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Resumen

Un escolar de 10 afios, seis meses de edad del sexo masculino
con diagnostico de sindrome de Hutchinson-Gilford Progeria, pre-
senta mesioclusion con mordida cruzada y profunda anterior, mas-
ticacion viciosa unilateral y sindrome de insuficiencia respiratoria
nasal. En el presente caso clinico se instauro6 la terapéutica de orto-
pedia funcional de los maxilares a través de la rehabilitacion neu-
ro-oclusal que consistié en desgaste selectivo y orientacion mastica-
toria; posteriormente se instalé un aparato Simoes Network SN2
con arco de Eschler. En la reevaluacion a los nueve meses de trata-
miento se observé el descruzamiento del 12-11-21, que estimul6 el
proceso de erupcién dentaria y cambios de forma del maxilar supe-
rior. En el presente caso, a pesar de que el patrén de crecimiento fa-
cial es desfavorable, la selecciéon del caso y la terapéutica, aunadas a
la colaboracién del paciente, han sido los principales factores de los
progresos experimentados por el paciente. Estos hechos corroboran
la validez de la ortopedia funcional de los maxilares a través de la
rehabilitacién neuro-oclusal, en el tratamiento de las disgnacias en
pacientes estructuralmente y sistémicamente desfavorables.
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The Hutchinson-Gilford Progeria Syndrome.
Functional Orthopedic Maxillary Treatment through
Neuro-Oclusal Rehabilitation. A Case Report

Abstract

This report is on a 10.5-year-old schoolboy, diagnosed with
the Hutchinson-Gilford Progeria Syndrome, with mesiocclusion
with deep anterior cross bite, unilateral mastication and nasal re-
spiratory insufficiency syndrome. In this case, Functional Ortho-
pedic Maxillary Rehabilitation was undertaken, done by applying
Neuro-Occlusal Rehabilitation consisting on selective grinding of
teeth and masticatory orientation; later, a Simoes Network SN2
with an Eschler arch was fit. Reevaluating the case, nine months
after treatment was begun, correction of the crossbite 1 teeth
12-11-21 was observed, stimulating the dental-eruption process
and changes in the maxillary form. In this case, despite the unfa-
vorable facial-growth pattern, the main contributing factors to the
patient’s progress have been the selection of the case and therapy,
together with the patient’s collaboration. These facts corroborate
the validity of Functional Maxillary Orthopedics with Neuro-
Occlusal Rehabilitation in the treatment of structurally and sys-
tematically unfavorable dysnagthia.

Key words: Progeria syndrome, Functional Orthopedic Maxillary, Si-
moes Network.

Introduccion

El Sindrome de Hutchinson Gilford Progeria (SHGP) es considerado un
trastorno genético progresivo de la infancia, caracterizado por un envejeci-
miento prematuro y muerte tempranal. Se presenta con una incidencia de 1
por cada 8.000.000 nifios nacidos vivos?+. El sindrome fue descrito por prime-
ra vez por Jonathan Hutchinson en 1886. En relacién con la etiologia de este
desorden, De Sandre y col.5 en 2003 reportaron el descubrimiento del gen
causante del sindrome de Progeria. Un aspecto clave en el hallazgo incluye
que la progeria no es hereditaria y que es la mutacién del gen LMNA (ldmina
A) la causa de la Progeria. La proteina de la lamina A es de estructura escafoi-
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dal la cual mantiene los nicleos unidos. Los investigadores ahora creen que
el defecto de la proteina de la lamina A hace los nticleos inestables: esta ines-
tabilidad celular lideriza el proceso de envejecimiento prematuro en la proge-
ria. Al nacer, los individuos que padecen esta enfermedad presentan un feno-
tipo normal; sin embargo, comienza a manifestarse durante el primer afio de
vida; afectando varios sistemas de la economia corporal. La edad promedio
de vida es de 13 afios y la causa de muerte son las complicaciones cardiovas-
culares y endocrinas®. El reporte de este caso es importante en razén de su
baja incidencia a nivel mundial; asi como también debido a la poca informa-
cién existente en con relacién a las alteraciones orales que describen al sindro-
me. De acuerdo con a la revision bibliografica realizada, no se reporta ningan
caso de progeria que haya recibido tratamiento de Ortodoncia u Ortopedia
Funcional de los Maxilares para la correccién de las maloclusiones

