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INTRODUCCION

El hombre a Io largo de la historia ha luchado incesantemente por encontrar

soluciones y tratamientos a las diversas enfermedades que se han presentado en

humanidad, las anomalias congenitas no escapan a esteel desarrollo de la

proposito de los hombres de ciencia.

Se define como defecto congenito toda variante anatomica o funcional que se

desvia de la norma, heredada a traves de cualquier modelo mendeliano, o

causada por una nueva mutacion, por una anomalia cromosomica, por infeccion o

por cualquier insulto quimico o fisico al embrion o feto antes del nacimiento.

Incluye las anomalias funcionales y estructurales del embrion o feto derivadas de

factores presentes antes del nacimiento. Es una definicion amplia donde estan

desconocidos, mismo que tai alteracion no sea aparente en el recien nacido y

solamente se manifieste tardiamente. Entran en esta definicion los defectos

dismorficos, independientemente de su origen y condicion (malformaciones,

disrupciones, deformaciones, displasias, sindromes, asociaciones y secuencias),

asi como tambien las deficiencias mentales y sensoriales (sordera y ceguera)

(Organizacion Panamericana de la Salud, 1984).

La odontologia como ciencia de la salud se encuentra inmersa en el grupo

interdisciplinario de profesiones que buscan de manera constante encontrar
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soluciones, explicaciones y tratamientos para prevenir y tratar anomalias

cromosomicos) ambientales oimplicitos defectos geneticos, (genicos o



congenitas, por eso, el objetivo de la presente investigacion es identificar las

manifestaciones orales de anomalias oseas de craneo y cara, especificamente de

los slndromes de: Crouzon, Slndrome de Treacher Collins, Sindrome de Pierre

Robin y Sindrome de Hallermann - Streiff, con el fin de contribuir al conocimiento

y divulgation de dichas manifestaciones dentro de la comunidad estudiantil y

cientifica, esto con miras a mejorar la calidad de vida de los pacientes.

Para lograr el objetivo de la investigacion se realize una revision bibliografica de

articulos cientificos seleccionados, relacionados con el tema de interes, se

recurrira a las revistas cientificas consignadas en las bibliotecas de la ciudad,

bases de dates e internet, mediante el establecimiento de unas unidades de

analisis y palabras clave.
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ASPECTOS TEORICOS- CIENTIFICOS

1. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Las malformaciones congenitas son las anormalidades que resultan de trastornos

en el desarrollo y crecimiento previos al nacimiento.(l) Pueden ser evidentes en el

momento del nacimiento o manifestarse clinicamente mucho mas tarde, sin

embargo, el defecto existe siempre al nacer.

La OMS define los Defectos Congenitos como: Toda anomalia del desarrollo

morfologico, estructural, funcional o molecular, presente al nacer (aunque pueda

manifestarse mas tarde), externa o interna, familiar o esporadica, hereditaria o no,

unica o multiple. Abarca por Io tanto una amplia variedad de patologias que actual-

mente se cifra en un 2-3% de todos los recien nacidos, porcentaje que sube al 7%

al primer aho de vida. Si se tiene en cuenta que un 20% de las muertes ocurridas

de especialistas que se ven implicados en su diagnostico y tratamiento, que la

mayoria requiere tratamiento de por vida o bien su tratamiento siempre deja

secuelas, se consta-tal que estamos frente a un problema de salud publica de

primer orden (2)

Algunas enfermedades congenitas como sindrome de Crouzon, Sindrome de

Treacher Collins, Sindrome de Pierre Robin y Sindrome de Hallermann - Streiff
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en el primer aho de vida se deben a estas malformaciones congenitas, la multitud



afectan el desarrollo normal de la cavidad oral presentando multiples signos y

sintomas. El sindrome de Treacher Collins Tiene una frecuencia de 0,07, por cada

10.000 individuos, se observa la presencia de fisura palatina y paladar indemne, el

retroposicion y dificultad respiratoria(3), La frecuencia de aparicion del sindrome

de Crouzon es de aproximadamente 1 caso en 25.000 nacimientos, sin embargo,

estos tipos de malformaciones son poco frecuentes, por Io cual existe poca

documentacion de las alteraciones orales asociadas a dichas patologias, por Io

tanto surge el siguiente interrogante, ^Cuales son las manifestaciones orales mas

frecuentes en pacientes con sindrome de Crouzon, Sindrome de Treacher Collins,

Sindrome de Pierre Robin y Sindrome de Hallermann - Streiff?

13

100% de los casos presentaban micrognatia acentuada con lengua en



2. JUSTIFICACION

En el momento de la concepcion, un feto puede recibir un caracter hereditario

defectuoso de uno de sus padres o de ambos, estas malformaciones hereditarias

son el resultado de una mutacion recesiva o dominante y se trasmite por las

celulas germinales2, o como consecuencia de un dano experimentado en el

utero. For esta razon las malformaciones congenitas son de indole hereditaria o se

adquieren en el utero, o pueden tener ambos componentes, en cuyo caso se habla

de origenes multifactoriales o poligenicos.(4)

Estas anomalias traen consigo multiples manifestaciones orales que afectan la

calidad de vida de las personas, sin embargo, debido a su baja prevalencia, la

informacion disponible al respecto es limitada, es aqui cuando el estudio adquiere

manifestaciones orales de este tipo de alteraciones que aunque son esporadicas

es factible observarlas en la practica diaria del profesional.

congenitas del sistemaanomaliassindromes deSe eligieron cuatro

osteomuscular, especificamente anomalias oseas de craneo y cara, por presentar

alteraciones orales marcadas.

