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Sindrome de Apert. Reporte de
caso en odontopediatria

“Apert syndrome: a case report in pediatric dentistry”

Resumen

El Sindrome de Apert representa el 5% de todos los sindromes de craneosinostosis y muestra una preva-
lencia de 1/60 000 nacidos vivos. Es uno de cinco sindromes de craneosinostosis asociados a mutaciones
simples en el gen que codifica el receptor 2 para el Factor de Crecimiento de Fibroblastos (FGF-R2),
cromosoma 10q26. El propésito de este estudio fue describir un caso del Sindrome de Apert, mostrar el
manejo odontopedidtrico y discutir sus caracteristicas craneofaciales en un nifio de 8 afios de edad que
present craneosinostosis, turribraquicefalia, sindactilia de manos y pies, con multiples caracteristicas
intraorales.

Palabras clave: Sindrome de Apert, Craneosinostosis, Gen del Receptor 2 del factor de crecimiento
fibrobléstico.

Abstract

Apert syndrome accounts for 5% of all craniosynostosis syndromes and shows a prevalence of 1 in 60
000 live births. Is one of the five craniosynostosis syndromes associated with single mutations in the
Fibroblast Growth Factor Receptor 2 (FGF-R2) gene, with chromosomal localization at 10q26. The
purpose of this paper was to describe a case of Apert syndrome, show Pediatric dentistry managemen-

tand discuss their craniofacial features in an 8-year-old boy who presented Craniosynostosis, turribra-

chycephaly, syndactylies of the hands and feet, with multiple intraoral features.
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Introduccion

El Sindrome de Apert estd caracterizado
por craneosinostosis (cierre prematuro
de las suturas craneales), malformacio-
nes en la linea media facial y sindactilia
simétrica de manos y pies. "*>'* Es uno
de cinco sindromes de craneosistosis
asociados a mutaciones simples en el
gen que codifica el receptor 2 para el
Factor de Crecimiento de Fibroblastos
(FGF-R2), en el cromosoma 10, locus
10q 25-26, “*!! al lado de los Sindro-
mes de Crouzon, Pfeiffer, Jackson-
Weiss y Beare-Stevenson. *%¢ Ademds
de la similitud genética, estos 5 sindro-
mes comparten caracteristicas clinicas
similares que hacen dificil el diagnésti-
co diferencial. *°

El Sindrome de Apert representa el 5%
de todos los sindromes de craneosinos-
tosis y muestra una prevalencia de 1 en
60 000 nacidos vivos. El incremento de
la edad paterna ha sido asociado con ca-
sos esporddicos. El Sindrome de Apert
fue descrito primero por Wheaton en
1894 y examinado ampliamente por
Apert en 1906. >7

Durante la infancia, hay un defecto
ancho en la linea media facial que se
extiende desde la glabela hasta la fon-

tanela posterior que gradualmente se
rellena con islas de hueso que coales-
cen. La base craneal estd malformada
y frecuentemente asimétrica. El clivus
y fosa craneal anterior son pequefias 1.
Varios grados de deficiencia mental es-
tdn asociados a este sindrome, siendo la
razén aparente las malformaciones que
se han encontrado en el cuerpo calloso
del cerebro y otras estructuras adyacen-
tes.* Entre las alteraciones craneofacia-
les estd la braquicefalia, los dos tercios
superiores de la cara estdn retruidos y
comunmente hipopldsicos, occipucio
plano, hipertelorismo, proptosis y una
pequefa pero amplia nariz con punta
protuberante.>*” La configuracién del
paladar se muestra tnica y estd carac-
terizada por un arco palatino con tu-
mefacciones bilaterales de los procesos
palatinos, resultando en pseudo hendi-
dura en el rafe medio. Otros hallazgos
frecuentes incluyen labios hipotdnicos,
tvula bifida, retraso o erupcién ect6pi-
ca y maloclusién."#7

El propésito de este estudio fue des-
cribir un caso del Sindrome de Apert,
mostrar el manejo odontopedidtrico y
discutir sus caracteristicas craneofacia-
les.

