaci6n obtenida del análisis cefaloml\trico y 

de los modelos anat6micbs puede poner en evidencia tanto la -

hipoplsia vertical maxilar como la horizontal. Las hipopla -

sías resultan del pobre crecimieni...u y Jcc;o;;:;rrcllo C.e lo!" l"!nm -

pleios dento alveolar de la base del craneo y ¿e¡ ~~yü6latc -

medio fací al. 

El análisis cefalométrico y el estudio de modelos ana 

t6micos permite predecir la cantidad de movilidad que requie-

r~ la maxil~ p~ra carr~ryir la hipoplasia maxilar. 

El cálculo del porcentaje de la altura nasal es de im 

portancia para estimar la cantidad de reposición vertical que 

la_ maxila, )a presencia de arcos cigomáticos intac -
.. 

Preopeiatod:as; lo; 

lograr5 la estapiliza­

la forma nonnal de las raíces. 

órtod6ntico por .si 

la ext rusi6n 

pobre desarrollo •.dent2 
. . . . . -

necesita una grá~ cantidad de.~ 
.:·- . ... · ._ ·. ' .. \ ·· ... ·· ·,, ',. 

para cqrregir ·1a·.hip0plasia 

Ei aspecto progn~tico 

prognatisrno, pero ésto debe.de eva-



La predicción de los mov"nientos hacia abajo y hacia­

arriba en la reposición de la maxila generalmente sugiere co­

rrecci6n del pseudo prognatisrno por reducci6n ortognática de­

la mandfbula. En ciertos casos individuales puede también 

requerirse la retrucci6n quirurgica o el avance de la man¡;U.b~ 

la. 

El cl.1'.nico también deber.'.i evaluar los defectos de la­

frente, los cuales se crean por un rodamiento sobre la :;ui;;ui:a 

m.;:té'.ipi::;;; y el aboinbami<:mto frontal. 

Los pacientes con defectos severos deberán de conocer 

las posibilidades de su correcci.6n en pacientes con disosto -

sis cleidocraneal, la nariz con frecuencia se observa un ere-

cimiento de las alas <lt.! Lal lt1an2~0. qt.!c el desp't ;.t7.;imiento ha .-._ 

cia a.delante de la maxila puede acentuar la deformidad del re 

borde nasal e incrementar la amplitud de la b:>.se de las alas. -

.. =l ... pr1c~ente .de la necesidad de r!noplastia:, 

6seo se.c1ebf) de 



de ésta región cuando se aumentó también la altura facial 

posterior. 

Cuando se mantuvo la altura facial posterior y se co~ 

bino con cirug!a mandibular y maxilar, aumentando la altura -

facial anteroinferior apareci6 mas estable, de tal manera. -

que cuando se aument6 la altura facial anteroinferior, se pr~ 

firi6 la práctica de osteotomía sagital bilateral con la ope-

raci6n de Lefort 1, usando ésta combinación de procedimiento"' 

cuados. 

Puede obtenerse algún ·grado de fij aci6n vertical me -

diante la corrección de los planos vertical y horizontal de -

la maxilu., se hc.11 obtenido varias t6cnicas para la corrección 

de los defec~0~. ,, 
preferida es la recientemente descrita por 



~,.: .. -

Existen otras muchas areas que deben de ser evaluctdcts 

y tratadas, muchos pacientes requerirán una fase final de tr~ 

tamiento ortod6ntico para obtener una oclusi6n funcional sa -

tisfactoria. La evaluaci6n del estado perio<lontal podrá se­

ñalar la necesidad de tratamiento periodontal posterior, éste 

tratamiento podrli incluir la aplicación de injertos libres de 

gingi.va. 

'I'ambién podr~n necesitarse ct1. Li.ual de ~stc c:.t~d!o -

la aplic;:iQi6n de prótesis. Cuando se requiere inJerto óseo -

escencial, efectuar valoración radiográfica preoperatoria de~ 

la pelvis. Para ver la posibilidad de tomar cantidad cual 

quiera de hueso de la cresta ilfaca: la técnica quirurgica es 

tandar pu~U.t!u ;:eqü<;rir de ciertas 1r1od i f.i caciones dependiendo-

de las variantes anat6micas de éstos pacientes debido a que -

"" éstos pac.ientes pueden tener menos profundidad en el sulcus -

~g~f"s~~~~':'~~5;fs~:~,d~ :o~~-<:'~-~ _·P\lcal Y.}~bi __ ~~, que _lo _no fm~l, . y menos c~nti- · 

··.'::.y:-"· ··· . ..-cÚ~ci:·ae ·ging.iva rnárginai, """ "'~;:.:.ct'tt;:,;;. f::ú: ind~1 oi1e~ car, ca. ~e:.:. 
'.·Lf:,• 
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" :ait,a, o eri ·. la :r~Hé:id6n del labio. o la mucosá bucal. ' - ·, ,'. - . ' _, 

)j ;t.~J~a~d. 'd~ ,:iks aimen'siofies. ve~tl.bales de la lllaxila en 

·.:gi.~h·n~P~·Ú~- a:fr~r.aC~o~es·'ahat6mica{i ••hac~ lllas'diü~111a' -~r- . 
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de los cortes de osteotom!a pueden, modificar 

er. la pared late -



ral de la maxila con frecuencia es necesario cortar en situ.e_ 

ci6n alta y atrav~s de una porción mas grande de la raiz del-

cigoma para evitar el daño de las raices dentarias en la re -

gi6n de la articulaci6n cigom&tica, debe tenerse cuidado en -

la pared anterior del-maxilar debido a que la distancia entre 

el nervio infraorbi tario y las raíces se reduce haciendo 111C1S-

crítica la práctica de la osteotomia, se completa y la maxila 

se libera: se requi"'L"' un injGrtv per~ m?..nten'?r n la 

maxila en st1 nueva posición hacia abajo y i1c:1vlé.i c;d.;;lo.;:;t:::. 

