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RESUMEN

La picnodisostosis es una enfermedad autosdémica recesiva caracterizada por fragilidad dsea,
baja estatura y cierre retardado de las suturas craneales cuya fisiopatologia se ha atribuido
a una deficiencia de catepsina K, la incidencia es 1 por cada 100,000 en una poblacion. Las
manifestaciones clinicas mas frecuentes son estatura baja, fragilidad de los huesos asociada
a fracturas espontdneas. Los pacientes presentan malformaciones craneales caracteristicas
como megacefalea y braquicefalia, frontal voluminoso, exoftalmos, nariz prominente,
mandibula pequefia, paladar ojival, enfermedad periodontal, retraso en la erupcion y
persistencia dental. El manejo es sintomatico y multidisciplinar, incluye un seguimiento
ortopédico para el tratamiento de las fracturas, en el area de odontologia se puede
rehabilitar considerando el tiempo de atencidon en cada cita ya que el forzar la apertura
puede ocasionar fracturas.

Se hace la presentacion de paciente femenino de 9 afios de edad con diagndstico de
picnodisostosis, perteneciente a la ciudad de Puebla, acude a consulta de estomatologia
pediatrica de la FEBUAP por motivo de caries dental, con rasgos caracteristicos propios del
sindrome, se realiza historia clinica completa, se da técnica de higiene bucal, profilaxis con
aplicacion tépica de fluor de sodio al 5%, extracciones de dientes temporales, resinas y
seguimiento en sus habitos bucales. Los pacientes con picnodisostosis deben ser examinados
y tratados cuidadosamente por los riesgos a fracturas éseas implicando tiempos de trabajo
cortos en el sillon dental, se recomienda visitas frecuentes y lo mas antes posible para
implementar medidas de higiene bucal para prevenir caries y problemas periodontales.

Palabras clave: Picnodisostosis, osteosclerosis, anomalia maxilofacial, manejo odontoldgico.
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Manejo estomatoldgico de paciente con picnodisostosis
Presentacion de un caso.

Stomatological management of patients with pycnodysostosis
Report of a case.

ABSTRACT

Pycnodysostosis is an autosomal recessive disease characterized by bone fragility and
delayed closure of cranial sutures whose pathophysiology has been attributed to a deficiency
of cathepsin K, the incidence is 1 per 100,000 in a population. The most frequent clinical
manifestations are spontaneous fractures. The patients present characteristic cranial
malformations, voluminous frontal, exophthalmos, small mandible, ogival palate,
periodontal disease, delayed eruption and dental persistence. The management is
symptomatic and multidisciplinary, it includes an orthopedic follow-up, for the treatment of
fractures, in the area of dentistry, it can be rehabilitated considering the time of each
appointment and care to avoid fractures.

A 9-year-old female patient diagnosed with pycnodysostosis, from Puebla, attended a
pediatric stomatology clinic of the FEBUAP due to dental caries, with characteristic features
of the syndrome, a complete clinical history was performed, a oral hygiene, prophylaxis with
topical application of 5% sodium fluoride, extractions of temporary teeth, resins and
monitoring of their oral habits. Patients with pycnodysostosis should be examined and
treated carefully for risks to bone fractures involving short work times in the dental chair, it
is recommended to implement oral hygiene measures to prevent tooth decay and
periodontal problems.

Keywords: picnodisostosis, osteosclerosis, maxillofacial anomaly, dental management.
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Manejo estomatoldgico de um paciente com picnodisostose

Apresentag¢ao de um caso.

RESUMO

Picnodisostose é uma doenca autossOmica recessiva caracterizada por fragilidade dssea,
baixa estatura e fechamento tardio das suturas cranianas cuja fisiopatologia tem sido
atribuida a deficiéncia de catepsina K, a incidéncia é de 1 por 100.000 em uma populacao.
As manifestacBes clinicas mais frequentes sdo baixa estatura, fragilidade dssea associada a
fraturas espontaneas. Os pacientes apresentam malformac8es cranianas caracteristicas,
como megacefalia e braquicefalia, area frontal volumosa, exoftalmia, nariz proeminente,
mandibula pequena, palato ogival, doenca periodontal, erupcdo atrasada e dentes
persistentes. O manejo é sintomatico e multidisciplinar, inclui acompanhamento ortopédico
para tratamento de fraturas, na drea odontoldgica pode ser reabilitado considerando o
tempo de atencdo em cada consulta pois forcar a abertura pode ocasionar fraturas.

A apresentacdo de uma paciente do sexo feminino de 9 anos com diagndstico de
picnodisostose, pertencente a cidade de Puebla, chega a consulta de estomatologia
pediatrica da FEBUAP devido a cérie dentaria, com caracteristicas da sindrome, uma histéria
clinica é realizada. , é realizada técnica de higiene oral, profilaxia com aplicacdo tépica de
fluoreto de sédio a 5%, exodontias provisdrias, resinas e acompanhamento de habitos
bucais. Pacientes com picnodisostose devem ser cuidadosamente examinados e tratados
devido aos riscos de fraturas dsseas envolvendo curtos tempos de trabalho na cadeira
odontoldgica, recomendam-se visitas frequentes e o quanto antes implementar medidas de
higiene bucal para prevenir cdries e problemas periodontais.

