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RESUMEN

Objetivo: determinar las manifestaciones sistémicas y orales de un paciente con Progeria.

Materiales y métodos: se realizd una revision de la literatura y reporte de caso clinico, para la busqueda se consultaron
las bases: EBSCO PUBMED y GOOGLE, con las siguientes palabras claves: Progeria, envejecimiento prematuro,
sindrome hutchinson-gilford , para obtener articulos donde la Progeria se presenta como casos clinico con caracteristicas
de este sindrome, se hallaron en ingles y en espaiiol a partir del afio 1754 de revistas indexadas con la Gnica condicion de
que la progeria no fuera relacionada con otros sindromes .Resultados: nifio de 8 arfios nacido en Choco, con un periodo de
gestacion 31 semanas, a partir del tercer mes de vida, se presentan cambios fisicos dominantes y caracteristicos de la
progeria, como déficit en el crecimiento, alopecia total, venas prominentes en craneo y notablemente particularidades de
una persona adulta mayor, mas adelante cuando empieza el crecimiento de cabeza y cuello relacionado con cavidad oral
severidad en el apifiamiento, una mandibula pequeria y racionalmente alteracion en la cronologia y erupcién dental entre
otros.

Conclusiones: las manifestaciones sistémicas y orales mas frecuentes presentes son atrofias del crecimiento, pérdida de
peso y cabello, apariencia de la piel de una persona envejecida, arteriosclerosis generalizada, enfermedades
cardiovasculares, apifiamiento severo retardo de la erupcién caries activa ,caries de infancia temprana ,déficit en el
crecimiento transversal del maxilar superior ,enfermedad periodontal ,mandibula pequefia, poca apertura y caracteristicas
de envejecimiento acelerado entre los 18 y 24 meses de edad, o incluso antes.

Palabras claves: envejecimiento prematuro, progeria, manifestacionesorales, manifestaciones sistémicas
ABSTRACT

Objective: To determine the system can do Imanifestations of a patient with Progeria.
Material sand methods: Areview of the literature and clinical case report, to search databases were consulted:
GOOGLEEBSCO and PubMed, with the following keywords: Progeria, premature aging, Hutchinson-Gilford syndrome, for
articles where Progeria is presented as clinical cases of this syndrome features were found in Englis hand Spanish from the
year1754 ofindexedjournals with the sole condition that progeria is not related to other syndromes. Results: 8 year old
boybornChoco, with a gestation period of31 week safter the thirdmonth of life physical change
saredominantandcharacteristicofprogeria, a deficitingrowth, totalalopecia, prominentveins and remarkablyspecificskull of an
adultmorelater when you startthe growth ofhead and neckoralcavityrelatedtoseverity in thecrowded, small jaw and
rationallyalteredchronologyanddentaleruptionamong others.

Conclusions: Theoraland systemic manifestations are frequently present stuntedgrowth, weight loss and
hair,skinappearanceof a personaged,generalized atherosclerosis, cardiovascular disease, severe crowding of the eruption
delayactive caries, early childhoodcaries, transversegrowthdeficitof the upper jaw, periodontal disease, small jaw,
smallapertureand characteristics of acceleratedagingbetween 18 and24 months of age, oreven earlier.
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INTRODUCCION:

La progeria o sindrome de Hutchinson-Gilford
es una enfermedad poco frecuente, el primer
caso aparecid publicado en 1754 y hacia
referencia al fallecimiento de un joven de
apariencia senil, cuyo peso no excedia las 17
libras (1). Las caracteristicas principales del
cuadro clinico que radican en la aparicion
de signos del envejecimiento, por
consecuencia de una mutaciéon genética del
gen LMNA localizado en el cromosoma 19
que produce un trastorno del metabolismo de
los glucosaminoglicanos por aumento de la
eliminacién del acido hialurénico de la orina.

(2

Esta clase de sindromes son esporadicos, lo
cual plantea la posibilidad de un patron de
herencia autosémico dominante, pero
algunos autores difieren en esto, dicen que
es un cuadro de patrones de herencia
autosomica recesiva, dada la aparicién de
casos en hijos de parejas con antecedentes
de consanguinidad; sin embargo, su baja
incidencia parece no apoyar esta hipotesis.