Usando los registros pre-oparatorios especialmente el 

análisis cefalom6t:r.ico y los modelos anat6micos, es facil es-

tudiar la cuantfn del injerto oseo, Durante la cirugía se 

corrolYlrar.á la cantidad de reposición hacia abajo y adelante 

de la maxila otros factor.·es que gobernarían le; reposici6n son 

la relaciones del labio con el insicivo. 

La _eruJ?<;i6n se presenta con frecuencia después de la­

de } ~ 1ii-"iyor'ia' de las ra:l'.ccs, es:to p,;ede indicar ·· · 

actiyél dep_end? de la forrnaci6n de nuevo hueso 

. ---~~ -· . ,. " . . ... ·~· ~ ·--.:.::~:f~; 
hipotatizan .. que. lOs . dient?i't cubiertos ~. . .~ .. 

a que el organismo intenta cicatrizar -

q\tirurgica, el descubrimiéntó seriado .de· 
. - -· 

e~ una conducta apropiad.á para eva 
". ., ... 

de jo. cual ~iene ia-
quix(ifg'fca 'iempraña·, "l3üede' aícah~ ';;;·' 

complementaci6nde los dieri-' 



Los tejidos que cuben las coronéis de lo::; dieuLt::S q;¡c-­

no han hecho erupci6n se removieron en la dirección 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 localización -

profunda dentro del arcada, se descubre, se mueve oclusalmen-

te y mas tarde se extirpa. 

conforme el die11te hace erupción "'"' püGdc .:!~'.:i~iP"l'.' -

a éstos pacientes que tendrán buena formación de hueso· alveo­

lar y el desarrollo de raices rectas. Si no se consigue un -

cómplemento dental completo y que se produzca una buena oclu­

sión, pu<:Jut:ú usa:::::::c p!'.1'.H:P!';is fi ias o reinovibles para reempla-

zar a los dientes faltantes. 

Si se presenta una relaci6n desfavorable de la mandí-' 

o 



HISTORIA 

Esta enfermedad a existido desde la antiguedad. Greig 

report6 un cráneo de Neandertal, el cual presentaba rasgos -

de disostosis cleidocraneal. Martín en 1765 descubri6 un p~ 

ciente con osíficación defectuosa congénita de clavículas. 

En 1871 Scheuthauer hizo un estudio muy meticuloso --

.... _ --·4 ........ .a- ---- ... 1... ..... -\ ... ....._ l"fr.l'lo'"'J\ ., ... .......... 1 ................... lf _____ 1.___..___!fl_ 
V\;; o.1r...otu:.::.1.,.u.v '-''-'Jl ,J:"'\J.JJ.a.1..1,(.lUl \J.:JVI/ .LCl P,"-.L.1111;;:.LO \,,.n:::b\...oJ..J.P\.,;"'VU-

de la enfermedad como entidad patol6gica, fué hecha por Ma--

rie y Sainton en 1897 (1898) quienes estudiaron a dos fá.mi--

lias afectadas, En u'.1a familia la transmisión fné de padre a 

hijo y en otra familia de madre a hija. 

Po:i.nton y Davis (1914), tuvieron una paciente con di-

sostosis cleidocraneal, su edad era de 20 años y fué incapaz 

episodios dolorosos -

;~:-2.~~<: ......... En el exámen había pérdida importante de la. fue.t 

., · · za'de la mano dérecha y cuando _se comprimía el hombro, el -~ 
2ü:~:~:..~~:·;~.:::.:~::.:..:.::~:.:~'-~'.::: .. _~_.:_ :.~ . .::.:.:: __ ·.::;,·-~:.~ .. -~~:·:~: .. ::..:.·- -- ... ·- -.--~ .. , ... ·- ·-·- ---- .:..:_~. :~-·- __ .._ ."'.'.::_:··-~ .. ·: :_ 
~l~:~:~:~~::~~~:~~- ·:·:J'.~~~~9.-".f~!;l:;_~;!_-; ~.i .. ~~-~~~~~~~~.;: ... ~-~-~i_a ~-~.r~g~.§:l ~-~.c:t:~ ·qy.~---~~J .... ~;~9.~-~~7, 

• t'] exte~l1o de laclav!cula .derecha presionaba. el plexo bra'."'-
.. ~/_·· . . . ·. ··. . - . . . ·.. . - -

;,,v· /!qüial por_lo.cua1 .fue.rell\Ovido •.. La paciente tuvo un,a111ejo-"".'. 

/~:-:;,.,:: /(~ja-;Üotabl~-.de "i~s._·s,Íhto~as: é\Unquio .·conÜnu;·con afgunas,_mÓ~-
~i-:•tc• _'') :s·\¿~ti'~~ ~en :.·.su __ ª~ºm ___ b. : ... · __ r_ok_ .•. cuando. inici~lnl su. ti-~b~jo) lo cu~¡ -
¿~±;:~,::~·;.~:.:.:E~~;·:.J,.:·}¿.::.-.~- .T_~·:·~\-.:,:-;;.~::_:·~~:-;:~.:::. _ _ . _ . _ .. . _ _ _ .. ,., .. :.· _·,:.· 
f~t?? ... ~~:·~ ''IT-Tdésapi:i,reci6 ·c15n ·fiS:fotera-pra: - ·· ., .. -· · · · 

-A~~que la ;, f~llade dientes;' fué reconocida por mu'"' •· 



chos <iut:ores no iuc hasta i'.J;¿j en que Hasse emprendió exLenso 

estudio r.adioqráfico de los maxilares en la displasia cleido-

craneal, lo que pareci6 estimular cierto número de investiga-

cienes durante las siguientes décadas, tanto en Alemania corno 

en Inglaterra. 