14

mayor relevancia en tanto que es deber del odontologo conocer las



3. PROPOSITO

Ofrecer al odontologo informacion relacionada con manifestaciones orales de

anomalias congenitas del sistema osteomuscular particularmente anomallas

oseas de craneo y cara (Sindrome de Crouzon, Slndrome de Treacher Collins,

Sindrome de Pierre Robin y Sindrome de Hallermann - Streiff).

15



4. IMPACTO DEL ESTUDIO

En cuanto al odontologo, el presente estudio lograra el reconocimiento de los

signos y sintomas bucales que identifican pacientes con trastornos geneticos, el

odontologo lograra realizar un correcto diagnostico y aplicar el tratamiento mas

adecuado, de acuerdo a su enfermedad genetica, a demas el odontologo

comprension de la evolucion y caracteristicas clinicas de procesos patologicos

sistemicos.

Socialmente, el conocimiento profundo y detallado de las manifestaciones orales

de sindromes congenitos poco frecuentes por parte del odontologo, permitira

ofrecer un mejor tratamiento interdisciplinario a los pacientes quienes en ultimas

mejoraran su calidad de vida, al lograr las funciones normales del aparato

masticatorio y mejora en la estetica facial.

La Institucion Universitaria Colegios de Colombia, obtendra un estudio de

referencias bibliograficas de enfermedades congenitas que afectan la cavidad oral,

Sindrome de Pierre Robin y Sindrome de Hallermann - Streiff, que son poco

frecuentes y de bibliografia reducida.

16

con enfasis en los sindromes de Crouzon, Sindrome de Treacher Collins,

reconocera la responsabilidad en el adiestramiento clinico y una mayor



5. MARCO TEORICO

Debido al gran numero de anomalias geneticas que estan descritas en la

representativas en cuanto a manifestaciones en la cavidad bucal, sindrome de

Crouzon, Sindrome de Treacher Collins, Sindrome de Pierre Robin y Sindrome de

Hallermann - Streiff, los cuales son descritos a continuacion.

DISOSTOSIS CRANEOFACIAL O ENFERMEDAD DE CROUZON.5.1

5.1.1. Definicion

Las disostosis se definen como alteraciones en la formacion y desarrollo del

craneo, con presencia de Hipoplasia maxilar, orbitas superficiales con exoftalmos,

estrabismo divergente.(5)

El sindrome de Crouzon es un trastorno genetico. Es causado por mutaciones

(cambios anormales) del FGR12 (factor receptor del crecimiento fibroblastico, por

sus siglas en ingles) o en menor proporcion en los genes del FGR3.(6)

El sindrome de Crouzon es un trastorno genetico que provoca una fusion anormal

entre los huesos del craneo y la cara. Normalmente, mientras el cerebro del nino

crece, las suturas abiertas entre los huesos permiten que el craneo se desarrolle

normalmente. Cuando estas suturas se fusionan muy pronto, el craneo crece en la

17

clasificacion solo se tomaron en cuenta cuatro de las patologias mas



direccion de la sutura abierta remanente. En el sindrome de Crouzon, los huesos

del craneo y cara se fusionan muy pronto. Esto provoca una forma anormal de la

cabeza, cara y dientes.(7)

En 1953, Franceschetty propuso el termino "Sindrome Pseudo-Crouzon", para

presentaban prognatismo mandibular, ni estrabismo divergente y ademas no se

observaba ocurrencia familiar.

5.1.2. Prevalencia

La frecuencia de aparicion del sindrome de Crouzon es de aproximadamente 1

caso en 25.000 nacimientos, y se piensa que su trasmision es de tipo autosomica

dominante. Sin embargo, de un 30%-60% de los casos son de ocurrencia

esporadica sin historia familiar product© de neomutaciones. Investigaciones

geneticas recientes, reportan que para que se produzca este sindrome debe

ocurrir una mutacion en el brazo corto del cromosoma 10, Io que origina una

alteration del Factor Receptor 2 de Crecimiento Fibroblastico (FRFG2).(8)

5.1.3. Manifestaciones clinicas

Los principales signos y sintomas del sindrome de Crouzon incluyen: la parte

superior y la parte posterior de la cabeza son aplasicas, frente y sienes aplasicas,

la mitad de la cara es mas pequeha y se localiza mas atras de la cara de Io

normal, nariz en forma de pico de pajaro, conductos nasales comprimidos, Io que
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designar aquellos casos con craneosinostosis de Crouzon, pero que no



produce que flujo de aire se reduzca al pasar por la nariz, prognatismo mandibular,

apinamiento, paladar con arco alto, estrecho o paladar hendido, otros sintomas y

complicaciones que pueden resultar del sindrome de Crouzon son: perdida de la

audicion, deformidad en el oido medio, falta de los canales auditivos, enfermedad

de meniere (mareo, vertigo o tintineo en los oldos), problemas de la vision,

estrabismo (ojos bizcos) o movimiento involuntario del ojo, curvatura de la

columna, dolores de cabeza, en algunos casos, articulaciones fusionadas,

acantosis nigricans (pequehos parches de piel obscuros y aterciopelados.(9)

