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Sindrome de Crouzon. Diagnostico
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ortognatico de un caso clinico.
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Resumen

El sindrome de Crouzon es un defecto de
origen congénito que se caracteriza por mal-
formaciones en el desarrollo, ligado al cierre
prematuro de las suturas craneales que pro-
ducen severos cambios en la conformacion de
la cara y craneo.

El objetivo de este trabajo es presentar un
caso clinico de un paciente con Sindrome de
Crouzon de 17 anos de edad, sexo femenino.
Se analizan los diagndsticos clinico, radiogra-
fico y el tratamiento ortodéntico-quirdrgico.
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Abstract.

Crouzon’s syndrome is a defect of congenital
origin characterized by developmental malfor-
mations linked to the premature closure of cra-
nial sutures, which produce dramatic changes
in the shape of both the face and the skull.
The purpose of this article is to present a cli-
nical case involving a 17-year-old female pa-
tient with Crouzon’s syndrome. We analyzed
clinical and radiographic diagnoses, along with
orthodontic-surgical management.

Key words: Crouzon’s syndrome, panoramic
radiography, teleradiography, orthodontic-
surgical treatment.
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Introduccion.

El sindrome de Crouzon es un defecto de origen
congénito que se caracteriza por malformaciones
en el desarrollo, ligado al cierre prematuro de
las suturas craneales con consecuencias severas
en la conformacién de la cara y el craneo. Se
la considera entre las enfermedades heredita-
rias autosémicas dominantes con penetrancia
completa y de expresividad variable " * que es
marcada por una mutaciéon del brazo corto del
cromosoma X, y origina una alteracién en el re-
ceptor del factor de crecimiento fibrobldstico.>*
La recurrencia familiar de esta patologia no es
una constante; varios autores sostienen que mas
del 50% de los casos no presentan historia fa-
miliar de este sindrome.

Clinicamente se manifiesta como el cierre pre-
maturo de las suturas craneales, de éstas, la co-
ronal y lamboidea suelen estar mas afectadas.
Se observa braquicefalia, hipoplasia del tercio
medio de la cara, maxilar con arcada dentaria
en forma de “V”, mordida abierta, mandibula en
forma de “U”, generalmente cursa con progna-
tismo y presenta el labio superior corto. Se han
descrito casos con alteraciones cerebrovascula-
res, como incremento de la presién craneana y
ocular, entre las que se presenta el incremento
deladistanciainterpupilar Chipertelorismo), glo-
bos oculares exoftalmos, proptosis y estrabismo
divergente.*% 4 Neurologicamente los pacientes
desarrollan una inteligencia normal o pueden
existir manifestaciones de distintos grados de
retraso mental, pérdida de la audicion por atre-
sia del meato auditivo, disfuncién del lenguaje
y la vision, pudiendo también presentar con-
vulsiones.?

Radiograficamente se observan imagenes si-
milares a impresiones digitiformes '*, pudiendo
existir deformaciones angulares.

Esta anomalia se suele presentar en las primeras
décadas de vida sin hallarse una supremacia
por sexo y raza.

Respecto al diagndstico diferencial, este se reali-
za con malformaciones congénitas de la cabeza
Osea que provengan de alteraciones cromosémi-
cas, de caracteristicas hereditarias o por fallas
de desarrollo producidas durante el embarazo.
Algunas de éstas son: Sindrome de Apert, Pfei-
ffer, Disostosis cleidocraneal. 23 % %6,

El objetivo de este trabajo es presentar un caso
clinico de un paciente con Sindrome de Crouzon
a través de un diagndstico clinico, radiografico
y el tratamiento ortoddntico-quirdrgico insti-

tuido, asi como también una revision de la li-
teratura cientifica.

Caso clinico.

Se presenta a la consulta una paciente de sexo
femenino, de 17 anos de edad diagnosticada
con Sindrome de Crouzon a los 3 afnos, para eva-
luar la posibilidad de resolver las discrepancias
funcionales y mejorar la estética facial y dental.
Clinicamente se observa una marcada disfun-
cién estética. La paciente manifiesta pérdida
parcial de la vision.

Se realiza el diagnéstico, que se basa en es-
tudios radiograficos convencionales y de alta
complejidad. Se analizan las imagenes telerra-
diograficas con estudios cefalométricos de Ric-
ketts con el fin de determinar las discrepancias
craneomaxilofaciales.

En la Radiografia panordmica se observa una
marcada hipoplasia condilea bilateral, asimis-
mo el ancho de las ramas ascendentes estd
adelgazado, también se diagnostica una leve
desviacion del maxilar hacia el lado izquierdo.
La escotadura pregoniaca derecha es mds pro-
nunciada en comparacién con la contralateral.
Se observa la ausencia de los cuatro segundos
premolares y del segundo molar superior. 78
10 (Ver Imagen 1).

Imagen 1. Radiografia Panoramica.