JOilt!S en 1937 reporto el caso de una niña nacida de -

padres normales, cuyo único defecto oseo era una seudoartro--

sis bilateral de las clavfcul~s. 

.,. - -· . .,, ~ r_ -

.1.Ul:::I Ut::L.t:a.;--

tos claviculares fueran de mucha o poca significancia, no al-

teran el funcionamiento de los brazos o de los hombros, pu- -

diendo tomar parte en trabajos manuales o actividades deportj, 

v¡is., él cita a un maletero que fué capaz de tomar grandes e&-

nastos o baules sin dificultad. 

Tambi€n encontro en una revisión de la literatura que 

un total de 323 casos, 198 fueron :familiares, 

(1946) anota una experiencia~ 



mt?.ntA fH:-"redit6 S1..! a~c=:n~lid~d, su 11ttU..i.lida.c:1 c;.:copcional corno-

luchador colegial. 

Forland (1962) menciono dos reportes de disostosis --

cleidocraneal en los cuales la presi6n del plexo braquial o -

de la arteria subclavia por los fragmentos claviculares causa 

ron síntomas neurol6gicos y VJ.sculares. 

Kaliala Y Taskinen (1962). 

Swinton Hall y Bauqli en 1970 describieron las compl;_ 

11as cervicales. 

Jarvis y Kats (1974) , revisaron a 40 pacientes con 

disostosis cleidocraneal y fijaron su atención en un signo 

clavicular previamente no cJ.¡:- ser ito, local izado en el tercio -

medio y que consisti.6 en una tunelizaci6n de la clavícula, lo 

cual se presentó unilateralmente en tres de sus pacientes. 

Smith 1976. 

; í::n;: la ad;ualid.:iíG. se· Ean r~ro;:ta·d~.· J.i: 700 ·a. ªÚo 

su incidencia es mundial, 

raza 



C!1.SO CLINICO !!c .. 1 

Paciente del sexo femenino de 27 años de edad, en cu-

yos antecedentes familiares relacionados con su patología, s~ 

lo se tiene datos de bisabuelo materno, el cual se cree pudo-

haber padecido disostosis cleidocraneal ya que se dice prese~ 

taba la fontanela anterior abierta hasta que muri6, (tenia --

mas de 70 años de edad) . 

Padre de 65 años de edad, de constituci6n robusta, p~ 

Ms. Is., abuelos paternos y maternos fallecidos ignorándose -

la causa. 

Producto del cuarto embarazo, atendido en su domici--

lio por facultativo, cefálico s.i..n complicaciones, respir6 y--

lloro al nacer, se ignora el peso, (ascgur6 el médico ser pro 

dueto normal a término, a pesar de presentar el cráneo blando 

·· Alimentación a.C seno materno 11.asta 
·./ .·:' ~ : ' . 

0i:1d~.::::::::~~~Uu::¡.~.::.h.idJ1d:·~·a·~·?ios~-·~ ·a~~.:mes-~E ~· :.: -"·· ···- ·--

Tiene nUEave hermanos aparentemente 

cédentés luéticos, f!niicós y contagiosos. 

~~tJ~i ;J . . ..,tre 1os ant~~eden '6, pObiooalos '· pade~io las. •.~fer" 
·•·· +~: lri~cfades .ti~iczis de i'a 11.ii\~2:, y .severós· problem~~ dental~~ :é~n. 
";';e;;:;~ ·: ,. ·-· s :.. . :<. : . . .. . . : l't <.. , . . . . . . . .. " 
~ .. · .. ':····.·.: __ •. '.: .. · .. ··-·.~ •... •,,_.·,;·'·.·.·:···.·.,,-,·-~.:: •.. -.·_,:'.·.'·.'.· .. ·,·.· .•. _ •.. •.·:,'.:_·.·.~.·_'.-.·,:.~.~···.·····.·'.· •. ~.>·_~·.: •. h.~_:,.;~--.~~.: ~.::.·.,, .. ·.·.•.••·· __ ·,· .• ' .. :·· .. e·-:·· .. ·,..~,··.'.· .. ·.-.-.·.'·:·~.·.·-·· .. ".~.~ .. '~.;_.:~.,~·.-·.·.• __ .:::·n·,~.: .·.--·.·:-:_·.·.·.··.•.·,,·~···:º·· ·.·.~ .. · •.·.:_·~.·.,;.,.··_·.· .. ·. . ·" ,: .- . - . ·- ::, ,. :·-. .-·~· : ·.·- ~:,-,-... ·º·z,-.·~,, ~··::. ; . "-·~·. ·., .c.- ,-.. ·.,.·-.;-:·.-;·.-~ ': '"':;-~~~~~.~_:- : _ _:~~·~-~~- ~·u;~!.."~~- ~"~~:: .:: ~::~ -~O.~o-<~.~',;~~~-~f~!'~:~~~·::~·:!t"tq;:~,~~-~\·.~~~,:".·::.~.":.~~:::~::::~ -·.-:.:.;.;;;_::-~ 

}~::~:,!~ '•' :·'. 
A l.a inspecc:ióh general se encentro paciente de corta· 

e ·.' • • f1 ' 

Estatura (1t52mt). de peso de 37.500k9. de constituci6n nor--



mal, craneo con características clínicas de disostosis clei--

docraneal y falta de uñas en los dedos de los pies. La pa- -

ciente puede juntar sus hombros en la parte media del torax. 

