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Resumen

La acondroplasia es un desorden autosémico dominante, causado por la mutacién especifica del receptor 3 del cromosoma 4 que
inhibe la osificacion y crecimiento de condrocitos en las placas del cartilago, lo que resulta en una disminucién de la produccion
de matriz cartilaginosa e hipertrofia celular. Es fundamental para los pacientes que estan por iniciar un tratamiento ortopédico
maxilofacial, comenzar con expansores y mascara facial con el fin de mejorar y complementar su desarrollo facial.
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Abstract

Achondroplasia is an autosomal dominant disorder caused by the mutation specific receptor 3 of chromosome 4 which inhibits
growth and ossification chondrocytes in cartilage plates, resulting in decreased cartilage matrix production and cell hypertrophy. It
is essential for these patient starts with a maxillofacial orthopedic treatment, begin with expanders and face mask in order to

enhance and complement your facial development.
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Introduccion

Acondroplasia significa “sin  formacion de
cartilago” y han sido estudiadas las mutaciones a
nivel cromosomico. Esta mutaciéon da como
resultado la limitacion en la formacién de
cartilago, particularmente en los huesos largos, lo
que determina la baja estatura entre otras
caracteristicas que se presentan por la mutacion
de FGFR3."?

La acondroplasia se atribuye a un desorden
cromosémico, en el cual estd involucrada la
mutacion especifica en el receptor 3 (FGFR3) del
cromosoma 4 que inhibe la osificacion vy
crecimiento de condrocitos en las placas de
crecimiento de cartilago, lo que resulta en una
disminucion de la produccion de matriz
cartilaginosa, asi como hipertrofia celular; es la
forma mas frecuente de enanismo. La prevalencia
estimada a nivel mundial es de 1 de 15000 a
40000 casos1,>" 6 1 de 26000 nacimientos por
afo,’ se estima que en la actualidad hay 65000
individuos con esta enfermedad.’

Se ha reportado en la literatura que es una
displasia esquelética caracterizada por baja
estatura, extremidades cortas y anchas con poca
fuerza muscular, asi como debilidad articular,
principalmente en las rodillas, manos anchas
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cuello corto e inestabilidad cervical, estas
complicaciones pueden propiciar a consecuencias
como hidrocefalia, relativa macrocefalia, frente
prominente, apnea, estenosis del foramen magno,
otitis media, sinusitis, depresién del puente nasal,
hipoplasia maxilar, disfuncién del sistema oronasal
y faringeo;"***%®1% estas caracteristicas no
interfieren con la inteligencia y la capacidad para
que tengan una vida independiente y productiva."®

Existen pocos reportes de estudios de acondro-
plasia relacionados con hallazgos dento faciales y
posibles problemas dentales, asi mismo, no se ha
reportado la incidencia de caries en pacientes con
acondroplasia.1'2 Sin embargo, las manifestaciones
orales reportadas mencionan que la denticiéon es
relativamente normal, aunque presentan retraso
en la erupcion dental "*° en algunos casos
oligodoncia3’ asi como clase Il dental vy
esquelética, maxilar colapsado, macroglosia,
mordida abierta y cruzada postce:rior,3 problemas
periodontales, glositis migratoria y neuralgia del
trigémino, cuello corto e inestabilidad
craneocervical lo que contribuye a complicaciones
respiratorias 23

Descripcion del caso

Paciente femenino de 8 afios de edad, se presenta
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con diagnostico de acondroplasia a la Clinica de
Ortopedia de la Maestria en Ciencias Estomato-
l6gicas, con terminal en Pediatria de la Facultad de
Estomatologia Pediatrica de Ila Benemérita
Universidad Autbnoma de Puebla.

Se realizdé el analisis clinico facial en el que se
observé: cara redonda, asimétrica, ligera desviacion
del mentdn hacia la derecha, tercio medio
disminuido, perfil facial concavo, patron de
crecimiento horizontal, relativa macrocefalia y
depresion del puente nasal (Figura 1). Durante la
primera consulta, se realizé la historia clinica, toma
de auxiliares de diagndstico como radiografias
panoramica y cefalograma lateral, modelos de
estudio, modelos de trabajo, fotografias intraorales
y extraorales.

En las fotografia intraoral oclusal superior, se
observa la presencia de los 6rganos dentarios 11,
12, 14, 16, 21, 22 y 26 erupcio-nados, 6rgano
dentario 24 en proceso de erupcién y o6rganos
dentarios 55 y 65 presentes, colapso maxilar, sin
lesiones cariosas y con buena coloracion e
irrigacion de las mucosas sin patologias presentes
en tejidos blando (Figura 2-A). Clase | molar y
relacion canina no valorable (Figura 2-B y 2-C).