5.1.4. Manifestaciones orales:

Los pacientes presentan prognatismo mandibular. El labio superior suele ser corto

y el labio inferior evertido, paladar profundo y ojival, erupcion ectopica de los

primeros molares superiores, retardo en la erupcion dentaria, Maloclusion dentaria

clase III, apinamiento maxilar anterior, mordida abierta anterior, anodoncia parcial,

10% de los casos, macroglosia relativa por estrechez

palatina.(IO)

5.1.5. Tratamiento y pronostico:

El odontologo debe evaluar el grado de retraso mental consultando al medico

tratante. La odontologia preventiva es una medida valiosa en el tratamiento de

estos pacientes.
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uvula bifida en un



FACIAL.

5.2.1. Definicion

En 1900 el oftalmologo ingles Treacher Collins describio este sindrome que puede

definirse como una enfermedad hereditaria caracterizada por la presencia de

anomalias craneofaciales debidas a la hipoplasia de los hordes supraorbitales y

arcos zigomaticos.

El Sindrome de Treacher Collins es una mutacion, que afecta las areas

craneofaciales. El sindrome de Treacher Collins es muy poco conocido por este

nombre y es causado por un cambio en el gen que influencia el desarrollo facial.

Esta mutacion puede ser heredada directamente de un padre afectado o puede

surgir de un padre portador del gen afectado. Como se dijo anteriormente, afecta

las estructuras faciales asi como tambien el corazon y las vias respiratorias. Los

dos nombres alternatives mas comunes son "disostosis mandibular" y "Sindrome

de Franceschetti-Klein".(11)

5.2.2. Manifestaciones clinicas

Este sindrome afecta a las personas desde que nacen caracterizandose por la

presencia de paladar hendido, labio leporine, ausencia de pabellones auriculares y

las malformaciones de los huesos de la cara tales como los pomulos y la

mandibula. Estas pueden ser corregidas con cirugia dependiendo de la severidad
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de la malformation. Algunos ninos pueden requerir una traqueotomia (un tubo en

la garganta para asistir la respiration).(12)

Las manifestaciones clinicas fundamentales pueden resumirse en una apariencia

facial caractenstica con formation de pliegues antimongoloides, fisura congenita

ocular e hipoplasia de arcos zigomaticos. Ademas los pacientes pueden presentar

nariz ancha, atresia de coanas, orificio bucal grande, mandibula pequeha,

hipoplasia faringea y alteraciones del pabellon auricular con afectacion de los

conductos auditivos y sordera.(13)

5.2.3. Manifestaciones orales

Estos pacientes muestran un perfil facial convexo con nariz prominente y menton

retrusivo, inclination hacia debajo de las fisuras palpebrales, hipoplasia del maxilar

inferior y orejas deformes.(14)

Se observa Hipoplasia del maxilar inferior, apofisis cigomatica del hueso temporal

y ofdos externo y medio. El aspecto de la cara es caracteristico y se describe

como de "pajaro o pez". El 30% de los pacientes muestran paladar hendido,

aplasicos.(15)

5.2.4. Etiologia y patogenia:

Este sindrome se transmite a partir de una modalidad autosomica dominante,

aunque la mitad de los casos se debe a la mutation espontanea.
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Maloclusion dentaria, y diastemas. El condilo y la apofisis coronoides suelen ser



Tratamiento y pronostico: Consiste en corregir o reconstruir las deformidades

existentes mediante un equipo multidisciplinario.

5.2.5. Diagnostico:

El diagnostico clinico se realiza en el momento del nacimiento en las formas

graves. For el contrario a veces los progenitores son diagnosticados tras el

nacimiento de un hijo afectado.

5.2.6. Prevalencia

La enfermedad esta causada por alteraciones en el gen TCOF1 localizado en el

cromosoma 5. Se hereda de forma autosomico dominante en mas del 50% de los

casos. El resto presenta mutaciones esporadicas y rara vez formas recesivas.

Tiene una frecuencia de 0,07 por cada 10.000 individuos.

5.3.1. Definicion

El sindrome es una enfermedad congenita extremadamente rara. Caracterizada

por anomalias de los dedos y las caracteristicas fisicas faciales clasicas asociadas

al sindrome de Pierre Robin; manifiestas desde el nacimiento. Algunos nihos

pueden tambien tener anomalias congenitas del corazon. El rango y la severidad

de los sintomas pueden variar de un caso a otro.(16).
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Se caracteriza por un cuadro clinico de triada: micrognasia, paladar hendido o

paladar ojival en neonatos se ha denominado fisura palatina .

La posicion baja e interposicion de la lengua entre las placas del paladar durante

el desarrollo fetal es el agente etiologico de la deformidad del paladar y la

micrognasia. Sin embargo hay evidencias que sugieren que el defecto primario es

por causas metabolicas influidas geneticamente y no por obstruccion mecanica de

la lengua.(17)

5.3.2. Manifestaciones clinicas:

Es comun observar en estos pacientes hipoplasia del maxilar inferior, paladar

hendido, glosoptosis debido a la fijacion del musculo geniogloso.

