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Resumen.

El Sindrome Kabuki es una patologia poco frecuente
caracterizada por alteraciones morfoldgicas faciales
tipicas, retraso en el crecimiento, estatura baja,
anormalidades esqueléticas, anormalidades
dermatoglificas y retraso mental. El cuadro patoldgico
en el Sindrome de Kabuki afecta a varias partes del
organismo, siendo una de estas la cavidad oral, la cual
presenta manifestaciones peculiares. En este articulo
se describe a un paciente que presenta las
manifestaciones generales asi como las principales
manifestaciones estomatoldgicas descritas en la
literatura y el manejo estomatoldgico que se le dio al
paciente.
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estomatoldgicas rehabilitacion bucal.

Introduccién

| sindrome de Kabuki es un trastorno
congeénito que se caracteriza por una facies
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Abstract

Kabuki syndrome is a rare disorder characterized by
distinctive facial morphological changes, growth
retardation, shortness of stature, skeletal
abnormalities, dermatoglyphic abnormalities, and
mental retardation. The pathological condition in
Kabuki syndrome can affect many areas of the
organism, including the oral cavity, which displays
particular characteristics. This article describes a
patient showing the general manifestations of Kabuki
syndrome, and also the main stomatology features
described in the clinical literature. Furthermore, we
describe the stomatological management of the
patient.

Keywords: Kabuki syndrome, stomatological manifestations,
oral rehabilitation.

citogenéticas como una microdeleccion cromosomica

que no siempre es demostrable en el cariotipo. También
se ha mencionado una duplicacion submicroscopicaen el
cromosoma8g.™*

La mayoria de los autores coinciden en 5 manifestaciones
clinicas cardinales: una facies peculiar, anomalias
esqueléticas, anormalidades dermatoglificas, retraso
mental de leve a moderado y deficiencia en el crecimiento
postnatal.

Entre las caracteristicas faciales se puede observar:
eversion palpebral inferior, fisuras palpebrales largas,
cejas arqueadas con implantacion escasa en el tercio
lateral, depresién de la punta nasal, orejas prominentes,
escleras azules e insercion baja de cabello."*

que recuerda al maquillaje de los actores de
teatro Kabuki de Japon. Es un sindrome de
maltiples anomalias congénitas y retraso
mental. Fue descrito inicialmente por
Niikawaetal., y Kurokietal., en 1981.
Su prevalencia se estima en 1/32000 nacidos vivos en
Japon, sin embargo se encuentran nuevos casos dentro y
fuera de Japonyen unaampliavariedad de etnias."*
La etiologia del sindrome de Kabuki se desconoce no
obstante se han reportado numerosas anormalidades
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Dentro de las alteraciones esqueléticas se encuentran:
vertebras en mariposa, escoliosis, braquidactilia del
quinto dedo, luxacion congénita de cadera y luxacion de
rodilla. "**°*,

Las alteraciones dermatoglificas que pueden enlistarse
son: almohadilla en la punta de los dedos, incremento del
asacubital ysurco palmar transverso bilateral. " **

El reporte de la literatura indica que también se pueden
encontrar otras alteraciones como: hipotonia, episodios
epilépticos, ‘pérdida de la audicion, otitis media como
consecuencia del paladar hendido, pabellones auriculares
dismorfoldgicos, ptosis, y estrabismo. Pueden llegar a
padecer cardiopatias congénitas siendo la mas comun
coartacion de la aorta. Ademas de malposicion de
rifiones, hipoplasia o displasia renal, criptorquidia y pene
pequefio. En cuanto a nivel inmunoldgico podria
presentarse susceptibilidad a infecciones del tracto
respiratorio y neumonia asi como también los pacientes
son propensos a padecer anemia hemolitica y purpura
trombocitopénicaidiopatica.”*"**

Las caracteristicas clinicas estomatoldgicas reportadas en
el sindrome de Kabuki son: micrognatia, hipoplasia del
tercio medio, paladar profundo, labio y paladar hendido,
mordida abierta, mordida cruzada posterior, arcos
mandibular y maxilar estrechos, retraso en la erupcion,
incisivos superiores en forma de desarmador, diastemas
en dientes anteriores superiores, microdoncia, ausencia
de incisivo central inferior, ausencia de premolares y
molares, hipoplasia de esmalte, camaras pulpares amplias
en incisivos superiores y molares, resorcion radicular y
fusion dental. **

Presentacion de caso clinico

Paciente masculino de 16 afios de edad, con diagnostico
de Sindrome de Kabuki desde los 3 afios de edad,quien
es referido al servicio de estomatologia del Hospital
Universitario de Puebla BUAP para valoracion de
rehabilitacién bucal, ya que el paciente refiere dolor.
Como antecedentes familiares madre con
hipertiroidismo.

