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RESUMEN

Esta entidad nosoléogica se estudia
en dos diferentes grandes capitulos
de la patologia: en Entermedades O-
seas con el nombre de Disostosis clei-
do craneal; (Shater 9) y en Sindro-
mes de cabeza y cuello como Sin-
drome de Maria-Sainton (Gorling 3).

Se presenta el estudio clinico, ra-
dioldgico de dos casos, y se plantean
dos soluciones terapéuticas: una con-
servadora expectante, con confeccion
de protesis en un paciente adulto par-
cialmente desdentado, y otra radical
con avulsiones por planos y trasla-
ciones quirargicas en-un paciente a-
dolescente, con persistencia denti-
¢ion decidua.

INTRODUCCION

El sindrome de Marie-Sainton, es
un sindrome que tiene como patrén
genético la disostosis o falta de coa-
lecencia désea; segin el lugar del es-
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queleto donde sé manifiesta esta a-
nomalia, existen diferentes sindro-
mes.

Disostosis multiple sindrome de Hur-
ler.

Disostosis mandibulo facial sindro-
me de Treacher Collins.

Disostosis crianeo facial sindrome
de Crouzon.

Disostosis cleido craneal sindrome
de Marie Sainton.

Como enfermedad osea la disosto-
sis cleido craneal se ubica junto a
afecciones hereditarias de variables
patrones mendelianos tales como:

Osteogénesis imperfecta enferme-
dad de Dobstein.

Hiperostosis crotical infantil enfer-
medad de Caffey.

Osteopetrosis o enfermedad 6sea
marmoérea de Albers Schomberg.

Osteitis deformante o enftermedad
de Paget.

Acondroplasia o condrodistrofia fe-
tal.

Displasia tibro-6sea.



Estas afecciones, tienen una muy
particular traduccién a nivel de los
maxilares por la presencia de orga-
nos dentarios que someten esos hue-
sos a exigencias de realbsorciones y
neoformaciones de cuyo equilibrio de-
pende la normal calcificacion, exfo-
liaciéon y erupcion cdentaria, particu-
larmente afectadas en la disostosis
cleido craneal apareciendo las siguien-
tes alteraciones:

a) Exfoliacion tardia ce la denti-
c¢ion caduca con tendencias a la an-
quilosis.

b) Trastornos de erupcién de la
denticién permanente.

¢) Actividad exarcevada de ia la-
mina dental que sin respetar la cro-
nologia y topografia normal, da ori-
gen a un elevado mime:» de piezas
supernumerarias.

Alteraciones de forma, estructura y
posicion dentaria tales como: tubércu-
los secundarios, amelo y dentinogé-
nesis impertecta y ectopias posicio-
nales.

Estas alteraciones son consecuen-
cia una de otras, autoinfluyéndose en
su patogenia siendo el primer factor
etiologico la falta de reabsorcion del
hueso alveolar y de la denticion ca-
duca (Heupel 5) agrabada por la hi-
peractividad de la limina dentaria.

Las soluciones propuestas para es-
ta situacion varian con los diferentes
autores:

a) Vitaminoterapia y administracion
de hormonas para modificar el meta-
bolismo 6seo y estimular su reabsor-
cion (Azzaroli 2).
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b) Avulsiones de las piezas con
anomalia estructural y posicional; res-
tauracion protética y conducta expec-
tante con los retenidos controlados
periédicamente con radiografia (Ait-
chison 1).

c¢) Descubierta quirurgica y trac-
cion ortoddncia (Hall 4).

En nuestra opinion el tratamiento
se debe condicionar el agradc de a-
nomalia desde el punto de vista cli-
nico y radiogrifico y a la cronologia
dental del paciente; y debe cer rea-
lizado con el fundamento histolégico
de cuales son los tejidos alterados
para actuar sobre ellos. Con este fun-
damento se presentan los dos si-
guientes casos.

CASOS CLINICOS

Se plantea el estudio clinico radio-
grafico e histologico realizado en dos
pacientes; el primero del sexo feme-
nino de 34 anos desdentado parcial;
el segundo de sexo masculino, 16 a-
nos con persistencia de denticion ca-
duca.