)

Los pacientes con progeria son nifios sanos
al nacer, quienes durante su primer y tercer
ano de vida presentan rasgos de
envejecimiento prematuro y progresivo, los
criterios  mayores incluyen, alopecia
generalizada, venas de la calota
prominentes, fontanela anterior permeable,
ojos grandes, orejas prominentes con
ausencia de Iobulos, facies de pajaro,
micrognatismo, apifiamiento, retraso en la
erupcion de los dientes deciduos Yy
permanentes, labios delgados con cianosis
perioral, paladar alto, voz de tono alto,
extremidades superiores delgadas, térax en
apariencia de pera, claviculas cortas, piernas
arqueadas con articulaciones prominentes,
talla baja, peso bajo, ufas distroficas,
maduracion sexual incompleta y disminucién
de la grasa subcutanea.(3)

Se describe que inicialmente aparecen
placas esclerodérmicas en la piel de la
cadera y region superior de las extremidades
inferiores, zonas que cada vez son de mayor
tamafio y que comprometen casi todo el
cuerpo, respetando fundamentalmente los
genitales y algunas areas de los miembros
inferiores, reduccion de huesos largos, Con
el tiempo disminuye la produccion de sudor
por parte de las glandulas sudoriparas y
empieza a hacerse evidencia de la alopecia.
Como parte de los signos mas tardios se
encuentran la hiperpigmentacioén de la piel de
areas expuestas a la luz solar. (4)

Son nifios sin retardo mental, La vida de
estos pacientes es corta, su muerte
ocurre en la adolescencia, la mayoria de
las veces por enfermedades
cardiovasculares. La literatura reporta
que mas del 80% de los pacientes que
padecen este raro sindrome sufren de
soplos cardiacos, al paciente del caso
clinico no se le tomaron ningun tipo de
examenes que nos confirmen dicho
diagnostico cientificamente pero la madre
reporta que su hijo se encuentra entre
ese 80% de la poblacién afectada. (5)

METODOS:

Se realizé una revisidon de la literatura y
reporte de caso clinico, para la busqueda se
consultaron las bases: EBSCO PUBMED y
GOOGLE, con las siguientes palabras
claves: Progeria, envejecimiento prematuro,
sindrome hutchinson-gilford entre otras, para
obtener como resultado articulos donde la
Progeria se presenta como casos clinico con
caracteristicas dominates de este sindrome,
se hallaron en ingles y en espaol revistas
indexadas con la unica condicién de que la
progeria no fuera relacionada con otros
sindromes.



Se realiza una busqueda manual en las
bibliotecas Luis Angel Arango, biblioteca
Francisco José de Caldas, biblioteca el tintal,
biblioteca Julio Mario Santo Domingo,
biblioteca Virgilio Barco. En las cuales se
estudié revistas y libros con informacion en
pediatria embriologia patologia y
enfermedades sistémicas. Con el fin de
encontrar las manifestaciones sistémicas y
orales mas predominantes de un paciente
con progeria.

RESULTADOS:

ANAMNESIS:

]

Paciente de 8 afos de edad, de sexo
masculino, nacido en Quibdé (Choco),
actualmente vive en Bogota, grupo
sanguineo o+, historia prenatal y perinatal
normal.

Al trascurrir 3 meses la mama empez6 a
notar los cambios corporales, al realizar el
examen fisico se encontré6 macrocefalia, con
presencia de cabello muy fino y escaso en la
cara se presenta cejas semipobladas, piel

seca, estatura baja, trastornos de la vision,
vértigo, cefalea, a nivel sistémico soplo
cardiaco en el corazon.

Al paciente se le realizé toma de radiografias
de perfil y panoramica:

RADIOGRAFIA PANORAMICA:

RADIOGRAFIA DE PERFIL:

En los examenes radiograficos y fotograficos
encontramos los  siguientes diagnosticos
orales mas relevantes.