A la explm:-aci6n oral se encentro: 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--

ci.al. En el cuadrante superior izquierdo la presencia cen- -

tral y uos molares. En la parte inferior derecha, se encon--

~-- ... \....- .... molares, y en el -
"-'J..'1.UJV..U 

izquierdo se encontraban el lo. premolar y dos molares. 

Todos ~stos dientes eran pequeños y estaban tratados, 

la mayoría con obturaciones. 

Ambos maxilares son pí~<..1ueií.•.)S y 21 inf~rior es ~.n']nr.;to 

con ligero prognatismo. 

,_... . .. 

ft7~:""'7'rfifüifümiaC:r·":t:ifr--t:'1"·-s;;i•v~i:dc:.t.1'.'.er-~v.er!;!'!).: __ Ja.."-i>-~t:~:t:-ª--s'-ag~téll .... ~~~~'--; ___ ,_...::c-::~ 
fÓii~~n~ia ririf er ior no t6büme11tc cerr~ : ...... < .• '_; ~; 

En. el occip! 

';, ,. '. ., .. 

c:a1e¡_f1~~ acton~s ~ ':'- .. 
':/ regi~n;_ . 



craneo. Arcos cigomfiticos prominentes, multiples dientes in-

El maciso facial es pequeño en relación al tamaño del 

cluidos y el maxilar presenta una clase tres. 

neada con falta de consolidación de los aLcos posteriores de-

COLUMNA VERTEBRA11: Columna cervical correctamente ali 

la CG-C7. 

cha 12ª r c6ncav~ a la izquierda 4° ct niv~l de lAs primeras -

COLUMNA Dorso lumbar <.:vi• c::;colio~i s, c6ncava a la dere 

lumbares. 
Rotaci6n somática lumbar a la ·izquierda e hipcrlordo-

sis lumbar. 

forma menos evidente dicha separación se extiende hasta la 

cuerpos v~:rtobr~le~ dorsales con separaciones y on 

séptima dorsales en el segmento lumbar exisLen diver-

imPJa.ntación de las apófisis transversas­

-ellas p~r~,=ári:-.-~~~t~:_:_h~~i~~:;.'',:_~:-

pélvica • 
... . ~on parrilla costal de-di.:.::· -

cald·f j,caci6n qe. los eíd:'iemo s afi.:.:.=-.. ;::.:c:) 
;,. ":.~.:,. ~.,., ;~ .,:.· 

mas delgádas"" 

.En·.·án\bosla-"". 
- . _-,·.· -· .. ,":· ·-· ., 



1 
El acrorni6n en ambos lados está un poco deformado, e.L ~ 

estern6n se observa· deprimido en su por e i6n baja. Campos pu.!. 

menares y silueta cardiovascular sin alteraciones. 

PELVIS. Es pequeña notándose hipoplasia del pubis, lo 

que determina separaci6n de éstos elementos pélvicos. En las 

articulaciones coxofemorales los c6ndilos están desarrollndcs 

y existe rotación del cuello del eje femoral con tendencia a-

MANOS: El .;,;:;t;;:a.0 1-" maduraci6n está acorde ii 1;::. ~r!,,.<1,. 

la morfología general es normal. Los metacarpianos y dedos -

son normales, la segunda falange en ambos segundos dedos Hstéi 

discretamente pequeña. 

PIES CON APOYO .. Ha}' al.lus v::l';r~•f< bilatcra, con pie -

plano moderado. Los huesos sesamoideos son normales y en el-

en ambos lados las falanges primeras son anchas y 

dientes íri.oli.ÍidoG1 dii:;tribuidos de la siguiente -

- ·-----· 

el ~uadrant:e. sup¡;r for de!:écho 1 se eric~~-t~~b~,,~i :':~~· 
.. 

roo.lar, en: el cuadrante supe~ 

···s~ -~:¡{~(i'~~tr ~;ja::.~3é.~ ' '. 

lado~ 



derecho también se encontraba el tercer molar, del lado iz- -

quierdc, el cenino, el !:cgu::.dc prcffiol~r, el Cüal SG e:ncünt..ra-

ba en posici6n oclusal, y el tercer molar. 

I.D. 1.- En tres sitios fundamentales que son cr~ 

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 consolidaci6n­

de los arcos posteriores en la regi6n to 

rácica. 

2.- La desproporci6n craneo para con dolico­

cefalia y prómincncin mandibular. 

3.- Anomalías en dedos' y cortejos con pie p!a 

4.- Presencia de dientes temporales dientes­

permanentes y un supernumerario inclui--



TRATAMIEN'rO: Bajo anestesia general ::;e ll"'vú a. ca:>c -. 

la extracci6n de 17 piezas dentarias; 16 incluidas y el cani-

no temporal, y se dejaron incluidos los caninos superiores ya 

que éstos se encontraban en buena posición (19 incluidos en -

total), posteriormente' se colocaron amarres atravesando las -

coronas, ya que ~stas pfezas dentarias no tenía11 cuello, y :::e 

coloc6 arco extraoral para ejercer presión en éstos dientes y 

hacer los erupcionai.·. 

como consecuencia postquirúrgica se eul;uuL;:-1 :¡;;:.:;;:c:::tc-

sia mentoniana ya que se encontraban involucrados los nervios 

dentarios inferiores, el hueso· ~~e encontraba bastante denso y 

la mucosa oral muy fibrosa. 