Antecedentes personales patoldgicos: producto de la
gesta uno en control desde el segundo mes de embarazo y
con ingesta de acido félico. Respird y llord al nacer, pero
lamadre refiere que el menor tuvo hipoxia al nacimiento.
Los antecedentes alérgicos, quirlrgicos y transfusionales
son negados. Crisis convulsivas desde los 11 afios de edad
en tratamiento con atemperator 2.7 ml cada 8
horas. Trauma en boca hace 2 afios.

En el examen fisico se identificapeso 28 kilogramos, talla
110 centimetros, tension arterial 100/60. El paciente
presenta dismorfologia facial presentando fisuras
palpebrales largas, eversion del parpado inferior, cejas
arqueadas exoftalmos, escleras azules, punta de la nariz
plana, orejas prominentes micrognatia implantacién baja
de cabello (Fotografia 1)

Fotografial. Caracteristicas faciales peculiares.

Inicia su padecimiento actual hace un mes con dolor a la
masticacion. A la exploracion de cavidad oral se observa
caries de drganos dentarios: 16, 15, 14, 12, 11, 21, 22, 23,
24,25,26,36,74, 75,44, 45, 46, con cambio de coloracion
en o6rgano dentario 11 sin datos de dolor, gingivitis
generalizada, abundante placadentobacteriana,
persistencia de drganos dentarios 74 y 75 ( Fotografia
2),ausencia  de incisivo central inferior (Fotografia
3),maloclusion dental clase 11, paladar profundo, arcadas
estrechasy triangulares.

Fotografia 2.Persistencia de temporales.
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Fotografia 3.Ausencia de central inferior.

Por el diagndstico de base y extension de tratamiento se
piden pruebas de laboratorio, las cuales se reportan
dentro de pardmetros normales, y se programa para
rehabilitacion bucal bajoanestesia general. En dicho
procedimiento se realizan extracciones de losérganos
dentarios: 16,74 y 75, endodoncia de érgano dentario 11,
resinas de 6rganos dentarios: 15, 14, 12, 11, 21, 22, 23,
24,25, 26,36, 44,45, 46.

Desde el punto de vista endodontico, se confirmé el
diagnastico de necrosis pulpar para el érgano dentario 11,
por lo cual se realiz6 impregnacion antibidtica con
amoxicilina y &cido clavulanico24 horasantes de la
intervencion.

Se realiz6 la instrumentacién biomecanica con
instrumentos rotatorios Protaper hasta completar la
serie, se obtur6 segin técnica de condensacidn
lateral.Confirméandose la amplitud de cdmara pulpar
caracteristico de este sindrome.

Fotografia 4.Camaras pulpares amplias.

En la Tabla 1. Pueden observarse las caracteristicas
bucales identificadas en el paciente, compatibles con el
Sindrome de Kakubi.

Descripcion de
la literatura

Reporte
del caso

Caracteristica

Micrognatia

v

v

Hipoplasia del tercio
medio

Paladar profundo

Labio y paladar
hendido

Mordida abierta

<

Mordida cruzada
posterior

Arcos maxilar y
mandibular estrechos

Retardo en la erupcion

Incisivos superiores
en forma de desarmador

SONIN| S

Diastemas en dientes
anteriores superiores

Microdoncia

Ausencia de laterales
superiores

Ausencia de incisivo
central inferior

Ausencia de
premolares

Ausencia de molares

Molares superiores
ectoépicos

Hipoplasia de esmalte

AU N AN N D N N N I N N N NS B N N N N N N

Camaras pulpares
amplias en incisivos
superiores

<

Camaras pulpares
amplias en molares

Resorcion radicular v -

Fusién dental v -

Tabla No. | Caracteristicas estomatologicas
en el sindrome de Kabuki

RevisTA ADM 2012;69(3): 135-138

137 1IN



ll 138

CAso CLINICO

REVISTA ADM 2012;69(3): 135-138
PAZ ET AL

Discusion

El Sindrome Kabuki es una entidad poco frecuente que
se caracteriza por mdultiples anomalias congénitas y
retraso mental. Sus signos faciales tipicos estan presentes
desde el nacimiento y son cruciales para su diagnostico
temprano, el cual es importante para ofrecer a los padres
una orientacion sobre el pronostico y manejo de estos
pacientes.

En el caso de nuestro paciente por el diagnéstico de base
y extension de tratamiento requerido fue candidato para
rehabilitacion bucal bajo anestesia general.

La rehabilitacion bucal bajo anestesia general es una
alternativa de tratamiento para pacientes con alteraciones
motorasy/ neuroldgicas en sindromes genéticos. Unade
las ventajas que podemos encontrar esta en la reduccion
del trauma psicolégico debido a que la se realiza en una
sesion.

Es importante mejorar su calidad de vida con la
eliminacion de dolor y focos infecciosos en cavidad oral
asi como crear en los padres habitos de higiene
fomentando una cultura de prevencion.
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