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RESUMEN

OBJETIVO: Identificar las manifestaciones orales de anomalias 6seas de craneo y cara, especificamente de los
sindromes de: Crouzon, Sindrome de Treacher Collins, Sindrome de Pierre Robin y Sindrome de Hallermann — Streiff.
METODO: se realizd una revisién bibliografica de Articulos sobre manifestaciones orales de anomalias congénitas del
sistema osteomuscular: anomalias 6seas de craneo y cara, especificamente de los sindromes de: Crouzon, Sindrome
de Treacher Collins, Sindrome de Pierre Robin y Sindrome de Hallermann — Streiff. Fueron analizados 52 articulos
bajo las siguientes unidades de andlisis Anomalias 6seas de craneo y cara, Manifestaciones orales de Sindrome de
Crouzon, Sindrome de Treacher Collins, Sindrome de Pierre Robin y Sindrome de Hallermann - Streiff.
RESULTADOS: Se han analizado 52 (100%) articulos cientificos de los cuales 10 (27,7%), se referian al sindrome de
Crouzon, 5 (13,8%) al sindrome de Treacher Collins, 9 (25%) al sindrome de Pierre Robin y 4 (11,1%) al sindrome de
Hallerman Streiff, 8 (22,2%), se refieren a anomalias congénitas del sistema osteomuscular. CONCLUSION. El
conocimiento de las manifestaciones orales de enfermedades congénitas por parte del odontélogo, permite identificar
la afeccion y mejorar la atencién del paciente

PALABRAS CLAVE: anomalias congénitas del aparato osteomuscular, Crouzon, Sindrome de Treacher Collins,
Sindrome de Pierre Robin y Sindrome de Hallermann — Streiff.

ABSTRACT

OBJECTIVE: To identify the oral manifestations of anomalies of skull and face bones, specifically the syndromes From
Crouzon Syndrome Treacher Collins Syndrome and Pierre Robin Syndrome Hallermann - Streiff. METHODS: We
conducted a literature review of articles on oral manifestations of congenital anomalies of the musculoskeletal system:
bone abnormalities of the skull and face, specifically the syndromes From Crouzon Syndrome Treacher Collins
Syndrome and Pierre Robin Syndrome Hallermann - Streiff. 52 articles were analyzed under the following units of
analysis Anomalies of skull and face bones, Syndrome Oral manifestations of Crouzon Syndrome Treacher Collins
Syndrome and Pierre Robin Syndrome Hallermann — Streiff. RESULTS: We analyzed 52 (100%) scientific articles of
which 10 (27.7%), related to Crouzon syndrome, 5 (13.8%) Treacher Collins syndrome, 9 (25%) syndrome Pierre Robin
and 4 (11.1%) Hallerman Streiff syndrome, 8 (22.2%), relate to congenital abnormalities of the musculoskeletal system.
CONCLUSION. Knowledge the oral manifestations of congenital diseases by the dentist, identifying the disease and
improve patient care.

KEY WORDS: congenital anomalies of the musculoskeletal apparatus, Crouzon Syndrome Treacher Collins Syndrome
and Pierre Robin Syndrome Hallermann - Streiff
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Introduccion

El objetivo de esta revision bibliogréfica fue
identificar las manifestaciones orales de
anomalias Oseas de craneo y cara
especificamente de los sindromes de:
Crouzon, Sindrome de Treacher Collins,
Sindrome de Pierre Robin y Sindrome de
Hallermann — Streiff.

Las malformaciones congénitas son las
anormalidades que resultan de trastornos
en el desarrollo y crecimiento previos al
nacimiento.(1) 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
congénitos como toda anomalia del
desarrollo morfolégico, estructural,
funcional o molecular, presente al nacer
(aunque puede manifestarse mas tarde),
con caracteristicas externas e internas,
puede desarrollarse por manifestaciones
hereditarias o esporadicas, de manera
unica o multiple. Abarca por lo tanto una
amplia variedad de patologias que
actualmente se cifra en un 2-3% de todos
los recién nacidos, porcentaje que sube al
7% al primer afo de vida (2).

