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RESUMEN

El sindrome 6culo-facio-cardio-dental se caracteriza por
los siguientes rasgos: cara alargada y estrecha; defectos
oculares como catarata congénita bilateral, microftalmia,
glaucoma y pérdida de vision; muesca de la punta de la
nariz debido a la falta de union de los cartilagos de las
alas nasales; fisura palatina; anomalias cardiacas como
defectos septales auriculares y defectos del tabique in-
terventricular; radiculomegalia de los cuatro caninos (en
algunos casos, este defecto se encuentra también en los
primeros premolares); retraso en la erupcion dental y oli-
godoncia; sindactilia de los ortejos segundo y tercero, asi
como pies planos.

Palabras clave: Oculo-facio-cardio-dental, catarata con-
génita, comunicacion interauricular, defecto del tabique
ventricular, radiculomegalia en los cuatro caninos.

SUMMARY

The oculus-facio-cardio-dental syndrome is characterized
by the following features: long, narrow face; eye defects
as bilateral congenital cataracts, microphthalmia,
glaucoma and vision loss; notch on the tip of the nose
due to the disunity of the cartilages of the nostrils; cleft
palate; cardiac abnormalities such as atrial septal defects
and ventricular septal defects; radiculomegalia of the four
canines (in some cases, this defect is also found in the
first premolars); delayed tooth eruption and oligodontia;
syndactyly of the second and third toes and flat feet.

Key words: Oculus-facio-cardio-dental, congenital
cataract, atrial septal defect, ventricular septal defect,
radiculomegalia in the four canines.
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INTRODUCCION

En 1977, Obwegeser' publicé el caso de una mu-
jer nacida en 1959 quien presentaba en los cua-
tro caninos raices muy largas y apices abiertos,
asimetria mandibular, mordida cruzada, paladar
hendido submucoso y catarata en el ojo derecho.
En 1980, Hayward? reportd el caso de una mu-
jer de 18 afios de edad con radiculomegalia en
los cuatro caninos, retraso en la erupcién dental,
persistencia de la denticion primaria, oligodoncia
y catarata congénita. Marashi y Gorlin® (1990-
1992) acunaron el término «sindrome 6culo-fa-
cio-cardio-dental» (OFCD) cuando se reportaron
tres casos con las mismas caracteristicas. Wilkie
(1993),* Aalfs (1996)° y sus respectivos colabora-
dores publicaron casos muy representativos de
este sindrome, que se hereda como un rasgo do-
minante ligado al cromosoma X, con efecto letal
en los varones.

Reportamos dos casos, en madre € hija afectadas
por el sindrome OFCD.

El propositus es el producto de un segundo emba-
razo de 38 semanas de gestacion sin complicaciones;
su peso al nacer fue de 3.200 kg. Los padres tenian
ambos 24 afios de edad.

El caso indice fue remitido para la extracciéon de
los caninos superiores retenidos y en malposicion,
y los primeros premolares inferiores, por indicacion
ortoddncica.

Informe clinico
Caso 1

Mujer de 37 afios de edad.

Cara larga y estrecha, con hipoplasia del tercio
medio facial y multiples nevus faciales.

Defectos oculares: ptosis palpebral, microftalmia
del ojo izquierdo, estrabismo divergente del ojo
derecho, coloboma del iris bilateral; fue operada de
catarata a los cuatro afnos de edad; ha presentado
pérdida progresiva de la visién bilateral.

Tubérculo de Darwin en ambos pabellones auri-
culares (Figuras 1A y B).

Nariz: puente nasal alto, muesca en la punta de
la nariz debido a la falta de union de los cartilagos
de las alas nasales, narinas estrechas y columela
ancha.

Boca: fue sometida a la correccién quirurgica
del paladar blando hendido a la edad de 18 meses;
radiculomegalia de los cuatro caninos y primeros
premolares inferiores (Figura 2).

Corazon: defecto del tabique interauricular corre-
gido a la edad de nueve afnos.

Pies: pie plano bilateral, sindactilia cutanea de los
ortejos segundo y tercero; los segundos ortejos estan
dirigidos hacia afuera, y los terceros apuntan hacia
adentro. Hallux valgus bilateral (Figuras 3A y B).

Caso 2
Hija

Mujer de 13 afos de edad.

Cara: hipoplasia del tercio medio facial; cara larga
y estrecha con multiples nevos faciales.

Ojos: nistagmo horizontal, ptosis palpebral
bilateral, microftalmia del ojo izquierdo (Figura 4),
coloboma del iris bilateral, pérdida progresiva de la
visién bilateral.

Nariz: puente nasal alto, la punta de la nariz
presenta una muesca debido a la falta de unién de
los cartilagos de ambas alas nasales, fosas nasales
estrechas, columela amplia (Figura 5).

Boca: maloclusion, mordida cruzada, oligodon-
cia, mesiodens, persistencia de algunos dientes
primarios; los cuatro caninos y primeros premolares
inferiores muestran radiculomegalia y los apices
abiertos (Figura 6).

Pies: pies planos, sindactilia cutanea bilateral del
segundo y tercer ortejos, asi como desviacion de
los segundos ortejos hacia afuera (Figuras 7A y B).

Inteligencia normal.

DISCUSION

Estos dos casos manifiestan caracteristicas re-
lacionadas con el sindrome OFCD. Otros ras-
gos que no se han informado anteriormente se
reportan en el presente documento, tales como
nevos faciales multiples, coloboma del iris bilate-
ral, columela amplia, fosas nasales estrechas y
la presencia de tubérculo de Darwin bilateral en
el caso 1.

CONCLUSIONES

El sindrome de la rubéola y el sindrome OFCD
muestran alteraciones similares: catarata congé-
nita, paladar hendido y anomalias cardiacas tales
como defectos septales auriculares (ASD) o defec-
tos septales ventriculares (VSD). Por esta razon,
muchos pacientes con el sindrome OFCD han sido
diagnosticados equivocadamente como afectados
por el sindrome de la rubéola.
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Figura 4. Mdultiples nevos faciales, microftalmia del ojo iz-
quierdo y ptosis palpebral.

Figuras 1A y B. Tubérculo de Darwin en ambos pabellones
auriculares.

Figura 5. Nariz trapezoidal, muesca en la punta nasal debi-
do a la falta de unién de ambos cartilagos de las alas nasa-
les, narinas estrechas y columela ancha.

DERECHA

Figura 2. Radiculomegalia de los cuatro caninos y primeros
premolares inferiores.

Figura 6. Radiculomegalia y apices abiertos de los cuatro
caninos y primeros premolares.

Figuras 3Ay B.

Desviacién de los segundos orte-
jos hacia afuera y terceros hacia
adentro.
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Figuras 7A y B.

Sindactilia cutanea de los orte-
jos segundo y tercero; los se-
gundos ortejos estan dirigidos
hacia afuera.
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