50 



CASO CJ,INICO No. 2 

J.C.C. No. de observaci6n 771.479. Fecha de nacimien-

to 29 de mayo de 1978. Hospital de coronel. Cesárea a las -

38 semanas de gcstaci6n por rvtura prematura de membranas. Ap_ 

gar 8 al nacimiento, B a los 3 y 5 minutos. 

Antecedentes de embarazo: primigesta no deseado. Ma--

dre se coloc6 una ampolleta de Toco final (M. R.). 

]l._'l'"!ter:P<lAntes f.ilmiliares: ambos padres son sanos. Exá-

men físico y radiol6gico negativo para disostosis. Tiene un-

tío materno con probable agenecia clavicular derecha (no se -

pudo examinar) . 

Talla 50 cm Cráneo 35.5 centfmetros. 

Fontanela anterior muy amplia, que abarca prácticameD_ 

:::::::::;>~:::~<:~~:-:.te~~:· l.=.· .. c=.be.2'.~-~ ····en,·~~}-. ri.0r0 iófl_-. s:n.~p,Ar ior.. I .. as. suturas .. m~y.,:::- .-.... ,. ... 

-~ áhdhái ke encüentrah ctepr imictas, Frente promínen'i:e. ~lobos 7"--

pliegue;palmar único bilateral 

dedo e 



Siendo una enfermedad autos6mica dominante con alta -

penetración, era ual>le ern.:011t:..i.:a1· ;::.ntecectentes tamiliares posi 

tivos, los cuales no fueron encontrados en los padres, ni por 

radiología, pero existen fuertes sospechas en un tio materno-

que tiene un "hombro caído", desde su naclmiento, el cual no -

pudo ser examinado por residir fuerza de la zona. 

Los ex§menes de laboratorio, salvo los radiológicos -

que en éste caso, al igual que todos los descritos por otros-

El cariograma practicado a luH pct~Leb y ~1 üi~0 fu: -

normal. Este paciente es portador de pliegue simio bilateral 

clinodactilia del primer dedo e implantaci6n alta de ambos --

quintos cledos 1 lo que confirma que éste exámen puede resultar 

normal, habiendo. anormalidad 6sen. 

Ninguna de las lesiones 6~eas de este niBo son de so-

luci6n quirdrgica; su pie aducto será tratado por ortopedista 

problemas con 

p~s.ar de .. ser _primípara. y con el remord,J:. 

de. aborto, se le ha instruido repetida-
-·-·------···--·-----·------··--- -· . ___ ;.:,.: _._2:-.:_ - .- .. :. __ .,_ ·•· ;:: __ :..: -~-~:-..:· ... __ ----·· '"-'"'º ·----- -.----··-·· ·---· 

hijo,. :como. un .. niño. normal., .. d~b.tendo : .!'" .. 

manejo de su cabeza (evitar golpes). 

un cr!ine6 blando, 



vicular y la particular radiologia, tanto para el cráneo, el~ 

viculas o como para la dismeralizaci6n de la pelvis, más las­

otras patologias oseas (hemiv~rtebras, pie adducto, falta de­

isquiones, etc). ayudaron a simplificar el diagnóstico. 



CASO CLINICO No. 3 

Los antecedentes familiares, perinatales y somatome-• 

tria de todos los_ pacientes se muestran en la tabla No. 1: -­

Los hallazgos clinicos'y radiográficos, se muestran en la ta­

bla no. 2, y 3 respectivamente. Todos los casos fueron eva--

luados por el servicio psicología, encontrándose inteligencia 

normal, término medio. 

CASO A. - Masculino de 6 años de edac' 1 que acudió al ;.. 

Médico por presentar talla baja. 

CASO B.- Femenino de 9 años de edad cuyo motivo de -~ 

consulta fué ta~la baja e hiperlordosis lum-

CASO c.- Masculino de 11 años de edad cuyo motivo de-

consulta fué hi.poacusia conductiva secunda--

_ria .. adeno,amigdalectomfo 



to por primera vez en el servicio üe psil!ui.e_ 

tria por conducta agresiva e hipercinesia. 

En todos los casos se efectuaron; pruebas de laborato 

rio y para la detecci6n de errores congénitos del metabolismo 

cromatografía de aminoácidos en orina y plasmo., mucepo lisacá­

ridos en orina de 24 horas con resultados normales. 



TABLA No. 1 

DATOS GENERALES Y SOMATOMETRICOS 

A B e D B 

SEXO M e M M M 

Edad actual (años 68/12 96/12 1110/12 124/12133/12 

EdaU ~ctLerna al ~aci~icnto 

del propositus (años) 

Consanguinidad parenteral 

Familiares similarmente 

afectados 

i:;mbarazo 

Edad gestacional (semanas 

Parto eut6sico 
Peso al nacimiento (KG) 

;_:::::~~::o:::;:::Eé!'.!~0.'n;o¡laci.a .. a,l. nac:i,miento. 

35 

28 

IV 
40 

+ 
3.2 

+ 

40 

30 

II 

40 

+ 
3.1 

+ 

56 37 

43 33 

XII II 

40 40 

+ + 
3,0 ij. 3 

+ + 

13~7 22.~ 22.8 27.5 

122 127 

. .~9. 23°. . -~~-4 
.. · ... 5J .• 5 ~} 52 

51 58 64 

60 57 

124 
. . 54 

67 

63 

"''"''' 

? 

? 

? 

? 