Reporte del caso

Paciente de 8 afios y 10 meses de edad,
género masculino, portador del Sindro-
me de Apert diagnosticado al nacimien-
to, acudié acompanado por su madre a
la Clinica Odontoldgica de la Facultad
de Odontologia de la Universidad Na-
cional Mayor de San Marcos presentan-
do como motivo de consulta el deseo
de recibir tratamiento dental integral.
El nifio fue concebido en un matrimo-
nio no consanguineo, nacido a término
mediante cesdrea, sus padres eran clini-
camente normales y en el nacimiento su
madre contaba con 24 afios de edad y
su padre con 28 afios. No hubo compli-
caciones en el embarazo y ningtn otro
miembro en la familia mostré una con-
dicién similar. En el nacimiento presen-
to craneosinostosis, turribraquicefalia
y sindactilia de manos y pies. Estuvo
internado en el Instituto Nacional de
Salud del Nifo hasta aproximadamen-
te los cuatro meses de edad recibiendo
tratamiento quirdrgico de craneoplastia
para reducir la presién intracraneal y
ocular. Posteriormente, a los dos afnos,
recibié cirugfa para separaciéon de los
dedos en manos y pies.
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El paciente tiene un leve retardo men-
tal, se encuentra estudiando en un co-
legio privado en el primer grado; su
desarrollo social y sus habilidades son
satisfactorios, la conducta a la consulta
dental se presenta receptiva. Al examen
clinico extraoral presenta turribra-
quicefalia, cabello claro, piel grasosa,
hiperhidrosis localizada (frente), hipo-
plasia maxilar, depresién de los huesos
temporales, proptosis, hipetelorismo,
asimetria facial, perfil concavo, por de-
ficiencia maxilar anteroposterior, por lo
cual la maxila impresiona retruida con
el drea malar, infraorbitaria y paranasal
deprimida y la punta nasal rotada infe-
riormente. La mandibula presenta cli-
nicamente un crecimiento vertical. El
dngulo nasolabial estd disminuido y el
mentolabial aumentado. Frontalmente
el tercio medio estd disminuido y el ter-
cio inferior aumentado con una mor-
dida abierta anterior. El labio superior
es corto aumentando la incompetencia

labial. (Fig. 1).

Intraoralmente, presenta una denti-
cién mixta temprana, plano terminal
con escalén mesial. La arcada supe-
rior es triangular con una compresién
transversal y sagital provocando una
mordida cruzada anterior y posterior.
En el paladar se observan tumefaccio-

Fig 1. Vista de frente, a 45° y de perfil

La sindactilia estd presente con la fusién de 2° y 3° dedo en ambas manos. El dedo
pulgar es mds ancho que lo normal; el 2° dedo tiene una desviacién presentdndose

en forma de “C”. (Fig 2.)

Fig 2. Sindactilia con fusién del 2° y 3° dedo en ambas manos.

nes bilaterales de los procesos palatinos
resultando una pseudohendidura en
rafe medio. La arcada inferior es para-
bélica amplia. Presenta un overbite de
— 13 mm, overjet de -7 mm con ATM
asintomdtica sin sonidos ni dolor a la
apertura y cierre. Presenta respiracion

a predominio bucal, deglucién y fona-
cién alterada, presenta una musculatura
perioral hipoténica. Existe presencia de
abundante placa bacteriana, caries den-
tal en piezas deciduas y hematoma de

erupcion a nivel de pieza 41. (Fig3)

El examen radiogrifico panordmico
mostré alteracién de la forma de los
céndilos caracterizado por un alarga-
miento de ambas cabezas condilares,
aparente calcificacién del ligamento
estilohioideo del lado derecho, ausencia
radiogrifica de los gérmenes correspon-
dientes a las piezas 12 y 22, y apariencia
de dientes en forma de pala en gérme-
nes de las piezas 11y 21(Fig.4 A). En la
radiografia oclusal superior se descart6
la presencia de fisura dsea palatina y en
las radiografias periapicales se confirmé
la apariencia en forma de pala de las
piezas 11 y 12 (Fig.4 B y C). Al ané-
lisis cefalométrico presentaba relacién
esquelética de Clase III, por retrusion
maxilar, la tendencia de crecimiento
mandibular y facial es vertical (Fig 5 y

0).
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Fig4. A. Radiograffa panordmica

B Rx Oclusal

C. Rx periapical
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En el andlisis de modelos de estudio se
corroboraron los datos clinicos de las
relaciones dentarias y caracteristicas in-
traorales.

Como diagnéstico definitivo de sa-
lud general tenemos que el paciente
de 8 anos y 10 meses de edad, género

“Sindrome de Apert: Reporte de caso en odontopediatria”

masculino, portador del Sindrome de
Apert diagnosticado al nacimiento en
el Instituto de Salud del Nino, presenta
caracteristicas propias de este sindrome
turribraquicefalia, hipoplasia maxilar,
y sindactalia de manos y pies. Como
diagnéstico estomatoldgico definitivo:

- Tejidos Blandos: Gingivitis generalizada asociada a placa bacteriana; Hiperpla-
sia gingival y hematoma de erupcidn a nivel de la pieza 41.

