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Resumen

Durante el abordaje terapéutico odontoldgico de los pacientes parcialmente edéntulos, resulta
indispensable la obtencién de una adecuada estabilidad esquelética, una buena dimensién vertical y una
adecuada rehabilitacion protésica; a tal fin, es necesaria una programacioén terapéutica asi como la
cooperacion de las distintas especialidades odontoldgicas: protesis, ortodoncia y cirugia. El presente
articulo resume la programacion y principales fases terapéuticas durante el abordaje de una paciente
parcialmente edéntula, diagnosticada con Sindrome de Apert, quien fue sometida a un tratamiento
ortodéntico-quirdrgico, ademas de realizarsele una rehabilitacidon protésica con adecuada dimension
vertical, logrando un equilibrio neuromuscular y una estabilidad oclusal y esqueletal a largo plazo.

Palabras claves: sindrome Apert, tratamiento multidisciplinario, estabilidad oclusal

Abstract:

A case of Apert”s Syndrome is reported as a contribution of better understanding of this disease. A
literature review is done concluding that this disease has an important genetic component and belongs to
those ones that present craneofacial deformities. The most important characteristics of this syndrome are
the associated craneofacial and limb deformities. It”s treatment requires a team aproach with
participation of diverses specialities of dentists, in order to give the patient a better treatment from the
functional, esthetic and social standpoint.

Key words: Apert”s Syndrome, treatment

INTRODUCCION

En la actualidad el edentulismo es una condicién altamente difundida en la poblacién, pudiendo
representar un problema fisico, econémico y psicolégico para muchos individuos. En los pacientes
edéntulos, el hueso alveolar tiende a reabsorberse en mayor cantidad, debido a la ausencia de dientes,
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los cuales constituyen el estimulo inductivo de la formacion 6sea, de modo tal que la ausencia de cargas
masticatorias conlleva a una reabsorcidon 6sea patoldgica de los procesos alveolares (1).

La mandibula edéntula tiende a deformarse con consiguientes modificaciones morfo-estructurales (1,2):

deflexion posterior del céondilo

aumento de la escotadura sigmoidea
alargamiento del proceso coronoide
disminucién del angulo goniaco
dorsalizacion del proceso alveolar anterior

ohroONPE

La causa principal de estas modificaciones esta dada por la ausencia de los dientes posteriores, ya que
las fuerzas originadas por los midsculos masticatorios no pueden ser neutralizadas por los dientes (que
estan ausentes) y por tanto repercuten sobre la articulaciéon temporo-mandibular y sobre la denticién
anterior cuando esta se encuentra presente.

Por otra parte la pérdida de dientes posteriores, permite la ubicacion de la lengua en un espacio funcional
con aumento de la presion orbicular de los labios sobre el proceso alveolar anteroinferior provocando su
dorsalizacion (3).

Igualmente el maxilar superior en casos de edentulismo, cursa con un tipico dimorfismo por hipotrofia.
En dicho caso los puntos de resistencia los constituyen la espina nasal anterior en su plano medio y el
plano horizontal posterior que se extiende de una tuberosidad a la otra. De tal modo se delinea un
triangulo, que constituye la forma terminal de los maxilares edéntulos con atrofia severa. (2)

Por lo antes expuesto, se deduce que un paciente edéntulo manifestara problemas funcionales y estéticos
que lo conllevan necesariamente a una rehabilitacion oclusal lo mas fisiolégica posible, a fin de obtener
una adecuada estabilidad esquelética, una 6ptima dimensién vertical y una correcta armonia estética.