XI 

36 

+ 
2.3 

+ 



TADLA ifo. :;:r 

DATOS CLINICOS 

A B e D E 

Facies típicas + + + + + 

Braguicefalia + + + + + 
Sutura met6pica y sagital 

acanalada + + + + + 
Prominencia frontoparietal + + + + + 
Sinofridia + -t- + + 
Na.r.inas antevertidas + .¡.. + 
Hipoplasia malar .¡. + + + 
Prognatisrno + + + + + 
cuello corto + + 
Hipermoti lidad de hombros 

.con reunión en linea med1a + + + + + 
Clavículas: Agenecia bilateral + + 
Agencia/Uipaplasia unilateral + + + 



'I'i1tJL1\ III 

DATOS RADIOLOGICOS 

A B e D E CRANEO Br aq u ice fa lia + + + + + Huesos wornianos + + + + + Sutura met6pica amplia + + + + ·+ CARA Hipertelorismo + + + + Hipoplasia de malares + + + + + Prognatismo + + + + + Malposic i6n e inclusión de 
dientes definitivos en maxi 
l.:tres + + + + + TORAX ]l.npnA~Í~ bil~t.c:::-.:.1 _,_ 

0lctvÍ<.:ulas - + + 
.,,---·--·-- '-'"' Aoenes.ia d r:> clavicul:: a~'rech=. + + ···" H.ipoplasia de clavícula izc¡uieE_ da 

+ + Agenesia bilateral tercio medio 
clavicular + Hipoplasfa decimaseguna costi-lla 

+ Agenesia decimasegunda costilla + + + + COLUMNA P latispondilia + + VERTEBRAL Hiper lordosis lumbar + + + + + Raquisquisis lumbo sacra + + Sacro hipoplásico + + + + + 
PELVIS Ilíacos disminuidos en todos 

.. su.~ :.di~m,e.t!:~!::. . ... ·+··- + +·· 
Displas iit: ~cieJa.bular. + .¡.. ...... .. "" :M'.fi:ásR:ós . ·· cu~üo' f~ll)oral corto y ancho + + + INFERIOR.Es Ensane:h•uoiento. distal fomoral .. + +· " ~-·· ,,. · ·· ·· · R6tí.úas. pequeñas 



en los cinco pacientes descritos, fué establecido en base a -

los hallazgos clínicos y rm'iol6gicos. Para fines de diagn6,!! 

tico diferencial se consideraron, de acuerdo a gorlin, la hi-

drocefalia, la pignodisostosis y aquellos padecimientos que -

cursan con agenesia unilateral o bilateral de clavículas¡ co-

rno la hipoplasia dermica focal que se acompaña de alteracio--

nes cutáneas típicas y la displasia cleidofacial que presenta 

sia cte párpados y retraso mentaJ. 

Estudio exhaustivo de los casos permiti6 encontrar ~-

otras alteraciones 6seas que no habían sido de ser itas previa-

mente como componentes del síndrome como la macrodactilia. bi­

lateral del segundo dedo del pie, lR hipoplasia (caso D) o --

agenecia (casos A,B,C y E) de la d-:icimosegunda costilla y la-

displasia acetabular en grados variables, más severa en los -

y E. 

Otro aspecto. es el de retra .. . 
-· , , ' . '" -~' ___ :, .... ::.::. ·-· . .-: ,. . ~ .. _,_.:::~ .. ...:....:.::_. __ ::.·_;_:.:.:. ·::=-.:.:·~·::..::.-!'.::.:~~ 



y el promedio de edad paterna al nacimiento de los prop6sito 

de 40 años, lo que estaría acorde a una etiología autos6mica­

dominante por "Mutaci6n de Novo". 



c;..so CLuaco No. 4 

Paciente de 21 años de edad, que se present6 a la clí 

nica debido a que no se sentía agusto con el aspecto de sus -

dientes, tenía los dientes centrales muy pequeños, fué referi-_ 

do al departament.o dental para su valoraci6n y tratamiento; -

su historia clínica no tenía datos de importancia, El pacie.'.! 

te present6 un marcado retraso en el rf>.!1'.bic d:: .sus dientes de 

sidualcs o temporalA,:;. !.:! hi::;t::;;:- :J.¿, .Lc1111iliar fu~ interesante-

'Jf:.. q:.;c su i,JC!)Jct y su abuélo presentaron los signos clásicos de 

disostosis cleidocraneal: incluyendo las anormalidades denta-

les, Cada uno de ellos tuvo mt1ltiples dientes impactados por 

exfoliación total y aplicación de placas, el paciente cn"'i'.e -

que su tratamiento iba a ser solo extracciones dentales y - -

aplicaci6n de placas, aunque el creía que ésto era indudable, 

miedo .. y vino a buscar otras opciones . 

. e'~árni;>h f:Í:siCo: mostr6 d - uri ho:nbrc bién 

caucásico y de. cor.ta estatura c:on p1'.omj,11~11ci{l fron"": 

Y:~·~;~-'~aLY: cap~bid'ad de-~proximar los hombros en el frente el - - ·.··. > 
+~10;2:,~,~~~~r'.t~~H::~~1t~~(~~-'.fu~:~}:~I~st(;:·1 ~ -~~~~~~~~6~~.a~- -·--·--'~-c_:L ~=-< =='·=· =·:~ /=·'~ 
~:;::;·":::·- cid~a~es maxilares. se enc0ntr6 lÓs incis,i\r6s sup~rior!'is r -­

'.!, ; ~~fmero~ mo~,ares y segundqs mnla¡:-es, todos 

i~~~~~:~~~~~~r~:~~t~~,.¡~fi~º~1:h~ir;~;s~~¡:~.¿~'".;:: 
·"'i.-.3 '':.:..,::' 



El tipo de oclusi6n era borde a borde, sus ni<>nt"'f.' ei:.> 

encontraban en buenas condiciones y el paladar aplanado, las­

radiografías intraorales, de cráneo y t6rax fueron obtenidas. 

