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RESUMEN

Objetivo: Describir la evolucion de la antropometria craneo facial en lactante con sindrome de
Adams Oliver. Reporte de caso: Paciente lactante de 5 meses de edad, con diagnéstico de sindrome
de Adams Oliver quien presenté anomalias sistémicas, alteraciones craneofaciales y funcionales
del sistema estomatognatico. Se procedié a realizarle antropometria craneo facial durante un
periodo de un afio y tres meses. Resultados: El porcentaje de crecimiento maximo fue de la altura
cefalica (20,94%) y el minimo fue el tamafio del filtrum (4,96%), el perimetro cefélico(microcefalia)
presento un crecimiento sostenido de Imm por mes; el tipo craneal se mantuvo (Mesoprosopo);
el tipo facial cambio de mesoprosopo a leptoprosopo, la altura facial superior fue mayor a la
inferior, hipotelorismo. Conclusion: El trastorno de las funciones motoras y sensitivas del sistema
estomatognatico (succién, degluciéon y masticacion, respiracion) constituye un factor de riesgo
significativo para el crecimiento y desarrollo del macizo craneofacial; razon por la cual el abordaje
clinico del paciente con sindrome de Adams Oliver requiere la participaciéon del odontopediatra; a
fin de garantizar un abordaje oportuno y eficaz de todas alteraciones anatomicas y funcionales del
complejo craneo bucomaxilofacial, con el objetivo de mejor su calidad de vida.

Palabras clave: Sindrome de Adams-Oliver, defecto terminal transverso de extremidades,
antropometria craneofacial.
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Craniofacial anthropometry in an infant with Adams Oliver syndrome

ABSTRACT

Objective: To describe the evolution of craniofacial anthropometry in an infant with
Adams Oliver syndrome. Case report: A 5-month-old infant patient with a diagnosis of Adams
Oliver syndrome who presented systemic anomalies, craniofacial and functional alterations of the
stomatognathic system. Craniofacial anthropometry was performed over a period of one year and
three months. Results: The maximum growth percentage was of the head height (20.94%) and the
minimum was the size of the philtrum (4.96%), the head circumference (microcephaly) presented
a sustained growth of Imm per month; the cranial type remained (Mesoprosopo); the facial type
changed from mesoprosopo to leptoprosopo, the upper facial height was greater than the lower one,
hypotelorism. Conclusion: The disorder of the motor and sensory functions of the stomatognathic
system (sucking, swallowing and chewing, breathing) constitutes a significant risk factor for the
growth and development of the craniofacial massif; reason why the clinical approach of the patient
with Adams Oliver syndrome requires the participation of the pediatric dentist; in order to guarantee
a timely and effective approach to all anatomical and functional alterations of the buccomaxillofacial
cranial complex, with the aim of improving your quality of life.

Keywords: Adams-Oliver syndrome, transverse terminal limb defect, craniofacial anthropometry.

INTRODUCCION

Los defectos congénitos (DC) se definen como
aquellas anomalias estructurales o funcionales, que
ocurren durante la vida intrauterina y se diagnostican
durante el embarazo, en el parto o en un momento
posterior de la vida. La Organizacién Mundial de la
Salud (OMS) calcula que 1 de cada 33 lactantes padece
de algun tipo de DC, generando en 3.2 millones de
personas algiin grado de discapacidad cada afio (OMS,
2015). Se ha observado que en recién nacidos afectados
por DC, la placenta no se desarrolla adecuadamente
y es incapaz de proporcionar un ambiente apropiado
para el desarrollo y crecimiento del feto'.

En tal sentido, el Sindrome de Adams Oliver
(SAO[OMIM: 100300]) es wuna
congénita hereditaria extremadamente rara, con una

genodermatosis

incidencia estimada de 1 por cada 225.000 nacidos vivos.
Esta identificado como una Aplasia Cutis Congénita
(ACC) del Grupo 2 de la clasificacion de Frieden
1986; tipicamente caracterizado por una asociacion
entre defectos congénitos del cuero cabelludo de la
linea media (ACC) y defecto transverso terminal de

extremidades (TTLD) con variabilidad en la expresion
clinica. Fue publicado por primera vez en 1945 por
Forrest H Adams y Clarence Paul Oliver; 5.