En la fotografia intraoraloclusal inferior se observan
6rganos dentarios 31, 32, 36, 41, 42, 46
erupcionados, 6rganos dentarios 73, 74, 75 y 85
presentes, 84 ausente y 44 en proceso de erupcion,
asi como buena coloracion e irrigacion de las
mucosas (Figura 2-D). Al examen intraoral frontal
se observo una sobremordida horizontal de 2mm vy
vertical de 1.7 mm, asi como mordida cruzada en
relacion con el organo dentario 22 y el 6rgano
dentario 33 (Figura 2-E). Al analizar los trazos
cefalométricos se diagnosticéd clase Ill esquelética
con un patron de crecimiento neutro. (Tabla 1)
(Figura 3).

La fase | comenzé con el tratamiento ortopédico,
asi mismo se colocé el primer aparato activo que
consistié en un expansor tipo Morales | construido
con tornillos Hyrax de 7 mm, coberturas oclusales y
con ganchos para mascara facial. Se mandaron
activaciones al aparato cada tercer dia V2 de vuelta
durante dos meses para iniciar el proceso de
expansion maxilar, conformacioén del arco superior
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Figura 1. Fotografias extraorales iniciales

Figura 2. A Oclusal superior, B Lateral derecha, C lateral
izquierda, D oclusal inferior, E intraoral frontal.

Figura 3. Radiografia lateral de craneo Inicial y final

y propiciar la rotacién del maxilar hacia adelante y
abajo (Figura 4). En la figura 5, se puede observar
los cambios producidos a nivel transversal por la
expansion, aunque la sobremordida horizontal y
vertical se mantuvieron, al realizar los trazados
cefalométricos antes y después del tratamiento
(tabla 1 y figura 6), puede observarse que a nivel
relacion maxilo-mandibular se produjo un cambio en
el ANB de -5° a un ANB de -3°, por lo que se
produjo una diferencia de 2 grados sélo con la
expansion, el angulo del plano mandibular aumenté
de 28° a 34°, lo que confirma la rotacién del maxilar
en sentido de las manecillas del reloj, lo que
representa un efecto propio de la expansién, por lo
que se decidid que en la siguiente fase de trata-
miento se colocara la mascara facial para lograr
mayores avances en plano sagital.
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Figura 4. Antes y después del Morales |

Tabla 1. Valores cefalométricos

Iniciales Finales
SNA 820 84°
SNB 87° 86°
ANB -5° -3°
Angulo plano mandibular 28° 34°
Nasion perpendicular -5 mm -5mm
Eje facial 87° 96°
Longitud Maxilar 78 mm 79mm
Longitud Mandibular 111 mm 117 mm
Relacion Maxilo mandibular 34 mm 34 mm
Discusion
En este articulo se describen algunas de las
caracteristicas craneofaciales que presentan los
pacientes con acondroplasia, asi como las

manifestaciones bucales, principalmente a nivel
transversal y sagital, y se propone una alternativa de
tratamiento ortopédico. Los casos de malforma-
ciones congénitas resultan un reto no sélo en el
diagnéstico sino también en su manejo. Un
adecuado analisis clinico y radiologico es esencial,
especialmente en casos en que se compromete el
sistema 6seo, por lo tanto es importante conocer el
sindrome para establecer un adecuado plan de
tratamiento y asi lograr una buena oclusion dental
para poder mejorar su funcién y estética.

La propuesta de tratamiento ortopédico en este tipo
de pacientes, se penso en dos fases: la primera se
indicé una expansion semirapida con el aparato tipo
Morales | con ganchos para mascara facial para
lograr cambios no soélo a nivel transversal, sino
también se logréo un desplazamiento sagital del
maxilar (antero inferior), lo cual se corrobora con los
cambios en el ANB de 2° (tabla 1y 2). Para poder
lograr mayores cambios a nivel sagital se colocara
un aparato tipo Morales Il con ganchos para mascara
facial para mejorar aun mas la estética facial y como
segunda fase hara el tratamiento de ortodoncia. La
evaluacioén en los pacientes con acondroplasia debe
ser multidisciplinaria, por la importancia que tiene el
establecer las necesidades del tratamiento, ya que
las técnicas ortodénticas deben adaptarse a las
necesidades y limitaciones de estos pacientes para
mejorar su funcion, estética y calidad de vida.

Figura 5. Avances intraorales y extraorales finales
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