Algunas enfermedades congénitas como el
sindrome de Crouzon, Sindrome de
Treacher Collins, Sindrome de Pierre Robin
y Sindrome de Hallermann — Streiff afectan
el desarrollo normal de la cavidad oral
presentando multiples signos y sintomas.
El sindrome de Treacher Collins presenta
una frecuencia de 0,07 por cada 10.000
individuos nacidos vivos(3), del Sindrome
de Crouzon es de aproximadamente 1 caso
en 25.000 nacimientos individuos vivos vy
del Sindrome de Hallermann — Streiff es de
1 caso en 60,000 nacimientos individuos
vivos, sin embargo, éstos tipos de
malformaciones son poco frecuentes, por lo
cual existe poca documentacion de las
alteraciones orales asociadas a dichas
patologias, por lo cual surge el siguiente
interrogante, ¢Cudles 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?.

En el momento de la concepcién, un feto
puede recibir un cardcter hereditario
defectuoso de uno de sus padres o de
ambos, estas malformaciones hereditarias

son el resultado de una mutacién recesiva
o dominante y se trasmite por las células
germinales (4), o como consecuencia de un
dano experimentado en el Utero. Por esta
razén las malformaciones congénitas son
de indole hereditaria o se adquieren en el
utero, o pueden tener ambos componentes,
en cuyo caso se habla de origenes
multifactoriales o poligénicos (5).

Estas anomalias traen consigo mdltiples
manifestaciones orales que afectan la
calidad de vida de las personas, sin
embargo, debido a su baja prevalencia, la
informaciéon disponible al respecto es
limitada, es aqui cuando el estudio
adquiere mayor relevancia en tanto que es
deber del odontdlogo conocer las
manifestaciones orales de éste tipo de
alteraciones que aunque son esporadicas
es factible observarlas en la practica diaria
del profesional. Para el presente estudio
se eligieron cuatro sindromes de anomalias
congénitas del sistema osteomuscular,
especificamente anomalias déseas de
craneo y cara, por presentar alteraciones
orales marcadas.

Las disostosis se definen como
alteraciones en la formacion y desarrollo
del craneo, con presencia de hipoplasia
maxilar, Orbitas superficiales con
exoftalmos, estrabismo divergente (6). El
Sindrome de Crouzon es un trastorno
genético causado por mutaciones (cambios
anormales) del factor receptor del
crecimiento fibroblastico (7). Este trastorno
genético provoca una fusién anormal entre
los huesos del craneo y la cara ya que se
fusionan tempranamente, lo que ocasiona
prognatismo mandibular, labio superior
corto, labio inferior evertido, paladar
profundo y ojival, erupcion ectépica de
primeros molares superiores, retardo en la
erupcion dental, maloclusién esqueletal
clase lll, apinamiento del maxilar, mordida
abierta anterior, anodoncia, uvula bifida en
un 10% de los casos y en algunos casos
esporadicos macroglosia. (8)

El Sindrome de Treacher Collins es una
mutacion genética que afecta las areas
craneofaciales, debida a un cambio en el
gen que influencia el desarrollo facial. Esta
mutacién puede ser heredada directamente
de un padre afectado o puede surgir del
gen portador de uno de los padres. Afecta
las estructuras faciales asi como también el
corazén y las vias respiratorias. Los



nombres alternativos mds comunes son
"disostosis mandibular" y "Sindrome de
Franceschetti-Klein"(9). Estos pacientes
presentan un perfil facial convexo, nariz
prominente, mentén retruido, inclinacién
hacia debajo de las fisuras palpebrales,
hipoplasia del maxilar inferior y orejas
deformes,(10) hipoplasia del maxilar
inferior, de la apdfisis cigomatica del hueso
temporal y de los oidos externo y medio. El
aspecto de la cara es caracteristico y se
describe como facies de "pdjaro o pez". El
30% de los pacientes muestran paladar
hendido, maloclusién dental, diastemas,
aplasia del «condilo y la apdfisis
coronoides(11).