Con respecto a los defectos congénitos del cuero
cabelludo estos pueden presentarse como defectos
tnicos o multiples con una o varias cicatrices sin
pelo y a través de las cuales se ven venas tortuosas y
dilatadas bajo la piel afectada. En casos severos puede
presentar ademds, un defecto subyacente de los huesos
del créaneo. El 20% de los casos se acompana de una
anomalia vascular denominada cutis marmorata
telangiectdsica y ocasionalmente otras anomalias
cutaneas: aplasia cutisenmiembros, hiperpigmentacion
focal y hemangiomas. Ademas, el 78% de los nifios con
esta enfermedad tipicamente tienen malformaciones
asimétricas en manos, brazos, pies y piernas, que van
desde hipoplasia ungueal o de las falanges distales
hasta amelias casi completas. Se han descrito casos con
sindactilia (6sea/ cutdnea) entre 2° y 3° dedo, reduccion
de falanges proximales y mediales, polidactilia,
ectrodactilia, hipoplasia de metatarsos, braquidactilia
u oligodactilia, pie equino varo, ausencia de la parte
distal del miembro, micromielia y braquipodia®.
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Adicionalmente se han descrito: microcefalia, defectos
cardiacos congénitos presente en un 20% de los casos de
SAO (defectos ventricular septal , anomalias de grandes
arterias, anomalias de vélvulas y tetralogia de Fallot),
hipertension pulmonar y portal, hipervascularizacion
retinal, hidronefrosis, criptorquidia, himen imperforado,
pezones supernumerarios, talla baja y anomalias
neurolégicas: arrinencefalia, hidrocefalia, hipoplasia
del nervio 6ptico, microftalmia, alteraciones oculares,
malformaciones de vitreo y retina en forma de pliegues
falciformes, cataratas congénitas bilaterales, defectos
en los pabellones auditivos, meningitis secundarias a
infeccién a través del defecto cutaneo, encefalocele y
quistes encefalicos congénitos secundarios al defecto
en el vértex, retardo mental, dolicocefalia y retraso
psicomotor?.

Se ha propuesto que hasta el 32% de los pacientes con
un modelo de herencia autosémico recesivo presentan
un fenotipo neurolégico grave con microcefalia, retraso
mental y anomalias intracraneales; sin embargo, estas
anomalias también se han visto en algunos casos con
un aparente patrén autosémico dominante®'’.A nivel
de cavidad bucal se ha reportado hendidura labio
palatina, hipoplasia de esmalte y anomalias en la forma
de los dientes’.

La etiologia del Sindrome de Adams Oliver
es heterogénea; sin embargo, se han sugerido
diferentes teorias que intentan explicar la ocurrencia
de la malformacién como: eventos isquémicos o
tromboticos en el feto o en la placenta; defectos en el
cierre del tubo neural; necrosis por presion localizada
en la piel de los embriones y mesénquima adyacente;
anomalias vasculares y adhesiones amnidticas" .

En lo que respecta al patréon de herencia; en los
altimos afios mutaciones en cinco genes han sido
descritas como causa del SAO. Mutaciones en el gen
EOGT (MIM: 615297) y DOCK6 (MIM: 614219) causan
la forma autosémica recesiva del SAQO; mientras
mutaciones en ARHHGAP31 (MIM: 100300), RBPJ
(MIM: 614814) y NOTCH1 (MIM: 616028) conducen
a la forma autosémica dominante del SAO con
expresividad variable intra e inter familiar. También

se han presentado casos esporadicos o mutaciones de
novo. Sin embargo, en algunos genotipos-fenotipos
las correlaciones estdn comenzando a emerger; por
ejemplo, los individuos con mutaciones NOTCH1
tienen con mayor frecuencia defectos cardiacos
individuos con mutaciones ARHGAP31 o DOCK6
(Southgate et al, 2015) juntas las mutaciones
descubiertas hasta ahora representan -50% de los
pacientes, lo que sugiere que més genes asociados son
probables por descubrir?>” .

El diagnostico presuntivo es fundamentalmente
clinico. Se confirma mediante el uso de estudios
de radiografias e imagenes para demostrar las
alteraciones del sistema nervioso central y las
malformaciones esqueléticas. La ecografia es una
técnica especialmente ttil en casos de sindrome de
Adams-Oliver dado que detecta de forma muy precoz
las alteraciones asociadas de los miembros®.Entre
tanto la citogenética convencional es obligatoria ante
la presencia de cualquier malformacién congénita;
es muy recomendable realizar doble cariotipo (por
ejemplo en linfocitos y fibroblastos) para detectar
mosaicismos en distintas lineas celulares®.

El diagnostico diferencial se realiza con sindromes
que se acompafen de aplasia cutis del vértex: aplasia
cutis congénita, sindrome de defectos cutaneos del
vértex y polidactilia postaxial, sindrome de defectos
cutaneos del vértex con manos en pinza de langosta,
epidermolisis ampollosa, displasias ectodérmicas,
sindrome de Johansson Blizzard, embriofetopatia por
varicela congénita y trisomia 13.

