Displasia Cleido Craneal (Sindrome de Yunis Varon).
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RESUMEN:

La displasia cleido craneal, es una displasia esquelética rara, que se
caracteriza por una baja estatura, caracteristicas faciales estrechas, hombros
inclinados, causados por el defecto o ausencia de claviculas. Los sintomas
mayores pueden incluir cierre prematuro del punto blando de la cabeza
(coronal), cierre tardio del espacio entre los huesos del craneo (fontanelas),
huesos de la pelvis y el pubis estrechos y contornos anormales , deformacién
en el pecho (regidn toracica); erupcion retardada de los dientes, seudo
anodoncia, mdultiples dientes supernumerarios impactados, un paladar con
arcada alta, union pélvica amplia, fracaso en las uniones de las articulaciones
de la mandibula y dedos irregulares en longitud, son caracteristicas que
pueden también estar presentes. La displasia cleido craneal es inherente a un
rasgo genético autosbmico dominante.

Este articulo presenta un reporte de caso de un paciente masculino de 17 afios
de edad, con las clasicas caracteristicas de la displasia cleido craneal.

Palabras claves: Displasia cleido craneal, seudo anodoncia, multiples dientes
supernumerarios impactados, autosémico dominante.

INTRODUCCION:

La displasia cleido craneal es una condicion autosOmica dominante, con
displasia generalizada de los huesos y dientes. Esta alteracion fue detectada
en el craneo del hombre de Neandertal [1]. La caracteristica mas obvia del
defecto en la clavicula y craneo incitaron a Marie y Sainton de utilizar el
término Disostosis cleido craneal para esta condicion [2].

La alteracion es caracterizada por la prominencia frontal y parietal,
braquicefalia, fontanela anterior abierta y generalmente con cierre tardio de las
demds suturas; puede haber macrocefalia; asociado con esto hay desarrollo
tardio o incompleto de los senos accesorios y células aéreas del mastoideo,



huesos del esfenoides pequefios, delgadez del calvario y huesos irregulares.
Puede observarse los huesos faciales pequefios, hipoplasia de la cara media
con el puente nasal bajo, paladar estrecho con arcada alta, hipertelerismo y
sordera conductora [3]. La denticion primaria aparece tardia y frecuentemente
incompleta, la denticion secundaria es similarmente tardada y frecuentemente
mal alineada y algunos dientes malformados e hipoplasicos; los dientes
supernumerarios son comunes, especialmente en el area premolar; puede
asociarse con la hipoplasia del esmalte. Estatura proporcionalmente corta,
puede también presentarse [4]. Las claviculas también pueden estar ausentes
o0 severamente hipoplasicas, lo que lleva a una posicion anormal baja de los
hombros que puede estarlos posicionando hacia delante. El térax es angosto
con las costillas cortas y oblicuas y la manifestacion mas grave es la presencia
ocasional de una escoliosis severa. Las anomalias de las manos pueden incluir
una longitud asimétrica de los dedos; existen otras anormalidades esqueléticas
incluyendo retraso de la mineralizacion del hueso pelvico, sinfisis del pubis
amplia, pelvis angosta y espondilolisis [2,3]. Aunque existe de poca a
moderada estatura corta, la inteligencia es usualmente normal. Los problemas
auditivos y dentales pueden ser anticipados. Las manifestaciones orales
incluyen el pobre desarrollo de la pre-maxila, prognatismo mandibular relativo,
pseudo anodoncia y multiples dientes supernumerarios impactados [5].

REPORTE DEL CASO:

Un paciente masculino de 17 afios de edad que se present6 al departamento
de ortodoncia con la queja principal de los dientes apifiados, tanto en el maxilar
como en la mandibula. El paciente tenia estatura moderada, dedos
deformados, una mala pronunciacion y encogido de hombros. El examen
intraoral revelo apifiamiento de los dientes en relacion a las arcadas superior e
inferior, un paladar con arcada alta, la cara mostraba un aumento en la
distancia inter cantal. La vista del perfil revelo una prominencia del frontal,
depresion del puente nasal y de los margenes infraorbitarios. La radiografia
panoramica revelo multiples dientes sin erupcionar. La vista posteroanterior de
la radiografia de pecho, revelé claviculas hipoplasicas. La radiografia céfalo
métrica lateral, reveld hipoplasia maxilar, hipoplasia del margen del zigoma e
infraorbital.




Fig. 1: Vista facial, mostrando el aumento de la distancia inter cantal,
depresion del puente nasal y de los margenes Infra-orbitales.

Fig. 2a, 2b, 2c: Vistas intraorales mostrado el apifiamiento en relacién con las
arcadas maxilar y mandibular.

La vista del seno para nasal, reveld, ausencia del seno maxilar, del zigoma y un
aumento en el tamafio del seno etmoidal. Considerando todas las anomalias
clinicas, orales, radiogréficas y esqueléticas, se diagnostico como un caso de
Displasia Cleido Craneal con ausencia de claviculas.



Fig. 3: Radiografia panoramica, mostrando multiples dientes sin erupcionar.

Fig. 4: Vista posteroanterior de la radiografia del pecho que revela la hipoplasia
de las claviculas.

DISCUSION:

Anormalidades del craneo, dientes, maxilares y hombros, huesos largos con
aristas y en ocasiones atrofiados caracterizan a la Displasia Cleido Craneal [1,
2,3].

Una caracteristica comun de los pacientes con Displasia Cleido Craneal es el
retraso en la caida de los dientes deciduos y el fracaso en la erupcién de los
dientes permanentes, que resulta en una pseudo anodoncia o la presencia de
multiples dientes supernumerarios [3,4,5]. Pacientes con esta alteracion,



necesitan una extensa terapia dental para poder mantener la eficacia de la
masticacion.

Las caracteristicas orales, en nuestro caso reportado incluyen apifiamiento
dental en relacibn con las arcadas dentales superior e inferior y un arco
palatino alto. Las caracteristicas radiograficas son caracterizadas por la
presencia de numerosos dientes supernumerarios no erupcionados, tanto en el
maxilar como en la mandibula [4,5].
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