Por ser la disostosis cleido craneal
una malformacién hereditaria, antoso-
mal dominante, que afecta estructuras
ecto y mesodérmicas; predentarias y
predseas de origen membranoso y car-
tilaginoso; las anomalias aparecen en
todo el esqueleto.

El factor displdsico actuaria a) en-
tre 1° y 5° mes de vida uterina b) a
partir del nacimiento y ¢) ambas for-
mas combinadas dando cuadros clini-
cos variables.

Aspecto: Los individuos con disos-
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tosis cleido craneal son de estatura
reducida; hombros angostos y caidos
con una caracteristica patognomoni-
ca; la posibilidad de adelantarlos por
delante de esternén mediante una lu-
xacion excapular que el paciente pue-
de realizar por presentar agenesia fo-
tal o parcial de sus claviculas Fig. 1
y 2.

Crdneo: Se observa aumento del dia-
metro vertical y antero posterio; fron-
tal prominente, escasa neumatizacion
mastoidea: deformacién de la silla tur-
ca con hipertrofia y verticalizacion
de las apofisis clinoides; persistencia
de las fontanelas y retardo en el cie-
ire de las suturas con numerosos hue-

sos wornianos interpuestos. Fig. 3 y 4.

Cara: Maxilar superior atrésico con
escasa neumatizacion sinusual dando
hundimiento del tercio medio con na-
riz depresible ancha de amplias na-
rinas; orbitas aumentadas en su dia-
metro vertical y ligera exoftalmia.

Toérax: Coénico hacia el cuello por
verticalizacion de las costillas altera-
das en namero y morfologia. Fig. 5.

Pelvis: Se presenta con aumento de
su diametro vertical y disminucion
del horizontal, hipocalsificaciéon pu-
biana con ausencia de sinfisis; lordo-
sis y escoliosis.

Extremidades: Acortamiento de hue-
sos largos, hipocalsificaciéon carpiana
y tarsiana; dedos largos con unas cor-
nificadas y convexas. Fig. 6.

Denticion. En el primer paciente se
observa desde el punto de vista cli-
nico. Fig. 7, ausencia de piezas en el
maxilar inferior las que radiogrifica-
mente se ven retenidas. Fig. 8.
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En el segundo paciente; clinica-
mente se aprecia persistencia de la
denticién temporaria. Fig. 9, apare-
ciendo en las radiografias oclusales
un verdadero caos dentario; Fig. 10
y 11, caos-que se aprecia en toda su
magnitud en el ortopantomagrafia,
Fig. 12, en base a la cual se piensa
que: debido a la persistencia de la
denticién caduca y la hiperactividad
de la lamina dental, cada grupo cro-
nolégico dentario se va desarrollando
en los espacios e irregularidades que
dejan sus antecesores y como éstos
no son exfoliados y la formacién de
supernumerarios continda, se forma
un verdadero maremagnum dentario
que ocupa los maxilares en su to-
talidad: haciendo desaparecer el se-
no maxilar.

TRATAMIENTO

Se realiza en base al motivo de
consulta del paciente, la manifesta-
cién clinica, radiografica e histologi-
ca de su anomalia.

En el primer caso: El paciente se
presenta a la consulta para reponer
las piezas ausentes, que le fueron
extraidas por destruccion cariosa. Ra-
diogrificamente presenta piezas su-
pernumerarias en retencion total sin
posibilidades de erupcién por ecto-
pia posicional. :

Se propone: la restauracion protéti-
ca, previa avulsién de piezas semire-
tenidas que atenta contra la estabi-
lidad de la prétesis y el control ra-
diogrifico periodico, para vigilar el
potencial quistico de las piezas re-
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tenidas y hacer su extraccion....ese
potencial se manifestara.

El segundo paciente consulta por
sintomatologia dolorosa compresiva en
ambos maxilares; la causa era evi-
dentemente la desproporcién entre
el continente maxilar y el contenido
dentario.

El tratamiento se plantea en dos
etapas:

1° Tratamiento quirirgica para eli-
minar la traba mecinica dentaria de-
cidua, 6sea y dentaria supernumera-
ria; dejando la férmula dentaria nor-
mal en correcta posicién por reim-
plantes y traslaciones quirirgicas ha-
cia trayectorias erupcionales libres de
trabas.