En cuanto al manejo del SAO este es complejo ya
que no existe un tratamiento especifico curativo
de la enfermedad, sino aspectos para mejorar las
condiciones del paciente, es por ello que requiere
de un equipo multidisciplinario constituido por
pediatra, genetista, otorrinolaringélogo, cirujano
plastico, anestesidlogo, neurdlogo, ortopedista,
cirujano maxilofacial, odontopediatra, ortopedista
maxilar, fonoaudidélogo, nutricionista, especialistas en
fisioterapia, rehabilitacion, terapeutas ocupacionales,
psicélogos, y enfermera. El prondstico dependera del
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tipoy gravedad de anomalias presentes en el paciente.

El propésito del reporte de este caso es describir la
evolucion de la antropometria craneo facial en lactante
con sindrome de Adams Oliver en razén de su baja
incidencia a nivel mundial. De acuerdo a la revisién
bibliografica realizada, no se reporta ningin caso en
el cual se haya evaluado la biometria craneofacial en
estos pacientes; constituyendo de esta manera un aporte
significativo a las dreas del saber odontolégico, médico
y demads areas involucradas en la atenciéon de este tipo
de pacientes.

Estudio realizado bajo el término de consentimiento
libre e informado a la representante legal del nifio.
Fue realizado un examen fisico detallado que incluy6
la identificacién de las caracteristicas del nacimiento
y medidas antropométricas craneo facial, registro
fotogréfico, toma de impresiones, modelos de
estudio, radiografias intra orales de ambos maxilares
con técnica oclusal. Los datos clinicos y de exdmenes
realizados fueron obtenidos de la historia médica
y de una entrevista con la madre para recolectar
informaciones adicionales (historia obstétrica previa
a la gestacion del paciente, antecedentes personales y
familiares).

Reporte de Caso:

Paciente masculino de cinco meses de edad, referido
al postgrado de Odontopediatria de la Universidad
del Zulia por parte del Instituto de Genética Médica
de la Facultad de Medicina de la Universidad del
Zulia con diagnoéstico de Sindrome de Adams Oliver
para su valoracién. La historia médica materna y
de parto indic6 que el paciente es producto de I
ESAT, de madre y padre de 20 afios de edad para el
momento de la concepcién, aparentemente sanos y
no consanguineos, niega antecedentes personales y
familiares relacionadas con el propésito.

La madre presenté un embarazo con controles
prenatales regulares, infecciones urinarias a
repeticiones durante la gestacion tratadas con

macrodantina, sultamicina, genurin; se realizé 8
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ecogramas obstétricos; embarazo simple a término
38,5 semanas de edad gestacional, parto eutdcico,
respir y llor6 al nacer de manera espontdnea con un
Apgar de 6/7,saturacion periférica de oxigeno inferior
a 85%peso al nacer 2.400 g (p10) y talla al nacer 47 cm
(p50), perimetro cefalico al nacer 32 cm (p10-25) recién
nacido a término pequefio para su edad gestacional,
retardo del crecimiento intrauterino, microcefalia.

En la exploracion fisica se observé a nivel de la
regién occipito parietal cuatro lesiones en el cuero
cabelludo; de las cuales dos estan ubicados en la linea
media y las otras dos lateralizadas. La primera lesion
tiene aspecto digitiforme de color rosada desprovista
de cabello, segunda lesién redondeada bordes bien
delimitados rosada con centro deprimido sin cabello,
tercera lesion es prominente de base amplia sin
cabello unida a la segunda lesién por una banda de
tejido negro y una cuarta lesién similar a la segunda,
a nivel craneo facial se observo frente inclinada y alta,
linea de implantacion del cabello alta e irregular con
aumento de vello en la region fronto lateral, micro-
retrognatia.

En la region toracico dorsal present6 otra lesion en
la linea media protuberante mide 0,2 mm rodeado
por vellos; los miembros eran simétricos, bien
proporcionados con defectos reductivos distales en
manos y pies. Mano derecha: 1° dedo hipoplasia de
falange distal, 2° dedo con una constricciéon anular
en la falange distal, 3° y 4° dedos con braquidactilia
(hipoplasia de la falange proximal) en el 5° dedo se
aprecié clinodactilia. Mano Izquierda: 1°dedo con
implantacion alta. Pies con ufias hipoplasicas (Figuras
1: A-B-C). Los hallazgos morfolégicos descritos
en este paciente ubicados en el cuero cabelludo se
corresponde con la ACC la cual puede presentarse
aislada o acompafnando a otras anomalias y sindromes.