Sindrome de Apert

El sindrome de Apert, es un defecto genético, definido como una enfermedad autosémica dominante. La
frecuencia de aparicion del sindrome de Apert es de aproximadamente 1 caso por cada 160.000
nacimientos con una distribucién equitativa entre el sexo masculino y femenino (4,5). Esta enfermedad
se caracteriza por presentar alteraciones craneofaciales, craneosinostosis, especialmente de las suturas
coronales, siendo esta la manifestacion clinica de mayor relevancia. Sin embargo este Sindrome cursa
con una gran variedad de signos clinicos, de los cuales es importante destacar desde el punto de vista
odontolégico: hipoplasia maxilar, asimetria facial, cara plana, mandibula prominente, relacién maloclusiva
Clase Ill, paladar ojival (generalmente fisurado), apifiamientos dentales, alteracion en el patron eruptivo
(retardo en la erupcion), anomalias dentarias, hiperplasia gingival (6). A nivel de las extremidades, se
evidencia una sindactilia 6sea y cutanea, con fusiéon de los dedos dedos indice, medio y anular, y
segundo, tercero y cuarto digito respectivamente. Puede cursar con aplasia o anquilosis de algunas
articulaciones como la de los hombros, codos y caderas. Desde el punto de vista neuroldgico, el individuo
puede tener una inteligencia normal o diversos grados de retardo mental (5).

Visualizaciéon de Objetivos de Tratamiento (VTO quirdrgico)

El VTO quirdrgico es un método de estudio basado en valores cefalométricos, realizado sobre una
radiografia cefalica lateral, que permite visualizar los movimientos esqueléticos realizados
quirdrgicamente, cuantificar la cantidad de movimiento a realizar y visualizar las siluetas de los tejidos
blandos luego de la realizacidon de la cirugia. En este estudio se individualizaran las estructuras
anatdmicas estables y los planos de referencia (plano de Frankfort y de Mc Namara), las cuales junto con
el trazado cefalométrico y el estudio de los modelos montados en articulador semiajustable, (a los que se
les realizard un set-up), determinaran los objetivos preliminares de tratamiento, asi como las opciones
quirdrgicas posibles y las reacciones del caso frente a ellas.(7,8)
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Presentacién del Caso
Paciente femenino de 21 afios de edad, quien acude a consulta para la evaluacion de deformidad facial y

problemas dentarios.

Al examen clinico extrabucal, el tercio medio de la cara aparece con marcada hipoplasia antero-posterior,
los surcos nasogenianos estdn muy marcados y el angulo naso labial se presenta agudo con proyeccion
del labio superior hacia delante; perfil concavo. El maxilar superior se encuentra retruido (atrofia maxilar)
y la mandibula levemente proyectada hacia adelante en una relacion esquelética de Clase 111, el surco
mentolabial se evidencia poco marcado. (Figuras 1y 2).

/

Figura 1
Examen clinico extrabucal; vista frontal
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Figura 2
Examen clinico extrabucal; vista lateral

Al examen clinico intrabucal, se evidencia una clara discrepancia maxilo-mandibular con una relacion
oclusal Clase 111, edentulismo total superior y parcial inferior, con la presencia de diversos restos
radiculares inferiores (41,42,43,47,31,32,33,36,37). El maxilar superior presenta un paladar muy
profundo con una fistula buco-nasal en su porcion central (Figuras 3y 4)
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Fig. 3
Examen clinico Intraoral. Obsérvese el paladar fisurado

Fig. 4
Examen clinico Intraoral. Obsérvese restos radiculares en la arcada inferior

El examen de las extremidades muestra una sindactilia entre los dedos medio y anular de ambas manos.
(Figura 5).
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Fig. 5
Examen de las extremidades. Sindactilia entre los dedos medio y anular de ambas manos

El examen de la radiografia cefalica lateral, permitié corroborar la magnitud de la discrepancia maxilo-
mandibular y la correlaciéon de los tejidos duros y blandos. (Figura 6)

Fig. 6
Cefalica Lateral: se evidencia la gran discrepancia sagital
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Los signos clinicos evidenciados en la paciente, permiten corroborar el diagnéstico de Sindrome de Apert,
con el cual acude al servicio de Ortognatodoncia.

Abordaje Terapéutico

El tratamiento de los pacientes con sindrome de Apert debe ser enfocado desde un punto de vista
integral y requiere del esfuerzo combinado de una gran cantidad de profesionales de diversas
especialidades.