29 Terapéutica multidisciplinaria orto-
pédica y rehabilitadora para lograr
una correcta alineacién y oclusion.

El tratamiento quirirgico se lleva
a cabo en dos intervenciones, una
para cada maxilar en forma reglada
planeando las avulsiones por planos
topogrificos en profundidad y en sen-
tido mesio distal para no perdernos
en el caso antes descripto, para lo
cual fue necesario realizar una va-
riante de técnica en cada maxilar.

En el maxilar inferior se realiza el
abordaje y la eliminacion de trabas
por planos:

1° La denticién caduca.

29 Osteotomia de una delgada co-
bertura de hueso alveolar.

3% Avulsion de 18 piezas supernu-
merarias.

49 Traslacion quirirgica de la den-
ticion permanente subyacente hacia
travectorias normales de erupcion.
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En el maxilar superior con el mis-
mo criterio totalizamos 20. extraccio-
nes de piezas ubicadas en el rebor-
de; en el seno maxilar, y algunos de
ellos en intima relaciéon con piso de
orbita; el fundamento fue ir simpli-
ficando el caos dentario como indica
la secuencia de figuras 13, 14, 15 y
16, hasta lograr la correcta alineacién
de la férmula dentaria normal, por
técnica de traslacion quinirgica y reim-
plantes debido a lo distante del re-
borde que se encontraban algunos pie-
zas y lo intrincado de su posicién.

Es asi que mediante técnicas qui-
rirgicas mixtas de avulsiones a col-
gajo; traslaciones y reimplantes se con-
sigue eliminar: la denticién caduca:
la tercera denticién supernumeraria y
obtener la férmula dentaria normal
en posiciéon correcta en el maxilar
superior como se ve clinicamente en
la Fig. 17 y en posicién de erupcién
en el maxilar inferior. Fig. 18.

DISCUSION

Se piensa que la falta de reabsor-
cion Osea es de factor determinante
de las alteraciones dentarias de este
sindrome esto se ve corroborado por
el hecho de que:

a) La denticién caduca cubierta s6-
lo con tejido blando conjuntivo epi-
telial sin trabas 6seas; erupciona nor-
malmente.

b) Los primeros molares perma-
nentes, al no tener el obsticulo de la
denticion caduca, y estar cubiertos
unicamente con una delgada cobertu-
ra 6sea también erupcional.
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¢) En cambio los grupos dentarios
cubiertos con denticién caduca y hue-
so que no reabsorve no pueden e-
rupcionar; mas por traba mecanica que
por falta de capacidad eruptiva. Hit-
chin 6.

Esta realidad clinico radilégica tie-
ne un sustractum histolégico que se
constata en el segundo paciente con-
sistente en:

a) hueso de gran densidad, con po-
cos espacios haversianos y lineas cru-
zadas de calcificacién. Fig. 19 que
explicarian su dificultad de reabsor-
cion.

b) Anquilosis en la denticién ca-
duca que se presenta con poco pe-
riodonto. Hitchin 6.

¢) Alteraciones radiculares; por re-
sistencia de la erupcion, las piezas
permanentes presentan escaso ce-
mento primario y casi ausencia de
cemento celular propio del diente que
erupciona normalmente. Rushton 8.

Fig. 20.

Lo expuesto confirma que el trata-
miento utilizado en los casos clinicos
presentados fue el indicado para ca-
da uno de ellos: en el primer paciente
su cronologia; la ausencia de piezas
por avulsiones previas y el equilibrio
biologico estatico de las piezas re-
tenidas; justificaba la confeccion de
un protesis, y la conducta expectante
(Aitchison 1) para actuar luego qui-
rargicamente si alguna de las piezas
retenidas asi lo exigiese. Las avul-
siones profilicticas de los retenidos
hubiera planteado un serio problema
protético por reabsorciéon post quirir-
gico del reborde.
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En el scgundo paciente: la persis-
tencia de temporarios, el empuje di-
namico de los-retenidos, y la existen-
cia de una férmula dentria normal ale-
jada del reborde; exigian el trafamien-
to quinirgico de avulsiones y trasplan-
te en el maxilar superior (Muller 7)
mientras que en el inferior por la
ubicacion topogrifica de las piezas
permanentes normales se consideré
mds indicada la eliminacién quirtr-
gica de obsticulos 6seos, dentincién
caduca y supernumerarias y la trasla-
cién quirirgica de los permanentes
normales hacia direcciones adecua-
das de erupcion.