Desviacion cubital de los dedos

Fisura palatina: cierre incompleto del paladar

Glosoptosis: caida de la lengua hacia atras

Anomalias de los metacarpos

Retrognatia/micrognatia: mandibula anormalmente pequena y retraida

Clinodactilia: curvatura o desviacion permanente de uno o mas dedos,

comunmente en dedos indice y menique.

Cuello corto

comunicacioninterauricular,comunicacioncardiacas:Alteraciones

interventricular

Infecciones respiratorias cronicas
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Oreja redonda

Orejas en rotacion posterior

Talla pequeha / enanismo

Camptodactilia de uno o dos dedos (deformidad en flexion de una de las

articulaciones entre las falanges).

Mejillas prominentes

Pectus excavatum

Solapamiento de dedos

Unas ausentes / pequenas (manos)

Hueso supernumerario, localizado en la primera falange del dedo indice y

del dedo medio

Pliegue simiesco (un solo pliegue, profundo de las palmas de las manos).

5.3.3. Tratamiento y pronostico:

Los problemas respiratorios y alimenticios son habituales en el periodo postnatal.

El crecimiento de la mandibula es evidente en los primeros cuatro anos de vida y

con frecuencia se logra un perfil normal entre los cuatro y seis anos de edad.(18)

MANDIBULO - FACIAL

Sinonimos:

Oculomandibulodisencefalia con Hipertricosis
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Oculo Mandibulo Facial, Slndrome

Disostosis Oculomandibular

Hallermann Streiff Francois,

Sindrome de Disencefalia de Francois

5.4.1 Definicion

caracterizada por anomalias craneofaciales distintivas incluyendo una microcefalia

(cabeza anormalmente pequeha), con braquicefalia (inusualmente ancha) con un

abombamiento frontal, una mandibula o maxilar inferior hipoplasica (pequeha y

subdesarrollada), microstomia (boca inusualmente pequeha), y una nariz "en

forma de pico " caracteristica.(19)

Este sindrome se identified por primera vez en 1893 por Aubry y mas tarde fue

descrito por los tres autores que le dieron su nombre.

El proceso mas caracteristico en el desarrollo de la cabeza y el cuello es la

formacidn de los arcos branquiales. Aparecen entre la cuarta y quinta semanas del

desarrollo intrauterine y contribuyen en gran parte a las caracteristicas externas

del embridn.(20)

En este sindrome (se habla de sindrome cuando hay un conjunto de signos que

identifican un problema) se dice que es consecuencia de un problema en el
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El sindrome de Hallermann-Streiff es una enfermedad hereditaria rara



desarrollo del primer arco branquial asociado con la formacion de la cara y de las

orejas.

5.4.2 Manifestaciones clinicas

Se asocian entre otras anomalias, malformaciones de los ojos, y los dientes y

enanismo o dwarfismo (talla excepcionalmente baja). Las anomalias oculares

caracteristicas incluyen microftalmia (ojos inusualmente pequenos) y catarata

congenita (opacidad del cristalino, que este presente en el nacimiento).

Otros problemas visuales pueden incluir nistagmus (movimientos rapidos,

involuntarios del ojo), estrabismo (desviacion de uno de los ojos de su direccion

normal, por Io que los ejes visuales no pueden dirigirse en un mismo tiempo al

mismo punto), y disminucion de la agudeza visual (claridad visual disminuida) o,

en algunos casos, ceguera.(21)

Los defectos dentales pueden incluir dientes neonatales (presencia de algunos

dientes en el momento del nacimiento), hipoplasia del esmalte (subdesarrollo del

esmalte de diente), hipodoncia o adoncia parcial (ausencia total o 'parcial de los

de ciertos dientes.alineacion incorrectamalformacion,dientes), yV

La mayoria de los casos del sindrome de Hallermann-Streiff aparecen de forma

esporadica (ocurren aleatoriamente, por razones desconocidas) o pueden ser el

resultado de una mutacion “de novo" del material genetico.(22)
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5.4.3 Causas

En la mayoria de los cases este sindrome se presenta en forma esporadica y las

participacion de algun gen o genes ya que no se han documentado casos

familiares excepto en una ocasion.

5.4.4 Etiologia:

El modo de transmision no esta claro. Se considera de expresion variable y de

penetrancia incompleta, aunque esto no ha sido la regia.(23)

5.4.5 Manifestaciones clinicas:

A nivel de la cavidad bucal: micrognasia, microstomia, paladar ojival, ausencia

temporales, retraso en la erupcion de los permanentes, dientes supernumerarios,

dientes presentes en el momento del nacimiento. En algunos casos ausencia de

los condilos.

5.4.6 Manifestaciones orales:

El complejo de malformaciones faciales incluye hipoplasia maxilar con el mal

desarrollo de los senos paranasales, hipoplasia malar con micrognatia asociada y

articulacionesaplasia bilateral de lasretrognatia, hipoplasia o

27

causas son desconocidas. Hasta el momento no existe evidencia de la

dentaria, maloclusiones, malformaciones dentarias, persistencia de dientes



neonatal y deformidades de mordida abierta dental y esqueletal severa

5.4.7 Tratamiento y pronostico:

El tratamiento consiste en intervenciones quirurgicas para mejorar los defectos

bucales y en mantener evaluaciones periodicas y preventivas para evitar agravar

el cuadro clinico.
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paladar altamente arqueado, denticiontemporomandibulares, microstomia,



6. OBJETIVOS

OBJETIVO GENERAL6.1

Identificar las manifestaciones orales de anomalias oseas de craneo y cara,

especificamente de los sindromes de: Crouzon, Treacher Collins, Pierre Robin y

Hallermann - Streiff

OBJETIVOS ESPECIFICOS6.2

Identificar las manifestaciones orales del sindrome de Crouzon.