El sindrome de Pierre Robin es un
desorden genético multifactorial
caracterizado por la triada: maxilar inferior
micrognatico y asimétrico, posicién baja e
interposicion de la lengua entre los
procesos palatinos durante el desarrollo
fetal (glosoptosis) (12), fisura palatina. El
paciente presenta dificultad respiratoria,
deglucién anormal y disnea combinada con
otros cuadros clinicos médicos como
neumonia. Se estima una prevalencia de
1:8500 RN vivos (1:2000 a1:30000), siendo
el 80% asociado con sindromes
especificos.

El sindrome de Hallermann-Streiff es un
desorden genético hereditario
caracterizado por anomalias craneofaciales
distintivas incluyendo una microcefalia,
braquicefalia con un abombamiento frontal,
maxilar inferior hipoplasico, microstomia y
nariz "en forma de pico " caracteristica de
la patologia,(13) paladar ojival, ausencia
dentaria, maloclusiones, malformaciones
dentarias, persistencia de  dientes
temporales, retraso en la erupcion de los
permanentes, dientes supernumerarios,
dientes neonatales, en algunos casos
ausencia de los céndilos.(14) EI complejo
de malformaciones faciales incluye
hipoplasia maxilar con el mal desarrollo de
los senos paranasales, hipoplasia malar
con micrognatia asociada y retrognatia,
hipoplasia o aplasia bilateral de las
articulaciones temporomandibulares,
microstomia, paladar altamente arqueado,
denticion neonatal y deformidades de
mordida abierta dental y esqueletal severa.

Métodos.

Se realizé una revision bibliografica, para lo
cual se tomé como referencia el protocolo
para el disefio y desarrollo de revisiones de
literatura The Cochrane Collaboration
Handbook.

Para la localizacién e identificacion de los
estudios, se utilizaron varias fuentes de
busqueda en las principales bases de
datos electrénicas: Medline, Cinahl,
Embase, Lilacs, Cochrane Controlled Trials
Database, SciSearch, www.pubmed.com,
ademas de otras fuentes de informacion
como: bibliotecas de consulta: Pontificia
Universidad Javeriana, Universidad Antonio
Narifio, Universidad Nacional de Colombia,
Institucion  Universitaria  Colegios de
Colombia y Universidad El Bosque.

Se tuvieron en cuenta trabajos publicados
en ensayos clinicos controlados,
resimenes y comunicados de congresos
de la Organizacién Mundial de la Salud, la
Organizacién Panamericana de la Salud,
Federaciéon  Odontolégica  Colombiana;
estudios de especialistas y busquedas
manuales en revistas no disponibles en las
bases de datos, como Journals of Pediatric,
Journal Tenn Dentistry Assoc, LANCET,
Medical Oral Patology.

Para facilitar la busqueda, se identificaran
las palabras y frases clave como:
anomalias  congénitas del aparato
osteomuscular, Sindrome de Crouzon,
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 informaciéon fue consignada en tablas
previamente disefadas.

Finalmente se elabor6 un documento
donde quedaron consignados los
hallazgos, y las investigadoras emitieron
conclusiones y recomendaciones partiendo
del analisis previo.

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
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sindrome de Hallerman Streiff, 10 (22,2%),
se refieren a anomalias congénitas del
sistema osteomuscular.