Perfil convexo
Micrognacia
Apifiamiento
Erupcién tardia
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5. Caries activa

6. Gingivitis inducida por placa

7. Retrognatismo del maxilar superior e
inferior

8. Incompatibilidad labial

9. Clase | esquelética

10. Palatoversion superior

11 Linguoversion inferior

12. Proyeccion nasal alta

13. Proquelia del labio inferior

FOTOMETRIA:

Al andlisis fotométrico se encontrd
incompatibilidad de los tercios de la cara,
rotacion de la ala derecha de la nariz,
sonrisa coronal y un mentén delgado.

“
Al
DISCUSION:

De acuerdo con la revision de la literatura los
aspectos que han destacado algunos autores
sobre el sindrome de progeria son su
importancia genética y las caracteristicas
clinicas que facilitan su rapido diagnostico,
segun Jonathan Hutchinson y el Dr. Hastings
Gilford. Sefalan que los signos mas
frecuentes que se presentan en estos
pacientes  son atrofias del crecimiento,
pérdida de peso y cabello, apariencia de la
piel de una persona envejecida, rigidez,
dislocacion de la cadera, arteriosclerosis

generalizada, enfermedades
cardiovasculares y derrame cerebral, por lo
tanto existen caracteristicas de

envejecimiento acelerado entre los 18 y 24
meses de edad, o incluso antes. Diversos
autores sefalan la temprana presencia en
estos pacientes de cambios dermatologicos
como hiperpigmentacion del abdomen,
alteraciones de la denticion, del pelo, las
ufias, todos de rapida progresion. (6)

CONCLUSIONES

Las caracteristicas clinicas de individuos con
progeria deben ser conocidas por diferentes
profesionales de la salud especialmente por
odontélogos; para permitir que el sindrome
sea reconocido y de esta manera tener una
visibn mas clara al momento de enfrentar
esta patologia.



En el reporte de caso clinico encontramos:

paciente de sexo masculino de 8 afos de

edad

que presenta las  siguientes

manifestaciones por sistemas y orales segin

su importancia:

Diagnésticos por sistemas:

1.

Sistema respiratorio: dificultad para
respirar y por lo tanto para hablar.(7)
Sistema digestivo. a los pocos
meses, presenta episodios
constantes de nauseas y vomito.(8)
Sistema esquelético y muscular: los
huesos se tornan fragiles vy
ensanchados en sus extremidades y
las articulaciones se vuelven rigidas
en pocos meses. En la cara es
donde el déficit del crecimiento de los
huesos se torna mas evidente, dado
que la misma es pequeiia en relacién
al craneo, la frente amplia, el menton
y la nariz son pequefios Yy
alargados(9)

Sistema cardiovascular y linfatico: la
principal causa de muerte son los
trastornos cardiovasculares dentro
de los cuales se encuentran: el
infarto de miocardio y la falla
cardiaca congestiva. Pueden
desarrollar arteriosclerosis
(estrechamiento de las arterias) a
partir de los 5 afios, asi como
también una paralisis de un lado de
cuerpo. Muchos de ellos son
artriticos, a menudo a partir de los 6

afos, lo cual les dificulta el
caminar.(10)

5. Tejidos de proteccién : presenta
alopecia, no tiene cejas ni pestanas,
las ufas son quebradizas débiles,
curvas, amarillentas e incluso
pueden faltar en algunos dedos, la
piel es delgada y con escaso tejido
celular subcutaneo y por lo tanto es

protegerio contra el sol.(11)

Encontraron a nivel oral las siguientes
caracteristicas:
Apifiamiento severo(12)
Retardo en la erupcién dental(12)
Caries activa(13)
Caries de infancia temprana(14)

o M 0N =

Déficit en el crecimiento transversal
del maxilar superior(15)

Enfermedad periodontal (16)
Mandibula pequeia (17)

Poca apertura (18)

© ® N o

Conocer las caracteristicas clinicas y
orales mas relevantes de los
pacientes con progeria.

10. Los conocimientos conceptuales de
dicho sindrome sean utilizados con el
fin de poder realizar diagnosticos y
tratamientos especificos a la hora de
la consulta odontologica.
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