Reportar mediante revision bibliografica las manifestaciones orales del Sindrome

de Treacher Collins.

Describir las manifestaciones orales del Sindrome de Pierre Robin

Identificar las manifestaciones orales del Sindrome de Hallermann - Streiff.
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7. ASPECTOS METODOLOGICOS

TIRO DE ESTUDIO7.1

Revision de literature

OBJETO DE ESTUDIO7.2

Manifestaciones orales de anomalias congenitas del sistema osteomuscular:

anomalias osees de creneo y cere

MATERIAL OBJETO DE ESTUDIO.7.3

Articulos cientificos relecionedos con menifesteciones oreles de los sindromes de:

Crouzon, Sindrome de Teecher Collins, Sindrome de Pierre Robin y Sindrome de

Hollermenn - Streiff

7.3.1 Muestra

52 erticulos cientificos seleccionedos bejo criterios de selection

7.3.2 Criterios de inclusion

• Articulos cientificos publicedos del 2000 e 2008

• Articulos de publiceciones cientifices reconocides
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• Articulos en ingles y espahol

• Articulos de literatura

• Articulos de reporte de casos

UNIDADES DE ANALISIS7.4

Manifestaciones orales del Sindrome de Crouzon

Manifestaciones orales del Sindrome de Treacher Collins

Manifestaciones orales del Sindrome de Pierre Robin

Manifestaciones orales del Sindrome de Hallermann - Streiff
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Se realizo una revision bibliografica, para Io cual se tomo como referencia el

protocolo para el diseho y desarrollo de revisiones de literatura The Cochrane

Collaboration Handbook.

Para la localizacion e identificacion de los estudios, se utilizaron varias fuentes de

busqueda

SciSearch,Controlled Trials Database,Lilacs, CochraneEmbase,

www.pubmed.com, ademas de otras fuentes de informacion como: bibliotecas de

Universidad Antonio Nariho,Javeriana,Pontificia Universidadconsulta:

Universidad Nacional de Colombia, Institucion Universitaria Colegios de Colombia

y Universidad El Bosque.

trabajos publicados en ensayos clinicos controlados,8e tuvieron en cuenta

resumenes y comunicados de congresos de la Organizacion Mundial de la Salud,

la Organizacion Panamericana de la Salud, Federacion Odontologica Colombiana;

estudios de especialistas y busquedas manuales en revistas no disponibles en las

bases de datos, como Journals of Pediatric, Journals, Journal Tenn Dentistry

Assoc, LANCET, Medical Oral Patology.

Para facilitar la busqueda, se identificaran las palabras y frases clave como:

anomalias congenitas del aparato osteomuscular, Sindrome de Crouzon,
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en las principales bases de datos electronicas: Medline, Cinahl,

7.5 PROCEDIMIENTO

http://www.pubmed.com


Sindrome de Treacher Collins, Sindrome de Pierre Robin y Sindrome de

Hallermann - Streiff.

Los resultados fueron analizados por medio de las unidades de analisis

establecidas y la informacion fue consignada en tablas previamente disenadas.

Finalmente se elaboro un documento donde quedaron consignados los hallazgos,

y las investigadoras emitieron conclusiones y recomendaciones partiendo del

analisis previo.

7.5.1 Instrumento de recoleccion de dates

CONCLUSIONAUTOR/ANO RESULTADOTITULO TIRO ESTUDIO

7.5.2 Instrumento para unidades de analisis

• Anomalias oseas de craneo y cara

NUMERO DE ARTICULOSPORCENTAJE

r
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TIRO DE ANOMALIA
Crouzon
Sindrome de Treacher
Collins
Sindrome de Pierre Robin
y
Sindrome de Hallermann - {
Streiff



• Manifestaciones orales de Sindrome de Crouzon, Sindrome de Treacher

Collins, Sindrome de Pierre Robin y Sindrome de Hallermann - Streiff

SINDROME DE CROUZON

MANIFESTACION ORAL NO. ARTICULOSPORCENTAJE

SINDROME DE TREACHER COLLINS

MANIFESTACION ORAL NO. ARTICULOSPORCENTAJE

SINDROME DE PIERRE ROBIN

NO. ARTICULOSMANIFESTACION ORAL PORCENTAJE

SINDROME DE HALLERMANN - STREIFF

MANIFESTACION ORAL NO. ARTICULOSPORCENTAJE
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8. RESULTADOS

Se analizaron 52 (100%) articulos cientificos de los cuales 14 (27,7%), se referian

al sindrome de Crouzon, 7 (13,8%) al sindrome de Treacher Collins, 12 (25%) al

sindrome de Pierre Robin y 5 (11,1%) al sindrome de Hallermann Streiff, 10

(22,2%), se refieren a anomalias congenitas del sistema osteomuscular.

