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Manifestaciones bucales

~

en un caso de
disostosis cleidocraneal

(Enfermedad de Marie y Sainton)

Dr. JUAN C. SASSI

INTRODUCCION.

La disostosis cleidocraneal, nombre dado

.. a esta displasia por Marie y Sainton en

»
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1897, es una anomalia o trastorno heredi-
tario debido a un retardo o insuficiente
desarrollo de estructuras predentales y pre-
dseas, que afecta hojas ecto y mesodérmi-
cas. ,

Tiene una vasta sinonimia, conociéndo-
sele también por displasia ectomesodérmi-
ca y por displasia osteodentaria, nombre
més general geu abarca un mayor y dis-
par polimorfismo clinico, creado por
Jackson en 1950.

Es de baja incidencia y tiene como mas
notables, alteraciones que afectan el cri-
neo y cara, la articulacién escapular, la
articulaciéon pelviana, los miembros, térax
v las faneras, particularmente las ufias, y
los 6rganos dentarios.

Cranieo:

Lstan afectados principalmente los hue-
sos del craneo por una defectuosa osifica-
cién, con un evidente retardo en el cierre
de las fontanelas (cierre normal al 1%
afio). Marcado aumento del didmetro trans-
versal. Frente alta y ligeramente promi-
nente en su Y inferior. Persistencia de
suturas y cierre tardio. Neumatizacidn
frontal, minima o ausente.

Cara:

 Maxilar superior con escaso desarrollo;
atrésico, con cavidades neumdticas poco
evolucionadas, conforman una cara hun-
dida en su tercio medio con una nariz de-
presible y de rafz ancha,

Esta conformacién del tercio medio de
la cara, determina en el maxilar inferior
un efecto prognatico.

Articulacién escapular:

Puede existir agenesia de las claviculas
(su incidencia es s6lo de un 10 %) o hipo-
calcificacién de las mismas, anomalia mis
corriente. Esta hipoosificacion afecta for-
ma y tamafio del hueso clavicular, general-
mente no tiene forma de S. itilica; son
rectas, faltando su tercio medio y porcién
distal.

Esta andémala condicién determina luxa-
cién escapular, permitiendo al paciente
movilizar y adelantar sus hombros de mo-
do tal que los mismos quedan por delante
del esternén y casi en contacto entre si.

Articulacién pelviana:

Hipocalcificacién del pubis y ausencia
de sinfisis pubiana. Aumento del diametro
vertical de la cavidad pelviana con dismi-
nucién de su didmetro transversal.

Térax:

Infundibuliforme, cénico hacia el cuello
con tendencia de las costillas (en nimero
normal o supernumerarios con alteracién
en su osificacion y morfologia) a la verti-
calidad.

Miembros:

Acentuado acortamiento de los huesos
largos, dan al paciente caracteristicas de
enanismo; sin embargo, se han descrito ca-
sos en que los huesos largos adquieren una
longtiud mayor que la normal.
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Faneras - unas:

Cornificadas y convexas, tanto en sen-
tido longitudinal como transversal. Hay
autores que dan a esta anomalia caricter
patogndmico de la displasia.

Organos dentarios:

Denticion caduca: Es, por lo general,
normal en féormula y disposicién. Su pér-
dida es siempre tardia. Se describen casos
de fusion y germinacién dentaria.

Denticién permanente: Completa, pero
de erupcién retardada o con 6rganos per-
manentemente no erupcionados, donde es
posible observar alteracién de forma (tu-
bérculos secundarios), de estructura (ame-
logénesis imperfecta, displasia de esmalte),
de niimero (6rganos supernumerarios no
erupcionados), y de posicién (6rganos en
ectopifa posicional). .

El mecanismo etiopatogénico de esta dis-
plasia no se conoce. Se observan sus con-
secuencias representadas por toda la gama
de sintomas y signos patognomonicos que
permiten etiquetar esta malformaciéon que
afecta estructuras predentarias y prodseas
de origen membranoso (huesos del crineo)
y cartilaginoso (resto del esqueleto) con
el nombre dado por Jackson.

El factor displasico parece actuar: 19)
entre la 5% semana al 5° mes de vida intra-
uterina; 2°) a partir del nacimiento de la
vida postnatal o, 3°) en ambas circuns-
tancias.

PRONOSTICO.