Reporte de Caso

Se reporta el caso de un escolar de 10 afios y seis meses de edad, sexo
masculino, referido al Instituto de Investigaciones de la Facultad de Odonto-
logia de la Universidad del Zulia (LUZ)-Venezuela, por presentar maloclu-
sion. El nifio se presentd con el diagnoéstico de Progeria confirmado por la
Unidad de Genética Médica de LUZ7; el paciente es producto de V gesta de la
V unién materna, padre de 17 afios y madre de 25 afios para el momento de la
concepcién, no consanguineos y aparentemente sanos, no existe otro familiar
afectado similar al propdsito lo que hace suponer un evento esporadico o Mu-
tacion de Novo; presentd un aspecto normal hasta los 12 meses de edad, pos-
teriormente se inicia la calvicie, la piel delgada, el tejido celular subcutaneo
escaso, la visualizacién de trayectos vasculares, los cambios de pigmentacién
en la piel cuyo inicio fue evidenciado a los 4 afios junto al engrosamiento de
las articulaciones interfalangicas. Los tests de laboratorio mostraron un incre-
mento de la TSH basal (9,23 mg/mL). Los estudios metabélicos fueron nor-
males, estudios radiograficos confirman el diagnéstico de SHGP. El analisis
citogenético a partir de linfocitos de sangre periférica fue realizado utilizando
técnicas de alta resoluciéon cromosémica (850-1,200 bandas). Setenta y dos
metafases fueron realizadas. El cariotipo 46,XY del (1) (q23) la anormalidad
estuvo presente en todas las metafases’. En el examen fisico presenté una bio-
tipologia ectoblastica, longolineo, leptoprosopo, crecimiento pondo estatural
disminuido: talla: 1.23 m (<p3) peso: 14 Kg (<p3), piel delgada y seca, pig-
mentaciones blancas semejantes al vitiligo, piel de aspecto brillante cubrien-
do las articulaciones de las manos, codos, rodillas y tobillos, ausencia de cejas
y pestafias escasas, ufias hipoplasicas, alopecia total, tejido celular subcuta-
neo escaso, callosidades plantares, hipoplasia muscular, envejecimiento
muscular precoz, a nivel éseo presenta huesos faciales hipoplésicos, coxa val-
ga bilateral, genus valgum, hombros angostos, engrosamiento y rigidez de
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articulaciones de manos, codos, rodillas, tobillos, distrofia de los dedos de las
manos y pies, acortamiento de las falanges distales, abdomen prominente sin
visceromegalia, térax estrecho, 6rganos sexuales infantiles, cardiopatia ad-
quirida e inteligencia normal. En la evaluacién clinica extraoral se observa:
asimetria facial, tercio inferior de la cara disminuido, boca pequefia, labios
delgados, musculo mentoniano hiperténico, desproporcién craneofacial
(4:1), huesos faciales hipoplasicos, ojos prominentes, catarata en el ojo iz-
quierdo, tabique nasal desviado, nariz picuda, pabellones auriculares desple-
gados, ausencia de cejas, pestafas escasas, alopecia total, trayectos vasculares
del pericraneo prominentes, surco mentén-cuello poco prominente, perfil
recto (Figura 1). Al examen clinico intrabucal se detecta mucosa vestibular de
aspecto normal, gingivitis marginal y papilar generalizada, recesiones gingi-
vales multiples, escasa encia insertada, paladar plano, frenillos labiales débi-
les, lengua pequena e hipoténica. En cuanto a las condiciones dentarias y re-
laciones oclusales presento: ejes axiales dentarios alterados en: 12-11-21-
31-32-41-42-74-84-36-46. Hipoplasia de esmalte a nivel del 11-21. Maxilar su-
perior asimétrico, atrésico, paladar plano, bases apicales pequefias, 16-26 sin
erupcionar, retencién prolongada del 82, mandibula atrésica, retrognatica y
bases apicales pequena (Figuras 2 y 3). Con respecto a sus relaciones interma-
xilares fue evidente sobremordida vertical de -2 mm mordida cruzada ante-