Palavras-chave:Picnodisostose,  osteosclerose, anomalia  maxilofacial,  tratamento

odontoldgico.
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Manejo estomatoldgico de paciente con picnodisostosis

Presentacion de un caso.
Del griego: Pycnos: grueso, dys: denso osteos: hueso.

Sindrome descrito por Maroteaux y Lamy en 1821. La picnodisostosis es una enfermedad
genética autosémica recesiva lisosomal, correspondiente a una displasia craneo-metafisiaria
con aumento en la densidad dsea, cuya fisiopatologia molecular se ha atribuido a una
deficiencia de catepsina K, esta enzima es importante en la remodelacion dsea.?3 También
es llamado Sindrome de Maroteaux y Lamy en honor a quien lo describié.?

Etiologia

Se hereda segln un patron autosémico recesivo, mutacion de un gen localizado en el
cromosoma que codifica la enzima catepsina K. Esta sustancia es producida en condiciones
normales por los osteoclastos del hueso y tiene la finalidad de hacer posible la division de las
proteinas que forman la matriz ésea.*>

Incidencia
Inferior a 1/100.000 en una poblacion, tanto del género masculino y femenino.*
Manifestaciones clinicas

En general, el diagndstico se establece durante la infancia pero, en ocasiones la enfermedad
no se detecta hasta la edad adulta habitualmente como resultado de una fractura.* Las
manifestaciones clinicas mas frecuentes son osteosclerosis, estatura baja, fragilidad de los
huesos asociada a fracturas espontaneas y displasia de las claviculas, extremidades cortas,
manos y pies bulbosos.® Los pacientes presentan malformaciones craneales caracteristicas:
megacefalea y braquicefalia, frontal voluminoso, persistencia de fontanela anterior,
exoftalmos, nariz prominente, mandibula pequefia, paladar ojival con surco medio sin
comunicacion con fosas nasales, paladar blando alargado con uvula de implantacidon baja,
organos dentarios con caries, apifiamiento, mal implantados o de forma anormal (cénicos),
raices cortas, enfermedad periodontal, retraso en la erupcién y persistencia dental. En
ocasiones, las ufias son irregulares y quebradizas, estos pacientes tienen un prondstico
favorable, ya que la enfermedad no es progresiva.’?
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Manifestaciones radiograficas

Los huesos faciales y los senos paranasales son hipoplasicos, maxilares pequefios en
comparacién con el resto del crdneo, angulo mandibular obtuso y clavicula discontinua e
hipoplasicas.®

Diagnéstico diferencial
Osteopetrosis, displasia cleidocraneal .’
Tratamiento

El manejo es sintomatico y multidisciplinar, incluye un seguimiento ortopédico, tratamiento
de las fracturas que pueden tener una consolidacién lenta, vigilancia de la estética vertebral .
En el drea de odontologia, se debe implementar habitos de higiene bucal, las intervenciones
deben de ser cortas, sin forzar la apertura bucal, la posicidon en el sillon dental no es factor
de riesgo a menos que haya algun tipo de fractura en cuerpo que incomode al paciente estar
decubito supino, los tratamientos de rehabilitacion estan indicados incluso hasta con
aislamiento absoluto, de la misma forma las extracciones son indicadas pero con el cuidado
de no fracturar tejidos duros, el tratamiento de ortopedia dentomaxilar debe de ser valorado
con suma importancia por odontélogos especializados ya que se podria generar una
osteomielitis con el tratamiento.>*

Caso clinico

Se presenta a la clinica de estomatologia pediatrica de la FEBUAP paciente femenino de 9
afios de edad con diagndstico de picnodisostosis, perteneciente a la ciudad de Puebla, que
acude a consulta por motivo de caries dental remitida por el ISSSTEP. En el interrogatorio no
existen antecedentes heredofamiliares relevantes para el caso, en antecedentes materno-
infantiles es el producto de la gesta 1 con un control perinatal adecuado y en antecedentes
personales no patoldgicos en el 2015 sufrid una fractura en pie derecho vy clavicula sin
problema de consolidacion.

A la exploracién extraoral se observa braquicefalia, biotipo braquifacial, frontal voluminoso,
asimétrico, exoftalmos, lineas de Deni presentes, perfil facial y labial convexo, implantacion
baja de pabellones auriculares (figura 1), hipotonicidad de mejillas (figura 2), manos con
dedos cortos en forma de tambor (figura 3) y contorno de craneo asimétrico (figura 4). En la
fotografia de sonrisa presenta una sonrisa forzada, plana y no muestra los érganos dentarios
(figura 5).