El 27,7% de los articulos tratan las manifestaciones orales de pacientes con

sindrome de Crouzon, e, 13,8% con el sindrome de Treacher Collins, 11,1% con

Sindrome de Hallermann - Streiff y 22,2% hacen referencia a las manifestaciones

orales de malformaciones de congenitas de cuello y cara, (tabla 1)

TABLA No. 1. Anomalias Oseas De Craneo y Cara

Sindrome Porcentaje
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Crouzon
Sindrome de Treacher Collins 
Sindrome de Pierre Robin y 
Sindrome de Hallermann - Streiff 
Todos los sindromes

30.7
23
8

15.4
17.3

17.3
12
23
8
9

N° articulos



UNIDAD DE ANALISIS 1: Manifestaciones orales de Sindrome de Crouzon

El 90% de los articulos que hacen referencia a las manifestaciones orales de

pacientes con sindrome de Crouzon indican la presencia de prognatismo

mandibular, paladar profundo y ojival, y erupcion ectopica de los primeros molares

superiores, el 80% de los articulos indican El labio superior suele ser corto y el

labio inferior evertido y retard© en la erupcion dentaria, el 70% anodoncia parcial y

el 60% Maloclusion dentaria clase III y macroglosia (tabla 2).

TABLA No. 2 Sindrome de Crouzon

PorcentajeManifestacion oral

1426.9

23 12

14

19.2
15.4
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N° 
Articulos

Prognatismo mandibular
El labio superior suele ser corto y el labio inferior 
evertido
Paladar profundo y ojival
Erupcion ectopica de los primeros molares superiores
Retardo en la erupcion dentaria
Maloclusion dentaria clase III
Anodoncia parcial
Macroglosia

26.9
26.9
23

15.4

14

12
8
10

8



UNIDAD DE ANALISIS 2: Manifestaciones orales del Sindrome de Treacher

Collins

El 100%de los articulos que hacen referencia a las manifestaciones orales de

pacientes con sindrome de Treacher Collins refieren como manifestacion el

paladar hendido, labio fisurado y maloclusion dentaria, el 80% la hipoplasia del

maxilar inferior y el 60% diastemas (tabla 3)

TABLA No. 3. Sindrome de Treacher Collins

El 100 % de los estudios de manifestaciones orales de pacientes con sindrome de

Pierre Robin hacen referencia ala micrognasia, y el 80% paladar hendido e

hipoplasia del maxilar inferior (tabla 4)
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UNIDAD DE ANALISIS 3: Manifestaciones orales del Sindrome de Pierre 
Robin

Manifestacion oral
Paladar hendido
Labio leporino
Hipoplasia del maxilar inferior
Maloclusion dentaria
Diastemas

Porcentaje
13.4
13.4
7.6
11.5
7.6

N° Articulos
7
7
4
6
4



TABLA No. 4 Sindrome de Pierre Robin

N° ArticulosManifestacion Oral

UNIDAD DE ANALISIS 4

Manifestaciones orales del Sindrome de Hallermann - Streiff

El 100%de los articulos que se refieren a las manifestaciones orales de pacientes

con sindrome de Hallermann - streiff indican la hipoplasia del esmalte, hipodoncia

o anodoncia parcial y alineacion incorrecta de ciertos dientes (tabla5)

TABLA No. 5. Sindrome de hallerman streif

Manifestacion Oral Porcentaje

15.3 8Hipoplasia del esmalte

9.6Hipodoncia o anodoncia parcial 5

9.6Alineacion incorrecta de ciertos dientes 5

38

12
10
10

N° 
Articulos

Micrognasia
Paladar hendido
Hipoplasia del maxilar inferior.

Porcentaje 
23
19.2
19.2



9. CONCLUSIONES

El conocimiento de las manifestaciones orales de enfermedades congenitas por

parte del odontologo, permite realizar un correcto diagnostico para planear el

tratamiento ideal y lograr una atencion multidisciplinaria del paciente y mejorar su

calidad de vida.

En cuanto al tratamiento odontologico a seguir con estos pacientes debe implicar

pediatrica, ortodoncia y cirugia maxilo-facial.

gran cantidad de enfermedades de origen genetico que tienenExiste

manifestaciones a nivel bucal, algunas de las mas representativas que afectan los

maxilares, el proceso de erupcion dental y los tejidos blandos y duros de la

cavidad bucal son el Sindrome de Crouzon, el Sindrome de Treacher Collins, el

Sindrome de Pierre Robin y el Sindrome de Hallermann - Streiff.
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un equipo multidisciplinario con especialistas de las areas de odontologia



10.RECOMENDACIONES

Realizar estudios relacionados con las manifestaciones orales de pacientes con

Sindrome de Crouzon, Sindrome de Treacher Collins, Sindrome de Pierre Robin y

Sindrome de Hallermann - Streiff que asisten a las clinicas del UNICOC.

Profundizar en los hallazgos alcanzados respecto a las manifestaciones orales de

pacientes con Sindrome de Crouzon, Sindrome de Treacher Collins, Sindrome de

Pierre Robin y Sindrome de Hallermann Streiff, para ser trasmitidos a los

estudiantes en practica de la Institucion Universitaria Colegios de Colombia -

UNICOC-.