El prondstico de esta anomalfa es, en
general, bueno. Desde el punto de vista
odontoldgico, el tratamiento exodéncico
conduce irremediablemente 2 una gran
pérdida 6sea, complicando la terapéutica
protética posterior. Esta es otra de las
anomalias bucodentarias donde la concu-
rrencia multidisciplinaria, ha de establecer
las bases biofuncionales que conduzcan a
la rehabilitacién del aparato masticatorio.
Creemos que una conducta expectante en
base a tratamiento conservador, y de esti-
mulo funcional tengaindicacién primaria.
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La Protesis Dental y Ortodoncia apoya~’
das en circunstancias, en tratamiento qui-
rirgicos, pueden conducir a lograr un real
y necesario estimulo que ayude a la erup-
cién dentaria.
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RELATO DEL CASO.

QOlga G. de B., 25 afios, raza blanca.

Procedente de Montevideo; consulta al Depar-
tamento de Odontologia del Hospital de Clinicas,
enviada por los Departamentos de Ginecotocologfa
y Endocrinologia, para su examen de rutina.

Antecedentes personales.— Parto normal. Enfer-
medades de la nifiez; sarampidn a los 8 afios.

A los 7 afos, internada en el Pereira Rossell, O

siendo tratada durante 7 meses por supuesto “ra-
quitismo™ con vitaminas, aceites y calcio.. Dos ope-
raciones de cesdrea. Ignora a qué edad aparecieron
los primeros dientes, pero si, sabe que la‘denticién
caduca se completé y que hace aproximadamente
un afo y medio fueron extraidas algunas piezas.y
otras cayeron por si solas.

Antecedentes familiares— Padres vivos, sanos.
Hermana viva, sana. Dos primos varones con la mis-
ma anomalia. Dos hijas vivas; una sana. Otra, edad
4 afios, presentando la misma anomalia esquelética
y su denticién caduca con férmula normal y normo- -
oclusién; con fusidén dentaria de los 2-1. ‘No exis-
ten rayos X de estructuras dseas ni dentarias.
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Examen clinico.— Biotipo. Brevilineo. Estado
nutricional, normal. Psiquismo, normal. Talla: 1,42,
Peso, 40 kilos.

Cabeza— Crineo simétrico con prominencias
parietales marcadas, acentuado aumento del didme-
tro transversal. Frente elevada y discretamente pro-
minente, El enfermo refiere cierre de fontanelas a
los 7 afios (fig. 1). -

Hombros y cuello— Hiperflexibilidad de cintu-
ra escapular. Cuello ancho en su base. Hombros
en forma de charretera. '
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Piel—Sin particularidades. Ufias con -acentua-
da curvatura vertical y transversal.

Boca— Labios: mucosa, sin particularidades.
Conformacién labial, gruesos y abultados. Mucosas
bucales, sin particularidades.,

Paladar de conformacién de arco normal, engro-
sado y ancho en zona anterior del reborde maxilar.
Este se presenta clinicamente desdentado en su ma-
yor extensién (fig. 2). )

Parcialmente erupcionados los 5-2/-7. “
. Maxilar inferior— Reborde ancho y grueso -
nicamente desdentado. Parcialmente erupcionados
los- 1-5. El enfermo refiere avulsion de piezds
dentarias caducas y de algunas permanentes (fig. 2).
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" .Estudio radioldgico

Térax.—a) Hipoplasia de claviculas, faltando
los segmentos medios y distales; &) costillas con
tendencia a la vertical; ¢) térax cénico hacia el
cuello (fig. 3).

Crineo—~—a) Imagen de cierre imperfecto de
sutura metddica (figs. 4 y 5); &) ausencia de seno
frontal derecho (fig. 5).

Cara— a) Senos maxilares, sin particularidades.
b) Rebordes maxilares: 1) existencia de érganos
dentarios no erupcionados, pero, en su mayoria en
semicorrecta posicién vertical (figs. 6, 8 y 9); 2)
drganos dentarios no erupcionados en ectopfa posi-
cional en seno maxilar izquierdo y zona mentonia-
na (fig. 7).
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RESUMEN.

El caso expuesto queda etiquetado como
una displasia 6seodentaria por presentar no
s6lo manifestaciones dentarias, sino que las
anomalfas dseas involucran estructuras pre-
6seas de naturaleza membranosa y cartila-
ginosa. :
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