El 27,7% de los articulos tratan las
manifestaciones orales de pacientes con
sindrome de Crouzon, 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 congénitas de
cuello y cara (tabla 1)

TABLA No. 1. Anomalias Oseas De
Craneo y Cara

Sihdrome | Foreentaj [ N
| e | articulos

Crouzon [ 8.7 | 17.3

' Sindrome de |
Treacher | 23 * 12
Collins a \

| Sindrome de | [

| Pierre Robiny | . | =

' Sindrome de |
Hallermann - 15.4 I 8
Streiff |

‘ i [

| Todos los ‘ 17.3 ‘ 9

| sindromes

A El labio |
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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 ectépica de los primeros molares
superiores, el 80% de los articulos indican
El labio superior suele ser corto y el labio
inferior evertido y retardo en la erupcion
dentaria, el 70% anodoncia parcial y el 60%
Maloclusion dentaria clase lll y macroglosia
(tabla 2).
TABLA No. 2 Sindrome de Crouzon

Manifestacién | N°

oral | Porcentaje | Articulos

Prognatismo ‘

mandibular ; i 14
23

12

| superior suele |
ser corto y el |
labio inferior |

| evertido

' Paladar ;

| Profundo y

| ojival

' Erupcién ‘
ectépica de |
los primeros |
molares
superiores 1
Retardo en la |

erupcion ‘ 23 ‘ 12

| dentaria
Maloclusion

dentaria clase
1]

Anodoncia
parcial

Macroglosia
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26.9 14

26.9 14

15.4 8

192 10

15.4 8
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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 manifestaciéon el
paladar hendido, labio fisurado vy
maloclusion dentaria, el 80% la hipoplasia
del maxilar inferior y el 60% dientes con
diastemas (tabla 3)

TABLA No. 3. Sindrome de Treacher

Collins
| Manifestacién | Porcentaje | N°
| oral 3; | Articulos
| Paladar 1 ‘
hendido wa || 7
Labio fisurado | 13.4 7
Hipoplasia del | "
maxilar ‘ 7.6 | 4
inferior ‘
Malocl.usi()n 15 ' 6
| dentaria

' Diastemas 7.6 i 4
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UNIDAD DE ANALISIS 3:
Manifestaciones orales del Sindrome de
Pierre Robin

El 100 % de los estudios de
manifestaciones orales de pacientes con
sindrome de Pierre Robin hacen referencia
a la micrognasia, y el 80% paladar hendido
e hipoplasia del maxilar inferior (tabla 4)

TABLA No. 4 Sindrome de Pierre Robin

Manifestacién | [N
Oral | Porcentaje | Articulos
Micrognasia | 23 12
Paladar 19.2 10
hendido |
Hipoplasia del | 19.2 10
maxilar '

inferior.

———

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 (tabla 5)

TABLA No. 5. SINDROME DE
HOLLERMANN - STREIFF

[ | [}

' Oral | Porcentaje | toulos
Hipoplasia del
esmalte 153 &
Hipodoncia o
anodoncia 9.6 5

| parcial

| Alineacién :
incorrecta de ‘ 9.6 | 5

| ciertos dientes

CONCLUSIONES

El conocimiento de las manifestaciones
orales de enfermedades congénitas por
parte del odontdlogo, permite realizar un

correcto diagndstico para planear el
tratamiento ideal y lograr una atencién
multidisciplinaria del paciente y mejorar su
calidad de vida.

En cuanto al tratamiento odontoldgico a
seguir con estos pacientes debe implicar un
equipo multidisciplinario con especialistas
de las éareas de odontologia pediatrica,
ortodoncia y cirugia maxilo-facial.

Existe gran cantidad de enfermedades de
origen genético que tienen manifestaciones
a nivel bucal, algunas de las maés
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.

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 de la Institucién
Universitaria Colegios de Colombia-
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 la practica clinica de la
Institucién  Universitaria  Colegios de
Colombia- UNICOC-.

Actualizar periédicamente los resultados de
los hallazgos respecto a las
manifestaciones orales de pacientes con
Sindrome de Crouzon, Sindrome de
Treacher Collins, Sindrome de Pierre Robin
y Sindrome de Hallermann — Streiff.
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