Actualizar periodicamente los resultados de los hallazgos respecto a las

pacientes con Sindrome de Crouzon, Sindrome demanifestaciones orales de

Treacher Collins, Sindrome de Pierre Robin y Sindrome de Hallermann - Streiff.

40



11.BIBLIOGRAFIA

Affections congenitales de la tete et du cou. Lannelongue Paris, 1891

Ann Otol Rhinol Laryngol 2005;114:605-13

Barker I. Anaesthesia for Pierre-Robin syndrome. Hosp Med 2000 Jan; 61(1): 72.

41

Aggarwal S Fetal hydrocolpos leading to Pierre Robin sequence: an unreported 
effect of oligohydramnios sequence. J Perinatol 2003;23:76-8.

Agurto P, Diaz R, Cadiz O, Bobenrieth F: Frecuencia de malos habitos orales y su 
asociacion con el desarrollo de anomalias dentomaxilares en nihos de 3 a 6 anos 
de area Oriente de Santiago, http://www.scielo.cl/scielo.php?script=sci arttext & 
pid=S0370-41061999000600004 & Ingres & nrm=iso & tingles (Nov. 2005)

Aguado A.M.,Lobo Rodriguez B., Blanco-Menendez R., Alvarez Carriles J.C., 
Vera de la Puente E.,Neuropsychological implications of Crouzon’s syndrome: a 
case report. Rev. Neurol. 1999, Dec. 1-15; 29(11): 1040-4.

Anderson P.J.; Hall C.M.; Evans R.D.; Hayward R.D.; Jones B.M., (1998): The 
elbow in syndromic craniosynostosis. J Craniofac Surg., 9:201-6.

Agresti A, Caffo B: Simple and Effective Confidence Intervals for Proportions and 
Differences of Proportions Result from Adding Two Successes and Two Failures. J 
of American Statistics Assoc 2000; 54: 280.

Baudon J J, Renault F, Goutet JM, et al: Motor dysfunction of the upper digestive 
tract in Pierre Robin sequence as assessed by sucking-swallowing 
electromyography and esophageal manometry. J Pediatr 2002; 140: 719-23.

Alfaro P, Osorno MC, Sanchez L, Saenz LP: Relation entre oclusion dental y 
funcion de la articulation temporomandibular en nihos con paralisis cerebral. 
http://www.xoc.uam.mx/temas selectos/Relacion entre oclusion de.htm. (Enero 
2006).

http://www.scielo.cl/scielo.php?script=sci_arttext_&
http://www.xoc.uam.mx/temas_selectos/Relacion_entre_oclusion_de.htm


Poster.

42

Kapp-Simon KA. Krueckeberg Mental development in infants with cleft lip and/or 
palate. SCIeft Palate Craniofac J 2000 Jan; 37(1): 65-70.

FRIEDHOFER, Henri, OCHARAN, Alan M. W., STURTZ, Gustavo P. et al. Surgical 
treatment for eyelid deformity in
Crouzon syndrome associated with acanthosis nigricans: case report. Clinics, 
2006, vol. 61, no. 2. 171-174

En linea: http://www.secpre.org/documentos%20manual%2078.html

Gallart A. Esquemas clinico visuales en pediatria. Sindromes dismorfogeneticos.
Espana.Ediciones Doyma; 1992.p. 82.

Jayasekera N. Laryngeal mask for airway management in Treacher-Collins 
syndrome. Ceylon Med J. 2007, 52(1 ):34.

Keiborg S.,Fabry L.B., Diacova S., McDonald T.J., Hearing and otopathology in 
Crouzon’s syndrome, Laryngoscope 1999, Sep; 109(9):1372-5

Chang AB, Masters I, Williams GR, et al: A Modified Nasopharyngeal Tube to 
Relieve High Upper Airway Obstruction. Pediatr Pulmonol 2000; 29: 299-306.

Lapunzina P, Fernandez MC, Varela Junquera JM, Arberas C, Tello AM, Gracia 
Bouthelier R. Crouzon's syndrome

Camassei FD, Jenkner A, Bertini E, Bosman C, Donfrancesco A, Boldrini R. Pierre 
Robin syndrome and Wilms tumor: an unusual association. Med Pediatr Oncol 
2000 Jul; 35(1): 83-84.

Cavalcante HA, Moura WJQ, Oliveira LS, Lima BP, Mazivieiro SNA, Nunes CTA. 
Sindrome de Treacher Collins associada a Malformagao de Chiari do Tipo I. IX 
Congresso Norte-Nordeste de Otorrinolaringologia e Cirurgia Cervico- 
Facial, 06 a 08 de setembro de 2007, Belem, Para.

Burstein FD. Mandibular distraction osteogenesis in Pierre Robin sequence: 
application of a new internal single-stage resorbable device. Plast Reconstr Surg. 
2005;115:61-7.

Baujat G, Faure C, Zaouche A, et al: Oroesophageal Motor Disorders in Pierre 
Robin Syndrome. J Pediatr Gastroenterol Nutr 2001; 32: 297-302

Campos del Alamo MA, Perez Obon J, Gil Paraiso P,Marin Garcia J, 
Damborenea Tajada J, Llorente ArenasE, et al. Alteraciones otorrinolaringologicas 
en el syndrome de Crouzon. Anales ORL Iber-Amer: 1999; XXVI,(2): 117-123

http://www.secpre.org/documentos%2520manual%252078.html


with acanthosis nigricans. An Esp Pediatr. 2002;56:342-6.