La erupcién sucede por aposicion
de cemento celular ahora posible por
la ausencia de trabas y se traduce
por la aproximacion de las piezas el
reborde y su aparicién en boca don-
de pueden ser asistidas ortodoncica-°
mente (Rall 4) si fuera necesario ya
que la eliminacion quirirgica de las
trabas de la erupcién, no se hizo en
forma precoz, por consulta tardia del
paciente; se piensa que el tratamien-
to quirirgico debe hacerse coincidir
con empuje erupcional de cada gru-
po dentario.

RESUMEN

Se presentan dos pacientes con di-
sostosis cleido craneal. El primero es
un paciente desdentado con numero-
sas piezas retenidas; se propuso co-
mo tratamiento: la confeccion de la
protesis y una conducta expectante,
controles radiograficos periddicos pa-
ra vigilar el posible desarrollo de pa-
‘tologia quistica y actuar en conse-
cuencia quirdrgicamente.



En el segundo paciente se realiza .

la eliminacién quirirgica de: la den-
ticion caduca persistente, las nume-
rosas piezas supernumerarias y el hue-
so alveolar necesario para llevar la
formula dentaria normal a posicién
correcta en el maxilar superior me-
diante técnicas de reimplante y tra-
yectorias de libre erupcién mediante
traslaciones quinirgicas en el maxilar
inferior.

SUMARY

Two patiens with cleidocranial dy-
sostosis are presented: the first one
an edentoulous patient with multiple
impacted teeth have been treated with
a complete denture and followed with
periodic radiographs to rule out de-
velopment of dentigerous cysts; the
impacted would be extracted if cysts;
the impactes would be extracted if
cysts develop or infection occurs.

The second patient is presented to
further support the active surgical ma-
nagement at an early age of the den-
tal complication of this disease. The
deciduos dentiion supemumeraries,
and overlying alveolar bone was re-
moved and the permanent teeth trans-
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Fig. 1.

Luxacién escapular en el 1T paciente.
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Fig. 2

Luxacién escapular en el 2° paciente.
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Fig. 3y 4

RX de craneo 1° y 2° paciente con persistencia de suturas huesos worminanos y
deformacion de silla turca.
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Fig. 5
Anomalias costales 2do. pac.

Fig. 6

Mano de dedos largos y ufas convexas y cornificadas ler. paciente.
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Fig. 7.

Ausencia parcial de piezas inferiores ler. pac.

Fig. 8.

RX mostrando numerosas piezas retenidas en max. inf. ler. pac.
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Fig. 9.
Persistencia de temporarios 2do. paciente.

Fig. 10.
RX oclusal max. sup. 2do. pac.
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Fig. 11.

RX oclusal max. inf. 2do. paciente.

Fig. 12.

Ortopantomografia del 2do. pac. Se aprecia un verdadero caos dentario.
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Fig. 13.

Colgajo avulsion de temporarios y primer plano de retenidos.

Fig. 14.

Avulsion de un segundo plano de retenidos.
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Fig. 15.

Mas avulsiones buscando simplificar la formula dentaria excesiva.

Fig. 16.

Piezas permanentes normales en posicion por técnicas de reimplante y sutura de
colgajes.
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Fig. 17.

Aspecto clinico del resultado post-operatorio.

Fig. 18.

Ortopantomografia de control pos-op. en que aprecia el resultado comparando con la
original fig. 12.
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Fig. 19

Hueso de gran densidad y lineas cruzadas de calcificacion.

Fig. 20

Corte histolégico radicular en que se ve poco cemento primario y ia de to celular. A
mayor aumento. De arriba a abajo: periodonto escaso cemento y dentina.
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