En la Telerradiografia lateral se observa una dis-
minucion del desarrollo 6seo, senos frontales y de
los rebordes orbitarios e impresiones digitiformes
marcadas. Se observadisminuido el segmentobies-
pinal, un escaso desarrollo del maxilar superior y
los senos maxilares y una relacion anteroposterior
invertida. En el maxilar inferior se observa una
disminucién transversal de la rama montante. El
perfil blando muestra con claridad discrepancias
estéticas del paciente. (Ver Imagen 2)

Se analiza la telerradiografia con estudio cefa-
lométrico de Ricketts en el que se pudo deter-
minar las discrepancias craneomaxilofaciales.
(Ver Imagen 3)
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Imagen 2. Telerradiografia de perfil.

Imagen 3. Estudio cefalométrico de Ricketts.

En el procedimiento quirdrgico se realiza un
avance maxilar en el que se logra ensanchar la
base de la piraimide nasal para resaltar las 4areas
paranasales, se eleva la punta de la nariz alcan-
zando diferenciar de este modo el labio superior.
Se realiza una Genioplastia de reduccion, se re-
mueve un fragmento intermedio para mejorar
la faccion en sentido vertical y se logra realizar
un avance frontal por métodos aloplidsticos con
aumento de volumen, permitiendo asi agrandar
los rebordes orbitarios superiores e inferiores.
Posteriormente a la cirugia se realiza una te-
lerradiografia en la que se evidencia el avance
del maxilar superior por sobre el inferior, que
sumado a la expansion transversal, establecen
una nueva oclusion. Se manifiesta una marcada
reduccion del mentén; A la vez un pronuncia-
miento frontal que permite otorgar profundidad
a los globos oculares para, a posteriori, con
un tratamiento oftalmico adecuado se corrija
la disminucion visual. 1 125 (Ver Imagen 4)
El cefalograma de Ricketts post quirdrgico evi-
dencia cambios relevantes. (Ver Imagen 5)

Imagen 5. Estudio cefalométrico de Ricketts post-quirurgico.

Discusion

La bibliografia en general no brinda informa-
cién acerca de la supremacia del Sindrome de
Crouzon en alguno de los sexos. Si bien nume-
rosos autores manifiestan dano en el nervio op-
tico, pérdida del oido y retraso mental, nuestra
paciente solo present6 el disturbio neuronal. 4% ¢
Los recursos diagndsticos se basan en estudios
clinicos, de laboratorio y por imagenes, en
donde se suele observar lo anteriormente des-
crito. En el caso presentado se pueden obser-
var las huellas digitiformes a nivel craneal, y si
bien ninguno de los autores hace referencia a
los senos maxilares, nosotros encontramos en
nuestro caso estas cavidades pequenas, que pro-
bablemente dan origen a la hipoplasia maxilar.
Varios autores sostienen que entre un 30 a 60%
de los pacientes no tienen historia familiar de
este sindrome, coincidiendo este caso con la
bibliografia consultada. # 3
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Enlatabla 1secuantificanloscambios producidos
en el paciente una vez realizado el tratamiento,
seguin un andalisis cefalométrico anteroposterior
vertical y dentario pre y postoperatorio Entre
los resultados se establece: leve disminucion
dolicocefilica, marcada disminucién del prog-
natismo, se normaliza la mordida invertida y la
inclinacién maxilar y una leve variacion de la
altura facial inferior. En las imadgenes 6 y 7 se
evidencian los cambios clinicos realizados en
el paciente, post-tratamiento.

Imagen 6.

Imagen 7.

Tabla 1 Anélisis comparativo cefalométrico anteroposterior,
vertical y dentario pre y postoperatorio.

Param S .
i Pre Post Conclusiones
eo faciales
950 900

Eje Facial Disminuye tendencia
Dolicocefélica

Profundidad Facial 880 80° Marcada disminucion del
prognatismo.

Plano Mandibular 350 300 Disminuye la rotacién
divergente.

Altura Facial Inferior 550 570 Poca variacion (Mentoplastia)

Vertical Mc Namara -6mm +1mm  Marca el desplazamiento
macxilar.

Overjet -6mm +2mm  Normaliza la mordida invertida

ANG J 750 82° Normaliza la inclinacién maxilar

ANG GO-GN 830 940 Cambio provocado por la
mentoplastia.

Conclusiones.

Se considera que el reconocimiento del Sindro-
me de Crouzon debe realizarse tempranamente
a fin de que intervengan cada uno de los es-
pecialistas de las dreas de salud para solucio-
nar los problemas funcionales y estéticos. En
odontologia la telerradiografia y la radiografia
panoramica brindan imigenes craneofaciales
de suma importancia para planear e iniciar un

tratamiento ortodontico, el que establecido a
edad temprana, acompane el crecimiento del
maxilar, evite el cierre prematuro de la sutura
intermaxilary prepare al paciente para realizar
durante laadolescencia una cirugia maxilofacial,
a fin de mejorar la estética y la funcién para
una mejor calidad de vida.
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