Lee J. Pierre-Robin syndrome associated with Chiari type I malformation. Childs

43

McCarthy JG, Hopper RA, Hollier LH. Molding of the 
regenerate in mandibular distraction: clinical experience. 
Plast Reconstr Surg. 2003, 112(5): 1239-46.

Meneses G, Jaimes H, Miranda L, Acosta M, Arrieta B, Suarez. Sindrome de 
Gorlin (Sindrome de carcinoma basocelular nevoide). Presentacion de dos casos y 
revision de la literatura. Rev Inst Nal Cancerol 1998; 44 (2): 94 - 98.

MORET, Yuli. Enfermedades Geneticas que afectan la cavidad bucal: Revision de 
la literatura. Acta odontol. venez, ene.
2004, vol.42, no.1, p.52-57
Morovic CG, Monasterio L: Distraccion dsea en secuencia Pierre Robin. Rev 
Iberolatin Cir Plast 2002; 28: 241-6.

Morovic. Manejo actual en sindrome de Pierre Robin. Rev Chil Pediatr 75 (1); 36- 
42, 2004 Nerv Syst 2003;19:380-3

Nora JJ, Fraser FC. Doenpas mendelianas selecionadas.ln: Genetica Medica. 3 
ed. Rio de Janeiro: Guanabara Koogan; 1991.

Morovic CG, Monasterio L: Distraction Osteogenesis for Obstructive Apneas in 
Patients with Congenital Craniofacial Malformations. Plas Reconstr Surg 2000; 
105:2324-30.

Mamikoglu B., Mamikoglu A., A father and son with non severe form of Crouzon’s 
syndrome. Ear Nose and Throat J. 2000; May; 79(5):368-71.

Mamikoglu B.; Mamikoglu A., (2000): A father and son with a nonsevere form of 
Crouzon’s sindrome. Ear Nose Throat J., 79:368-371

Mena M: Sindrome de paralisis cerebral. En: Enfermedades invalidantes de la 
infancia. Enfoque integral de rehabilitacion vol II pag 14-19. Santiago. IVROS 
2006.

Organizacion Panamericana de la Salud. Clasificacion Internacional de 
Enfermedades Aplicadas a la Odontologia y Estomatologia. Segunda edicion. 
Washington ,DC. 1985; p. 73 - 80.
Orvidas L.J., Fabry L.B., Diacova S, Me Donald T.J., hearing and otopathology in 
Crouzon’s syndrome. Laryngoscope 1999, Sep; 109(9): 1372-5.



44

Regezi J, Sciubba J. Oral Pathology. Clinical Pathologic correlations. 3rd edition. 
United State. W.B. Saunders Company; 1999. p. 427 - 428.

Robson C.D., Mulliken J.B., Robertson R.L., Proctor M.R..Steinberger D., Barnes 
P.D., Me Farren A, Muller V, Zurakowski D., Prominent basal emissary foramina in 
sindromic craneosynostosis: correlation with phenotypic and molecular diagnoses. 
AJNR Am. J. Neuroradiol 2000 Oct; 21(9):1707-17.

Posnick J.C.; Ruiz R.L., (2000): The craniofacial disostosis syndromes: Current 
surgical thinking and future. Cleft Palate Craniofac J., 37:433.

Steinberger D.;Reinhartz T.jUnsold R.;Muller U. FGFR2 mutation in clinically non 
classifiable autosomal dominant craniosynostosis with pronounced phenotypic 
variation. Am. J. Med. Genet. 1996, 66:81-86.

Shah FA, Ramakrishna S, Ingle V, et al. Treacher Collins syndrome with acute 
airway obstruction. Int J Pediatr
Otolaryngol. 2000, 54(1 ):41-3.

Reyes M, Francisco J, Bagan S, Vicente J. Sindrome de Gorlin - Goltz. Revision 
de la literatura y reporte de un caso. Rev Eur odonto Estomatol 2002; XIV (2): 105 
-112.

Vela A: Diagnostico precoz de las maloclusiones esqueleticas y dentales en la 
infancia, http://www.dentopolis.com/modules.php?name=Content & pa=showpage 
& pid=57 (Enero 2006).

Yao CT. Successful management of a neonate with Pierre-Robin syndrome and 
severe upper airway obstruction by long-term placement of a laryngeal mask 
airway. Resuscitation 2004;61:97-9

Sciubba J. Bone Pathology of the oral and maxillofacial region. Continuing 
education courses. International Association of Oral Pathologists. 10th International 
Congress. La Antigua Guatemala. September. 2000.

Ruiz /, Alvarez A, Gonzalez J: Embriologia facial: diagnostico de las principales 
malformaciones congenitas. En: Manual de cirugia plastica, 
http://www.secpre.org/documentos%20manual.html

Wilkie, A.O.M., Morriss-Kay.G.M.; Genetics and craniofacial development 
malformation. Nature Rev Genet 2001; 2:458-468.

http://www.dentopolis.com/modules.php?name=Content_&_pa=showpage
http://www.secpre.org/documentos%2520manual.html