Figura1l. Vista frontal al inicio del tratamiento.
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Figura 3. Vista arto inferior atrésico.

rior que se acompano de desviacion de la linea media inferior con respecto a
la linea media facial, relacién molar clase III (Figura 4), interferencia canina
en 83-12. Serealiz6 el analisis de denticién mixta (Moyers) dando como resul-
tado una discrepancia 6seo-dentaria: Maxilar Superior -11,8 mm y Maxilar
Inferior -19,2 mm. El analisis de la RX Panoramica establece: céndilos poco
desarrollados, eminencias y espacios articulares pequefios, crecimiento asi-
métrico de cuerpo y rama mandibular (rama derecha: 38 mm, cuerpo dere-
cho: 47 mm; rama izquierda: 47 mm; cuerpo izquierdo: 44 mm). mayor neu-
matizacion del lado izquierdo, septum nasal desviado a la izquierda, érbita
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Figura 4. Mordida cruzada anterior.

derecha més descendida, no se observa la presencia de los gérmenes denta-
rios del 15-25; la velocidad de erupcién dentaria es mayor del lado derecho,
los corredores de erupcién de 14-24-35-44-45 estan comprometidos; se obser-
v6 ademads curvas de erupciéon interrumpidas en 12-13-22-23-24; curvas en-
trelazadas en 13-23-35-45; el germen dentario del 45 se encuentra en posicién
atipica horizontal con la cara oclusal dirigida hacia el 46 (Figura 5). De acuer-
do con el estudio cefalométrico de Bimler, el paciente presenté un patrén de
crecimiento leptoproso, perfil recto, articulacién temporomandibular peque-
fia, hiperflexién mandibular y segtin la clasificacién correlativa de Bimler el

Figura 5. Rx panoramica al inicio del tratamiento.
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paciente se ubica en la clasificacién dentaria morfolégica de clase III o mesio-
clusion. Se diagnoéstica morfolégicamente una mesioclusién acompanada de
mordida cruzada y profunda anterior y apifiamiento dentario. Desde el pun-
to de vista funcional presenta el sindrome de insuficiencia respiratoria nasal
y masticacién unilateral izquierda. Como alternativa de tratamiento se aplicé
la terapéutica de ortopedia funcional de los maxilares a través de la rehabili-
tacion neuro-oclusal incluyendo el desgaste selectivo y orientacién mastica-
toria; posteriormente se instalé un aparato Simoes Network SN2 o Maxila
Plus8 con arco de Eschler. A los tres meses de iniciado el tratamiento se pro-
dujo el descruzamiento del 12-11-21 debido al cambio de rotaciéon mandibu-
lar, se inicia la erupcién del 22-16-26, leve crecimiento sagital del maxilar su-
perior (Figura 6). A los seis meses, se evidencia un avance en el proceso erup-
tivo del 16-22-23-26-42, crecimiento sagital del maxilar superior. A los nueve
meses se observé un avance en el proceso eruptivo, la mejoria entre las
relaciones intermaxilares se mantuvo hecho comprobado por el contacto
incisivo en lo referente a la correcciéon de la mordida cruzada anterior.

Discusion

El sindrome de Hutchinson Gilford Progeria es una rara condicién pro-
gresiva de la infancia caracterizado por envejecimiento prematuro, sorpren-
dente parecido clinico entre todos los individuos afectados y muerte precoz.
A nivel craneo facio bucal presenta micrognatia, alteraciones estructurales y
de ntimero de los dientes y retardo en la erupcion dentaria. Parcas y col.2 re-
portaron el caso de dos hermanos con el sindrome de progeria, quienes pre-
sentaron vestibulo versién de incisivos superiores, interposicion labial, in-