Las radiografías de dientes revelaron la presencia de 

rndltiples dientes impactados y supernumerarios que ocupan por 

completo el proceso alvEiolar, y el hueso basal de la roaxila y 

la mancHbula desde el primer molar permanente hasta su contra 

lateral similar. 

Las radiografías de cráneo laterales mostraron ampli-

rietales y occipitoparictal. 

.................................. •• ...,,1,..,, .......... , .. ....,J 

Las radiografías de t6rax mostraron ausencia de ambas 

clavículas y campos pulmonares normales con muchos m6dulos --

calcificados pequcHos. 

Se hizo un plan de tratmniento que incluyó la remo- -

ci6n de todos los dientes desiduales, terceros molares impac-

:;.~:-:.:-~".:·:~~~:':..:;.·±~d~-~::·~.!..!p~::::-~:.:::::::-=.;~~.:;~:·Y ::;a:~~tat.t~c..ci~ri ... -Ut - Id 'ülG'úMpid~, ----.. • .. ·-··------· ·-·-·· --·· ... - - . . - - . ·-·----··---

'y ·ffi~ndibülare~ I había que remover no ménOS de 51 
' ' 

·e Se ¡:íre,ifoo üri plan para uriá terapi§uÚca ortodiSntica·.:. 

~~:;f'.'i<'l~ij'.a~<:Z61-.:"tf'l''fii1 =u.;:c.:ut:scui:frir y=recoiocar··· ios ··c.tfo!ú'.lis'·iínpdfr"''- =~:··.·.·· -~~;,: 
Se proyectó un acto guirí1rgico ortod6ntico y posible.., 

;, -:·~ ¡ mente O.t'tognático para largo plazo, 

';c¡¡: · · · :cE¡ p~cie.nte comprendi6 y acep1:6 

~~~;;Jis;_ '·il·~¿'mejól:;aiternaÜva qué' l~ odontuiaciein. Y-.la pr6tesi~ denta '.~~,',~·./{:;~:.)··~· .·,_,•/. ·-·~ '·'' '.o.·~-·~,·- .. -',·- ·•" '·. .· .. · . '• '-. · .. ',.,_ .- ,,, .. '·- .. · » '- . ., .. • - • .. ,'• .. ~ '" 

~~~-~~~~~t:1~-:~1(%ri~i}~i~\É}i~-!1-c$piJ::i!·~i::_coo p:.r« chu;;fayqtié/;;e·~Pl:éipÚg6: ····:·•·•.~"-·,·-~I;' 
'1fajg·ah~s~~;ia géneraL 



1 
1 

Hay varios factores que son dignos de mencionarse: se 

llevaron varias capas de ~ucoperiostio para exponer el proce-

so alveolar adecuadamente. 

Los dientes deciduales fueron cxtraidos facilmente --

1 
1 

sin embargo, los esfuerzos por conservar la máxima cantidad -

de hueso alveolar. debido a la localizaci6n e identificaci6n-

y remoci6n de los dientes impactados adecuados rcsult6 difí--

cil. 
Lo::> di;;¡¡tc;:; i'.~·:::2'.·:·!" ,,,-,1rctivament8 removidos iniciando 

. con los más pobre!Tlentc formados y los' que tenían una posici6n 

más pobre. 
LOS tejidos blandos intra6seos fueron cuidadosamente-

enucleados y mandados a biopsia. 

LOS dientes impactados fueron ligados con bandas para 

tratamiento ortodóntico futuro. 

· ·:Ei~-:.c9·frt.~_~no · ~~i~ ly_o :p;:-~~~e0:: 

inicial para ·ooiocar u~ apósifo 



muy lentcHüt=hlt= ele t.;.l fer~~ que ~úr:. ncr!:í::tc le.. posibilid~d 

de cirugia ortognática. 



C O n C L U S I O N E S 

Los pacientes a pesar de tener un aspecto clínico ca-

racteristico pueden adaptarse a una vida normal. No hay un -

d'ficit de vida, de fUnci6n intelectual y física, tienen buen 

pronóstico de vida. 

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

en demanda de informad . .5n del departamento de genética de la-

Universidad de Arizona, en donde la Dra. Lynn Hauck Ma quien-

atestigua que no se ha estudiado, o cuanc.o menos no se tienen 

reportes de este padecimiento desde el punto de vista genéti"." 

co por ser tan bajn su incidencia y por lo tanto no encontrt'i-

mucho material en qué basarme para hacer el relato de la etio 

E!St.a .te:sis pr.j_ncipil.linente en mi 

clínica (No. 1) 



ves, adaptando posturas correctas y teniendo ejercicios ade--

cuados. 

Los problemas ortop~dicos como pie aducto, pueden te­

ner atenci6n desde los 10 años de edad. 

Este padecimiento tiene gran inter~s dentro de la - -

odontología por sus múltiples problemas orales que presenta -

desde su primera dentici6n, ~sta puede erupcionar como norma! 

mente sucede, pero su exfoliaci6n, al no haber erupci6n de 

los permanentes, ~stos pueden llegar a la edad adulta, (en mi 

necesita de la ayu.da del cirujano dentista para que ~ste efe_s: .... 
t!le incisiones en el parodonto para la erupci6n de los perma-

nentes ya que por la edad del paciente, ~sta se encuentra muy 

fibrosa. 

Estos pacientes además presentan paladar hendido y 

ojival en algunos pacientes, paladar pequeño y angosto y -

Va a ser de mUcha 
'· . . 