- Tejidos Duros: Fosas y fisuras profundas en piezas 36 y 46; Caries de esmalte
en las piezas 54 (0), 64 (0), 75 (op) y 85 (op); Caries de dentina en las piezas 73

(v), 74 (0), 83 (v) y 84 (o).
- Conducta: Receptivo

En el sumario de diagnéstico ortodén-
cico encontramos relacién esquelética
de Clase III por hipoplasia del tercio
medio severa, tendencia de crecimiento
vertical, tercio medio disminuido e in-
ferior aumentado, plano terminal esca-
16n mesial, mordida cruzada posterior
y anterior, mordida abierta (13mm),
overjet negativo (-7mm). Arcada supe-
rior triangular e inferior parabélica es-
trecha. Respirador bucal. Deglucién y
fonacién alterada. Musculatura perioral
hipoténica.

El plan de tratamiento qued$ estableci-
do de la siguiente manera:

1. Fase Educativa: Fisioterapia oral.

2. Fase Preventiva: Aplicacién de
Flaor Barniz FNa 5% (Duraphat);
uso de pasta dental con 1100 ppm
de Fldor; enjuagatorios diarios con
FNa 0.05%; aplicacién de sellantes
no invasivos en piezas 36 y 46;con-
trol clinico de hematoma de erup-
cién a nivel de pieza 41.

3. Fase Curativa: Restauraciones con
ionémero de vidrio modificado con
resina en piezas 54 (O), 64 (O), 73
V), 74(0), 75 (OP), 83 (V), 84
(O)Y 85 (OP).

4. Fase de Mantenimiento: Control
clinico cada 4 meses.
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Se plante6 un posible tratamiento or-
todéncico, sujeto a la reevaluacion
posterior del paciente, de la siguiente
manera:

1. Le Fort I1I para realizar una distrac-
cién 6sea del tercio medio (con el
paciente en crecimiento)

2. Ortodoncia prequirtrgica.

3. Cirugfa Ortogndticabimaxilar
(cuando haya cesado el crecimien-
to) previa reevaluacién.

4. Ortodoncia Post Quirdrgica

5. Interconsulta con otorrinolaringo-
logfa y fonoaudidlogfa.

De acuerdo a lo planificado, se llevd a
cabo la fase educativa al paciente y a su
madre, reforzdndose la misma en cada
cita posterior, seguido por el apres-
tamiento, motivacién y el control de
placa . Dentro de la fase preventiva se
aplicd el flior barniz con ayuda de un
pincel en todas las piezas dentales, sugi-
riendo el uso de pasta dental con 1100
ppm de fldor debido a que el nifio po-
dia evitar sin problemas la deglucién
durante el cepillado; adicionalmente, se
indicé enjuagatorios diarios con FNa al
0,05% una vez al dia en las noches y se
colocaron sellantes resinosos no invasi-
vos en las piezas indicadas.

Luego de tres semanas de iniciado el
tratamiento el hematoma de erupcién
remitié naturalmente con la erupcién
de la pieza 41. Debido a la conducta
receptiva del paciente no existié pro-
blemas en la fase curativa logrando
aplicarse el ionémero de vidrio modi-
ficado con resina en las piezas indica-
das, logrando el alta del paciente en su
tratamiento odontopedidtrico, estando
pendiente el inicio posterior del trata-
miento ortoquirurgico.

Discusion

El sindrome de Apert es una patolo-
gla que forma parte del grupo de las
craneosinostosis, por lo tanto, entre
los diagndsticos diferenciales se deben
considerar otros sindromes como el de

Cruzon, Chotzen, Pfeiffer, Noack, Car-

penter y Goodman *

El paciente demostré la triada clinica
que caracteriza al Sindrome de Apert:
crineo braquicéfalo, hipoplasia del ter-
cio medio facial y sindactilia de manos
y pies. Otras caracteristicas tipicas facia-
les del Sindrome de Apert en el pacien-
te incluyd frente plana, depresién de las
dreas del temporal, superficies orbitarias
con proptosis ocular e hipertelorismo.
Su nariz fue corta y amplia con la punta
nasal rotada inferiormente. Todas estas
caracteristicas craneofaciales son comu-
nes en los pacientes con Sindrome de
Apert, debido a la fusién prematura
de las suturas craneales % A los cuatro
meses de edad el paciente recibié cra-
neoplastia para reducir la presién in-
tracraneal; aunque hay varias técnicas
quirdrgicas diferentes y complicadas en
el tratamiento de craneosinostosis, el
elemento primordial es el momento de
inicio en el tratamiento ya que con una
intervencidn temprana antes del primer
afio de vida se obtienen mejores resul-
tados *>% La craneoplastfa temprana
corrige las consecuencias funcionales y
estéticas de la craneosinostosis. El retar-
do mental es considerado usual para el
Sindrome de Apert y generalmente es
debido a la elevada presién intracraneal
L2712 A pesar que el paciente recibié
craneoplastia a temprana edad (4 me-
ses), él ha presentado un leve retardo
mental.