Examen intrabucal presenta halitosis, arcada superior e inferior en forma de U asimétrico,
paladar con surco medio prominente, las mucosas se encuentran hidratadas, edematizadas,
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gingivitis generalizada, adecuada insercién de frenillos, denticion mixta, mordida abierta
anterior, linea media superior centrada con respecto a la linea media facial, mientras que la
inferior desviada 2 mm hacia la izquierda, apifiamiento, giroversiones, restauraciones con
coronas de acero cromo en segundos molares temporales, multiples lesiones de caries grado
| en molares permanentes, presencia de tartaro y apifiamiento dental. Clase molar y canina
no valorable (figura 6). El analisis de modelos revelé colapso severo de arcadas, con
discrepancia de espacio de -14 mm en superior y -18 mm en inferior (figura 7).

En la radiografia panordamica y lateral de craneo (figura 8) se observa hueso maxilar y
mandibular colapsado, céndilos asimétricos, borde de mandibula delgada y sin bordes de
angulos, senos maxilares neumatizados, tratamiento pulpar y coronas en segundos molares
temporales, érganos dentarios en diversos estadios de Nolla con una inadecuada guia de
erupcion.

Se solicitd interconsulta con genetista y ortopedista en donde mencionaron que se podia
atender al paciente sin mayor complicacion.

El plan de tratamiento odontoldgico se llevo a cabo en 3 fases:

-Primera fase (inicial y preventiva): Control de placa, técnica de higiene bucal con cepillo
rotatorio por la dificultad motriz con el cepillo manual, uso de hilo dental, enjuague con
clorhexidina, aplicaciones tdpicas de fluoruro de sodio al 5% (CLINPRO®), periodoncista
indica detartraje lograndose en ésta fase disminuir la placa dentobacteriana, gingivitis y
halitosis (figura 9).

-Segunda fase (restauradora): En cada cita se trabajé por cuadrantes, se utilizd lidocaina con
epinefrina y las intervenciones fueron en un tiempo entre 15 a 20 minutos, teniendo el
cuidado de no hiperextender el cuello, cuidando la posicion de la columna. El manejo de |a
conducta fue muy importante ya que se aplicd técnicas desensibilizantes, refuerzos positivos,
modelaje para que el tratamiento fuera exitoso y de menor tiempo. Se realizd rehabilitacion
en drganos dentarios afectados con resinas y las exodoncias indicados en drganos dentarios
temporales (figura 10).

-Tercera fase (mantenimiento): Actualmente el paciente se encuentra en citas control por
periodoncista, odontopediatra y ortodoncia donde se observa mejoria en los habitos de
higiene bucal y en espera de erupcidon de dérganos dentarios permanentes para su
tratamiento y correccion de mal oclusion (figura 11, 12).
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Discusion

La picnodisostosis se puede confundir con otras enfermedades, como la osteoporosis,
osteopetrosis y disostosis cleidocraneal ya que presentan signos clinicos y radiolégicos
similares (tabla 1), es por ello que se debe abordar con un manejo multidisciplinario para
realizar el diagndstico diferencial con el fin de indicar el mejor tratamiento para cada
paciente.

Los pacientes con picnodisostosis presentan varios cambios morfoldgicos de las estructuras
en el maxilar y la mandibula como crecimiento anormal de los arcos dentarios teniendo que
ser tratados con cirugia.>® En algunos casos se requiere una intervencién quirdrgica para
corregir la maloclusion y estética en pacientes con anomalias dentofaciales causadas por
micrognatia e hipoplasia del maxilar.® En estos casos hay que tener cuidado para evitar
complicaciones como la osteomielitis debido a la mala vascularizaciéon ésea de estos
pacientes.* llankovan y Moos? indican que los procedimientos quirirgicos en pacientes con
picnodisostosis tienen mas posibilidad de infeccidn, problemas de cicatrizacion de la herida,
osteomielitis y fractura patoldgica, el tratamiento de la osteomielitis es muy dificil en estos
pacientes, sobre todo en zona de la mandibula.

Gelb* menciona que los hallazgos bucales consisten en érganos dentarios prematuros o
retraso en la erupcion, mala posicidn, la persistencia de los dientes deciduos, hipodoncia e
hipercementosis. También es bastante frecuente la presencia de caries y enfermedad
periodontal debido al apifiamiento de drganos dentarios.

CONCLUSION

Los pacientes con picnodisostosis deben ser examinados y tratados cuidadosamente por los
riesgos a fracturas dseas implicando cortos tiempos de trabajo y malas posturas en el sillon
dental. Es importante planificar el tratamiento tomando en cuenta todos los factores con las
diferentes especialidades estomatoldgicas. Se recomienda visitas frecuentes al odontdlogo
para implementar la higiene bucal, prevenir caries y enfermedad periodontal.

“No existen potenciales conflictos de intereses qué declarar”
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