;~;:.+:,~~~:::-: . .:::=·e·1 ;~;q.iagri~Sf~cp··;-.. y·a:~: que· ::PQd:r~i-tt~~f 
::-"·· _·, <~ :.':'·. ·_,: . -., ; ~- ._ - ' . .,- ' 
~~~#~'.~~2;:-:.~~l~id:;;~:.~;t::;,up~::"~rr¡j,:;:u;;~o:;._y:-:~~n 

;tL'.-!~'~.;._re~: .. iQ¿'"d:ierites ~upernu~"erados tambi~n 
, ·'·,· 

} : . · .. · tes en fa boba del pacie11te foi:·mando pp.rte en la oclusi6n. . 

'~- ; .. ·. . ; . •· ·. ;to~ d~¡;~fes el{~raidos de, estos rácientes . ~.;.·§\ 
~;W,~i::r'< -~'ác't~iisúb~~}.Safr ~~q«etíb~ y aefori\ie¡¡; ·cbtj·;~~iC:es c1ei9~d..as · y ;. :;:~ 
~~~c+@i:¿á~~~~Mi~~=i2 ... ;~;i.;¡1~b~~~~~ª ·~~~i1611x~:-~F~?~if~n~.n~.~/~ .. ·• .·:::_·;_::)~.=.:~"-·.•: · .·. ~·· -~# 
/ El ll~pho de llO i~~~r -l~S clientes permanentes. y qúe Se 



tenga que usar pr6tesis parciales a temprana edad o permane-­

cer mucho tiempo con tratamientos ortod6nticos, puede influir 

sicol6gicamente en el paciente si no se tiene el apoyo y la -

ayuda de los padres y familiares, esto llevaría a ser un pa-­

ciente con problemas psicol6gicos, puede presentar dificultad 

para abrir la boca, masticar los alimentos y lesiones en la -

mucosa oral si no se tiene el debido cuidado y asco de los -­

aparatos y de la cavidad oral. 

cía de los dientes y me sirven de estímulo para ayudar en to­

do lo .más que se pueda a los pacientes a conservar sus dien-­

tes en buen estado. 



1 
BIBLIOGRAFIA 

~ 

1.- Jada, Vol. 96, Febrero 1978. 

Cleidocraneal Disostosis, Report a case. 

Raiph B. Maw, DOS, Long Beach Calif. 

2.- Jada, vol. 96 Feb. '1978. 

Prosthodontic terapy for cleidocranial dysostosis: Re- -

port of case Geralü s ;-;eir.trau, nns, rrving L. Yalisove, 

DDS, Philadelphia. 

3.- Jada. Vol. 96 Feb. 1978. 

Cleidocr.anial Dysostosis, a multidisciplinary approach ,... 

to treatment R. Miller, DD, San Antonio 'l'ex. E. Sakamoto 

DDS, l:ilo. }!;:>w;d.L Allan Zell DDS 1 A Artur. DDS. G. T. -

Stratigos DDS M. S.D. Brome N.Y, 

~ .- Jada Vol. 105 Octubre 1986. 

compehensive 
the den.:..-

Toger A. 



Leventov, I. Reider - Grosswasser, s. Weiss, C. Legum 

and S Schorr. 

8.- From the Departament of Radiology. 1985, 156. 365-371. 

Spondylo-Megaephyseal metataphyseal Dysplasia: A new Bo­

na Dysplasia Resembling Cleidocranial Dysplasia. 

Vol. 156, Numbcr 2. 

Frederre N. Silverman, M.D. Mark A, Railey M.D. 

9.- Radiology 132: 238, July 1970. 

Letters ~o ~ditor. 

Cleidocranial Displasia. 

10.- Br, Surg. Vol. 66 (1979 596-598). 

A case of craneo cleidal dysostosis presenting with vas­

cular complications. D. W. Short. 

11.- Aro J. Dis. Chíld. Vol. 134, ,July 19BO. 

Cleidocranial dysostosis, severa micrognathism bilate~ -

· i\b6cricc of tri!it~~· .. an~ rú~$t. · .:n. Mw genetic~S)r~ara..: 



15.- Medical Center. School of Dentristy, University of 

Missisipi. 

Betatalasemia l-1inor and Cleidocranial dysplasia: A rare-

combiriation of génetic abnormalities in one family. 

William N. Alexander, DOS, and Richard L. Fcrguson, DDS 

Jackson, Mis. 

16.- Rev, Stomatol. Chir. Maxilofac 1985, 86. No. 2 pp 103 a 

106. 

Contribution a letude du syndrome de Pierre Marie et - -

Sainton 

E.Et. H. Fraysse, y Dubertrand. J. Bonifasi, F. Flanch. 

cdamery, G. Barnier G. Perrier D Are. 

17.- Military Medicine. Vol. 148 Desember 1983. 

Cleidocranial Dysplasia: Case Report. 



vander Plats. 

Editorial Paraninfo. 

Barcelona, España. 


	Portada
	Índice
	Prólogo
	Introducción
	Definición
	Diagnóstico
	Etiología   Alteraciones Cromosomicas
	Mutación de un Gen o un Par de Genes
	Agentes Ambientales
	Agentes Físicos, Radiaciones   Teoría del Efecto Biológico de la Radiación
	Radiosensibilidad de las Células
	Temperatura   Agentes Biológicos
	Factores Maternos   Mutaciones de Novo (Esporadicas)
	Cuadro Clínico
	Torax
	Pelvis
	Dental
	Otras Alteraciones Esqueléticas
	Tratamiento
	Estudios Fianales del Tratamiento
	Historia
	Caso Clínico No. 1
	Caso Clínico No. 2
	Caso Clínico No. 3
	Datos Generales y Somatométricos
	Conclusiones
	Bibliografía



