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resumen
La Disostosis Cleido Craneal (DCC) es una altera-
cion general infrecuente. Afecta huesos largos, espe-
cialmente clavicula, y en el drea maxilo-facial obser-
vamos anomalias de niimero, de erupcion, prognatis-
mo y ensanchamiento del arco cigomadtico.
Surge de la mutacion del gen CBFA 1/Run X2 ubicado
en el cromosoma 6p21 considerado el gen maestro en
la formacion de huesos y dientes.
El proposito de este trabajo es presentar un caso clini-
co estudiado radiogrdficamente y apoyado en la revi-
sion bibliogrdfica de dicha patologia. Esta revision es
coincidente en sus aspectos tanto dentarios como
esqueletales de nuestro caso.
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abstract

Craniocleidodysostosis (DCC) is a rare general altera-
tion. It affects large bones; especially the clavicle and the
maxillofacial area were we see anomalies of number,
eruption, proghastism and width of the zygomatic arch.
Arises from Run X2 alteration located at chromosome
6 p21, considered master gene in the creation of teeth
and bones.

The aim this work is to present a clinic case radiogra-
phically studied and supported by bibliographic
review of this pathology.

INTRODUCCION

La disostosis cleido craneal (DCC) es una alteracion
esqueletal infrecuente que afecta particularmente los
huesos del craneo y del area clavicular, descripta por
Pierre Marie-Sainton en 1898.! Es una condicién heredi-
taria transmitida en forma autosomica dominante que se
vincula con la inactivacion del gen CBFA 1/RUNX2 por
mutacion, el cual se ubica en el cromosoma 6p21.% Este
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gen controla la diferenciacion osteoblastica de las célu-
las precursoras y es esencial en la formacion de hueso
endocondral y membranoso. También se lo ha vincula-
do con la morfogénesis dentaria.>>

El signo patognomonico es la aplasia de una o ambas
claviculas. Otras alteraciones caracteristicas de esta
patologia presentes en los maxilares son: dientes super-
numerarios, agenesias y retraso de la erupcion dentaria.
Anomalias maxilo-craneales y de indole general son
observadas frecuentemente.*”’

Nuestro objetivo es considerar la importancia de la
radiografia convencional como valor diagnostico; a tra-
vés de una revision de literatura cientifica actualizada.

DESCRIPCION DEL CASO

Concurre a nuestro servicio una paciente de 82 anos sexo
femenino, derivada para un estudio radiolégico con fines
protéticos-quirtrgicos. Surge de la anamnesis que desde
nifia podia juntar los hombros hacia la linea media. A la
observacion presenta abultamiento en las zonas temporales.

Se realiza una radiografia panoramica. La imagen nos
revela: en el maxilar la presencia de 8 piezas dentarias rete-
nidas, la mayoria con anomalias de forma; en tanto en
mandibula retencion intradsea de los terceros molares y
premolar izquierdo. En ambos maxilares se encuentra
ausente el resto de la denticion (Fig. 1).

Fig. 1. Rx panordmica (piezas dentarias retenidas y
anomalia de forma en paciente adulta 82 anos).
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Fig. 3. Rx. de térax (agenesia de claviculas).

Se decide complementar el estudio con técnica retro-
alveolar en zona de terceros molares inferiores para eva-
luar los sacos pericoronarios y la relacion con el con-
ducto dentario inferior (Fig. 2), en los cuales no se
observan anormalidades. Dado los antecedentes y estu-
dios realizados anteriormente aportados por el paciente
(Fig. 3), se diagnostica un cuadro de DCC.

DISCUSION

El valor de los estudios complementarios como la
radiologia convencional representa un importante rol
en el inicio del diagnostico de DCC, como lo manifies-
ta la bibliografia consultada. La radiografia panoramica
herramienta de uso diario; es significativa para eviden-
ciar las lesiones dentomaxilocraneales.” Las radiografias
retroalveolares otorgan mayor definicion de zonas espe-
cificas, minimizando aspectos de magnificacion y
superposicion propios de otras técnicas. La telerradio-
grafia cefalométrica analiza la morfologia esqueletal de
cabeza y cuello.>8? Técnicas para torax, pelvis, manos,
hombros y pies son de preferencia para completar los
estudios radiograficos.}#1° Dado que esta afeccion inte-
resa huesos del crdaneo y esqueletales los estudios por
imdgenes de rutina son en general suficientes en la fase
inicial y de apoyo en el diagnoéstico clinico, coincidien-

do con otros autores.!>%1° En el
caso que presentamos las image-
nes han sido relevantes para arri-
bar al diagnostico.

En la revision bibliografica la ma-
yoria de los autores hacen referencia
al estudio genético como diagnosti-
co de certeza.>? Estamos de acuerdo
con esto, aclarando que diferentes
coyunturas socio-economicas hacen
dificultosa su disponibilidad. El
planteo especifico frente a cada caso
clinico en particular formado por un
equipo interdisciplinario, permite llevar a cabo un diagnos-
tico de certeza para implementar el tratamiento adecuado y
personalizado en beneficio de la salud del paciente.

El diagnostico diferencial se debe realizar con enfer-
medades como: Pignodisostosis, Crouzon o Disostosis
Craneo-Facial y con sindromes como los de Richard
Collins, Pierre Robin, Apert y Hollermann-Streiff y de
Rubinstein-Taybi.*>-81513

En el caso que exponemos observamos hipoplasia
maxilar, prognatismo mandibular, abultamiento de las
zonas temporales y alteracion en las fontanelas coinci-
diendo con autores como Monety Golan.!? Otros autores
mencionan hipertelorismo, hipoplasia lagrimal, nasal y
del arco cigomatico. Estas anomalias dan apariencia de
cara pequena. En pelvis, manos y pies se observan altera-
ciones de osificacion >'2. El paciente se caracteriza por
aproximar o contactar los hombros en la linea media al
realizar un movimiento hacia delante, signo presente en
el paciente que nos ocupa. Este ha sido tabulado en el
diagrama de crecimiento de Zurich."?

CONCLUSION

La radiologia convencional es suficiente aporte para
arribar al diagnostico por imagenes de la DCC, siendo
la radiografia panoramica la de eleccion en el estudio de
los maxilares por la cantidad significativa de datos que
otorga, y por ser la de mayor utilizacion para el diag-
nostico preliminar y con fines estadisticos. Lo expuesto
no descarta la utilizacion de técnicas de alta compleji-
dad, para un abordaje quirargico, si el caso lo requiere.

El estudio genético es el unico analisis con valor de
diagnostico de certeza.
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