Desde el punto de vista quirdrgico, en la ultima década, la cirugia craneofacial ha tenido grandes
avances, entre los que se encuentran la introducciéon de las técnicas de fijacion rigida altamente refinadas
mediante el uso de placas y tornillos, que mantienen los segmentos 6seos en una posicion estable,
disminuyendo la incidencia de infecciones y recidiva9. Lo mas reciente ha sido la utilizacién de las
técnicas de transporte 6seo guiado a través de osteotomias en monobloque y cuya principal ventaja es la
de evitar la necesidad de un injerto 6seo (10).

Luego de evaluar clinicamente a la paciente, se inicia su programacion terapéutica, en donde el VTO
quirurgico realizado sobre el radiograma y el analisis de los modelos de yeso, indican la necesidad de
realizar una consolidacion de la premaxila al maxilar superior, mediante el uso de placas y tornillos; asi
mismo ser& necesaria la realizacion de una osteotomia Lefort I, a fin de obtener una adecuada relacién
sagital de clase | esquelética y una 6ptima dimension vertical que permita una correcta rehabilitacion
protésica (se estima un avance maxilar total de 10 mm).

En la actualidad las osteotomias maxilares son estabilizadas mediante fijacion rigida (placas y tornillos).
Con la finalidad de obtener una oclusiéon estable durante la intervencién quirurgica, la paciente fue
intervenida con una prétesis total provisional fijada al maxilar superior con hilos de acero que la fijan al
segmento maxilar oteotomizado. Esta proétesis fue confeccionada sin acrilico palatino, solidarizada y
reforzada con una barra traspalatina (para evitar posible fractura de la misma), esto con la finalidad de
facilitar la higiene bucal, debido al largo periodo que permaneceria en boca. (Figura 7)

Fig 7
Radiografia panoramica donde se evidencia la fijacién con los tornillos
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El maxilar es reposicionado a la posicidn prevista durante la programacién quirdrgica y se fija mediante
dos placas en "L" anteriores con cuatro tornillos y dos placas posteriores con dos tornillos. Esto
garantizaré la estabilidad de la base alveolar maxilar segmentada y la estabilidad de la prétesis quirtrgica
fijada a este segmento esquelético. Esta protesis permanecera fijada al maxilar por el tiempo necesario
para la rehabilitacion neuromuscular, asi como para mantener la estabilidad mientras se usan los
elasticos intraorales; posteriormente sera removida de manera ambulatoria.

Las fases terapéuticas pueden ser esquematizadas del siguiente modo:

e Inicialmente se realiz6 un montaje de los modelos en el articulador, tomando un registro del
paciente con el arco facial y siguiendo las indicaciones del VTO quirdrgico que indicaréa los
movimientos simulados de los maxilares. (Figura 8)

Al

o

-
:
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Fig. 8
Montaje en articulador semiajustable, previo a la confeccién de la prétesis total superior

e se le indico terapia endoddntica en los siguientes restos radiculares 41,42,43,47,31,32,33,36,37

e |a fase protésica comprendié la colocacion de pernos radiculares y coronas provisionales
(realizadas en resina, con dimension vertical estandar); la preparacion de los mufiones fue
realizada en el laboratorio tratando de obtener una adecuada angulacién de los mismos segun los
parametros cefalométricos.

e protesis total superior, realizada luego de un adecuado set-up terapéutico
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A fin de evitar posibles recidivas, debido a la magnitud del movimiento esqueletal, se aplicé una traccién
extraoral al sistema protésico-maxilar, cuyo uso se indicé por 40 dias diurnos, mientras que en horario
nocturno y por un periodo de tres meses se indicaron elasticas de clase Ill. (Figura 9)

LR Bt LA Ul
Fig. 9
Traccion extraoral del maxilar superior

A las coronas provisionales de la paciente, se les cementé los brackets estandard, slot 0.022", en los que
se insert6 un arco rectangular 0.017 x 0.022", fijado con los Kobayashy, los cuales constituirian el punto
de anclaje para el bloqueo intermaxilar intraoperatorio, para la rehabilitaci6on neuromuscular y durante la
fase de finalizacién para la intercuspidacion post-quirdrgica. (Figura 10)
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Fig. 10
Restauraciones provisionales de los mufiones remanentes para permitir la colocacion de la
aparatologia ortodéntica

Durante la planificacién inicial se habia decidido rehabilitar a la paciente con prétesis removible la arcada
inferior, debido a la precariedad de los mufiones radiculares. Sin embargo, posterior al tratamiento
quirurgico se decidié un nuevo tratamiento protésico: mantener los mufiones y realizar dos protesis fijas
separadas a fin de facilitar la correccién y prevenir en caso de que surgieran problemas sobre los pilares
dentarios.