Figura 6. Correccion de mordida cruzada anterior nueve meses post tratamiento.
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competencia labial, arcos asimétricos, arco superior en forma de V, paladar
profundo, sinfisis hipoplasica, reabsorcién mandibular, perdida de dientes,
maloclusiéon clase II y mordida cruzada de incisivos laterales superiores,
mordida tope a tope; algunas de las manifestaciones clinicas presentes en el
caso reportado, coinciden con las reportadas en la literatura mundiall-4; ex-
ceptuando la asimetria facial, la alteracioén en la cronologia y secuencia de la
erupcion dentaria, corredores de erupcion alterados, curvas de erupciéon in-
dependientes, interrumpidas y entrelazadas, paladar plano, atresia bimaxi-
lar, crecimiento fasico, impactacién de segundos premolares inferiores, me-
sioclusiéon acompafiada de mordida cruzada y profunda anterior, enferme-
dad periodontal, masticacién viciosa unilateral y sindrome de insuficiencia
respiratoria nasal. Cuando las mesioclusiones se presentan acompariadas de
mordida cruzada, las alteraciones de los patrones de crecimiento ocurren ra-
pidamente como una adaptacién de uno o varios componentes del sistema
estomatognatico; provocando disturbios de desarrollo como el crecimiento
fasico, la asimetria facial, en razén de que se impide la realizacién de los mo-
vimientos mandibulares de lateralidad. Cuando existe hipodoncia acompa-
fiada de retardo en la erupcion de los primeros molares permanentes es muy
probable que existan problemas hormonales; tal es el caso del caso reportado
donde existe alteraciones de la hormona de crecimiento y hormonas sexuales;
de igual manera cuando contactan incisivos de manera incorrecta y la dimen-
sién vertical es muy baja; los dientes posteriores no pueden completar su
erupcion. El aparato mas indicado en este caso seria un Simoes Network SN2
con arco de Schler, su mecanismo de accién es el siguiente: inmediatamente
después de ser colocado el aparato en la boca, se estimula el musculo Estilo-
gloso quien a través de sus receptores ubicados en el temporal, genera esti-
mulos que provocan el desplazamiento de la lengua hacia arriba y atras; pos-
teriormente se da una rotacion mandibular y por tltimo se produce el cambio
del centro de rotacién de manera instantanea gracias a la accién de las riendas
principales Estilogloso, Pterigoideo lateral (vientre superior) vientre anterior
del Digéastrico, Pterigoideo lateral (vientre inferior) el SN2 en casos de
mesioclusién trata de desplazar la mandibula hacia atras por excitacion de la
sincondrosis esfeno-occipital, fosa craneal, disminuyendo la distancia T-TM
(Tamafio de la Articulacién Temporomandibular)?.

El periodo de denticion primaria y mixta constituye el mejor momento
para la prevencion, intercepcién y correcciéon de maloclusiones, en razén de
los procesos de crecimiento y desarrollo existentes en dichos periodos asocia-
dos a brotes hormonales, los cuales ejercen un efecto directo e indirecto sobre
el crecimiento y desarrollo craneo facial. En el caso presentado, a pesar de que
el patrén de crecimiento facial es desfavorable; la edad y sexo del paciente
nos orienta en sus posibles brotes hormonales que nos ayudan en el proceso
de crecimiento y desarrollo; al corregirse la mordida cruzada de 12-21-22 se
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logra que los molares superiores activen su proceso de erupcién hecho este
que demuestra como la informacién neural y sensorial trasmitida por la oclu-
sién es capaz de inducir una respuesta de desarrollo independientemente del
sindrome. La seleccién del caso y la terapéutica aunadas a la colaboracién del
paciente, han sido los principales factores de los progresos experimentados
por el mismo. Queda demostrada la participacién de la informacién sensorial
de la oclusién en el proceso de cambio de forma de los maxilares y en la velo-
cidad de erupcién de la denticién, asi como también la validez de la ortopedia
funcional de los maxilares a través de la rehabilitacion neuro-oclusal en el tra-
tamiento de las disgnacias en pacientes estructural y sistémicamente desfavo-
rables. Como no existe un tratamiento especifico para el sindrome de
Progeria, todas las medidas adoptadas con el objeto de minimizar los signos y
sintomas de la enfermedad, son de gran significado para mejorar la calidad
de vida de estos nifios.
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