El incremento de la edad paterna ha
sido asociado con casos esporddicos
de este sindrome 23715 Al nacimiento
del paciente su madre tenfa 24 afos de
edad y su padre 28 afios, no estando re-
lacionado el caso con el incremento de
la edad paterna.

Pocos estudios han informado sobre las
caracteristicas orales del Sindrome de
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Apert. La cavidad oral es de tamafo re-
ducido, especialmente en la dimensién
anteroposterior de la maxila. La mandi-
bula no presenta forma ni tamafio nor-
mal, produciendo un prognatismo rela-
tivo. El inusual paladar de los pacientes
con Sindrome de Apert es importante
para el diagndstico. El alto arco pala-
tino muestra tumefacciones laterales
que inducen a una pseudohendidura de
tejido blando en la linea media; Krei-
borg y Cohen, en el estudio clinico més
amplio sobre las manifestaciones orales
del Sindrome de Apert, encontraron
pseudohendiduras en paladar blando
o tvula bifida en aproximadamente el
75 % de los casos. Otros estudios han
descrito menor ocurrencia, tal como
44 %, 25 % y 4 % de los casos.” Las
prominencias palatinas laterales son
descritas como presentes en la infancia
y se incrementan en masa con la edad
y estudios histolégicos han revelado de-
pésitos consistentes en mucopolisac-
ridos 4cidos con predominio del 4cido
hialurénico.>*!'# El paciente mostré en
el reporte de este caso una morfologia
cldsica palatina del Sindrome de Apert.

De acuerdo con Kreiborg y Cohen,
los pacientes con Sindrome de Apert
pueden presentar varias anormalidades
dentales, incluyendo el retraso de la
erupcioén, erupcién ectdpica e incisivos
en forma de pala. En un estudio recien-
te detectaron alta incidencia de agene-
sia dental en pacientes con Sindrome de
Apert. En estos pacientes es frecuente
la maloclusién relacionada generalmen-
te a la hipoplasia maxilar. Esta incluye
oclusién mesial de la molar, overjet in-
vertido, mordida abierta anterior, mor-
dida cruzada posterior, desviacién de la
linea media y apinamiento dental.>%1%12
El paciente a sus 8 afios de edad atn
no presentaba erupcién de los incisivos
inferiores, la cual se fue dando durante
el tratamiento, pudiendo afirmar que
existe retardo de la erupcién dental. Por
la ausencia clinica de los incisivos su-
periores no podemos afirmar la forma
de los mismos pero radiogrificamente
existe la apariencia de tratarse de “dien-
tes en forma de pala” lo cual podremos
comprobar durante su erupcién. Existe
ausencia radiogréfica de los gérmenes
correspondientes a los incisivos latera-
les superiores. Existe maloclusién con
mordida cruzada anterior y posterior,
mordida abierta y overjet negativo. De-
bido a la falta de erupcién de incisivos
permanentes no se observa aiin apifa-
miento dentario.
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Para los pacientes con este sindrome, la
higiene dental puede resultar de mucha
dificultad, por las deformidades de sus
manos se hace dificil el uso del hilo den-
tal y el cepillado por lo que se indican
los cepillos eléctricos y enjuagatorios de
fldor para facilitar estas acciones.” En el
paciente presentado se pudo observar
que llego a obtener habilidad adecuada
con el cepillo dental convencional para
su higiene bucal

Conclusiones

La evaluacién apropiada y las caracterfs-
ticas clinicas son de suma importancia
para el correcto diagnéstico y trata-
miento de los pacientes afectados con
este sindrome.

Los individuos afectados con el Sindro-
me de Apert generalmente requieren
el control permanente de un equipo
multidisciplinario donde el odontblogo
general y a su vez los especialistas como
odontopedidtra, ortodoncista, y ciruja-
no bucal y maxilofacial juegan un papel
muy importante en lo que se refiere al
manejo de todos los problemas dentales
y esqueléticos de los maxilares que estos
pacientes presentan.

Como diagndésticos diferenciales de este
sindrome se deben considerar otros sin-
dromes como el de Crouzon, Chotzen,
Pfeiffer, Noack, Carpenter y Goodman.
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