RESULTADOS

Los resultados obtenidos han sido muy satisfactorios; se evidencié una notable mejoria de la estética de
la paciente, asi como de su funcionalidad masticatoria y oclusal (Fig. 11). El control realizado al cabo de 5
afos, evidencia la estabilidad oclusal, asi como un adecuado equilibrio de las estructuras 6seas; sin
embargo, la situacion protésica de las estructuras dentarias remanentes pudiera ser mejorada.(Fig 12)
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Fig. 11 (a,b,c)
Imagenes finales luego de tres meses de la intervencién quirdrgica ortognatica. Fotografia extraoral, frontal (a) y
perfil (b); vista intraoral (c) con restauraciones protésicas.

Fig.12 (a,b,c)
Imagenes al cabo de 5 afios de haber sido intervenida. Fotografias frontales (a y b) y perfil (c).

DISCUSION

El sindrome de Apert es una patologia que forma parte del grupo de enfermedades del desarrollo, en
particular de las craneosinostosis. Al tratarse de un trastorno del desarrollo, su aparicion es en edades
tempranas, aunque en algunos casos por desconocimiento de la enfermedad su diagndstico puede ocurrir
en la edad adulta. Su deteccién temprana es importante ya que el tratamiento apropiado por parte de los
diferentes especialistas debe comenzar desde el momento del nacimiento Es importante conocer las
diferentes implicaciones que se han descrito en el aspecto sistémico de esta patologia, para asi
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correlacionar los signos y sintomas que se puedan presentar a lo largo del desarrollo del individuo
afectado.

El odontdlogo general y a su vez los diversos especialistas, como el odontopediatra, el ortodoncista, el
cirujano bucal y maxilofacial, el protesista y el endodoncista, juegan un papel muy importante en lo que
se refiere al manejo los problemas dentales y esqueléticos de los maxilares de estos pacientes.

El edentulismo representa una patologia importante debido a sus repercusiones funcionales, estéticas y
psicoldgicas. En el caso reportado, esta situacién se complica alin mas por la presencia del sindrome:
microstomia, sindactilia e hipoplasia maxilar. De alli la importancia de una adecuada programacion
terapéutica (1,2,3,4).

Durante el abordaje terapéutico de la paciente nos encontramos con multiple problemas, en particular
con la situacién bucal de la misma: presencia de restos radiculares, edentulismo total superior y
microstomia. La limitacion de la apertura bucal representé un obstaculo durante el tratamiento en
particular para la realizacion de las endodoncias y la toma de impresiones. Sin embargo la utilizacién de
los mufiones radiculares durante la primera fase del tratamiento, permitié obtener un anclaje estable
durante el reposicionamiento de las bases esqueléticas y favorecié su rehabilitacion neuromuscular.

CONCLUSION

Es importante entender el manejo multidisciplinario de los pacientes con sindrome de Apert, ya que a
través de él la planificacién para la atencion integral de estos enfermos se puede lograr en una forma
muy eficaz, obteniéndose de esta manera resultados excelentes desde el punto de vista funcional,
estético y psicosocial.

En el caso descrito se realizé un abordaje terapéutico combinado, ortodéntico-quirdrgico en una paciente
con graves alteraciones funcionales y estéticas. La eleccion terapéutica permitié obtener una adecuada
rehabilitacidon oclusal, un mejoramiento notable de la estética, y una estabilididad a largo plazo. Esto
confirma que en los casos de gran complejidad, el tratamiento multidisciplinario coordinado, con una
adecuada programacion terapéutica, permite obtener resultados muy satisfactorios.
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