Durante su seguimiento, el paciente estuvo
hospitalizado durante los primeros 15 dias de
nacido por saturacién de oxigeno y estudio del
sindrome; siendo sometido a valoracién por diversas
especialidades entre ellas neurocirugia quien reporté
llanto débil, ausencia de reflejo de busqueda, reflejo
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Figura 1. A: Aplasia Cutis Congénita. B: Defecto transverso terminal de extremidades. Mano Derecha: 1° dedo
hipoplasia de falange distal, 2° Con una constriccién anular en la falange distal 3° y 4° con braquidactilia. 5°
clinodactilia. C: Mano Izquierda: 1° dedo implantacién alta

Fuente: Garcia et al.

de moro y aprehensién presentes, fontanela anterior

2x3cm  depresible, hipotonia, hipereflexia con
espasticidad en miembros inferiores. Genética emitié
el diagnostico de Sindrome de Adams Oliver basado
en la clinica del paciente. A los dos meses de edad
requiri6 una nueva hospitalizacién la cual fue por
dos meses por presentar los siguientes diagndsticos:
neumontia bilateral complicada con atelectasia, diarrea
aguda febril con algin grado de deshidratacién,
comunicacién interventricular restrictiva, epilepsia,
microcefalia, desnutriciéon grave, anemia. Fue
evaluado por el servicio de Otorrinolaringologia por
presentar infecciones respiratorias a repeticiones
debido a disfagia importante. No presentaba succién
y era alimentado con jeringa por su madre; también
present6 falla pondo estatural de importancia.

A los fines de evaluar el proceso de la degluciéon en
este paciente; se procedi6 a realizar valoracién de los
pares craneales:

TRIGEMINO V: Modalidad sensitiva, vibracién
y termoalgia V1 V2 V3: escasa respuesta con
sensibilidad suave, retiro con sensibilidad dolorosa.
Modalidad = Motora:

musculatura masticatoria con disminucion de fuerza

acentuada hipotonia de

muscular. Modalidad Parasimpatica: adecuada
secrecion salival de la glandula parétida. FACIAL
VII: Modalidad Motora (Musculatura facial) sin

alteraciones. Modalidad sensitiva (zona de Ramsay

Hunt) sin afeccion.

adecuada secrecion salival de la glandula submaxilar

Modalidad Parasimpatica:

y sublingual. Modalidad sensorial (2/3 anteriores de
la lengua) no evaluada.

GLOSOFARINGEO IX: Modalidad Motora:
inadecuada contraccion de musculatura faringea;
adecuado cierre velo faringeo con disminucién de la
fuerza muscular de constrictores superior, medio e
inferior faringeos adecuados con ausencia de blancos.
Modalidad sensorial (1/3 posterior de la lengua) no
evaluada. NEUMOGASTRICO X: Modalidad sensitiva:
evidencia disminucién de la sensibilidad supraglotica
a la palpacion de repliegues aritenoepigloticos derecho
e izquierdo, bandas ventriculares y aritenoides
bilaterales con ausencia de reflejos tusigenos de
respuesta. Modalidad Motora: adecuada movilidad de
cuerdas bucales durante el llanto.

ESPINAL XI: ausencia de control cefédlico de
acuerdo al grupo etario. HIPOGLOSO MAYOR
XII: adecuado trofismo lingual y fuerza muscular
con y sin resistencia; reflejo de extruccion lingual
presente. Asi mismo se realiz6 nasolaringofibroscopia
funcional de la alimentacién con equipo O6ptimo
evidenciando: septum central, ambos cornetes nasales
libres, rinofaringe con pequefio paquete adenoideo
no obstructivo, abundante secrecion salival, base de
la lengua normal, epiglotis en omega de acuerdo a
grupo etario, cuerdas vocales méviles, subglotis sin
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alteracion aparente, cierre glético completo.

Posteriormente se realiza una videofluoroscopia de
la deglucion la cual consisti6 enofrecer al lactante dos
consistencias (liquido y leche) ambos a base de agua
coloreada con anilina azul, con jeringas ofrecidas
por la madre en posicion habitual de alimentacion;
evidenciando extrusiénlingual conambas consistencia
con rechazo de gran porcentaje del alimento, en
especial del agua. Escape precoz con acumulacioén de
valleculas y ambos senos piriformes, con ausencia de
elevacion del sistema hiolaringeo y del cierre glético
de proteccién, penetracién y aspiracién evidente por
rebosamientoa viarespiratoriaconausenciadeblancos
satisfactorios durante todo el estudio se diagnostica:
Disfagia orofaringea severa Nivel I: nada por via
oral; a través de la utilizacién de la escala de ingesta
de alimentos por via oral - FOIS (mide la cantidad y
calidad del tipo de alimento que el paciente consigue
ingerir por via oral de forma segura); alteraciones de
las funciones estomatognaticas.

Se sugiri6 la realizacion de gastrostomia de
alimentacién, maniobras de ejercicios de rehabilitacion
de musculatura faringea, maniobras de proteccion
y de posicionamiento, ejercicios vibratiles y electro
estimulacién en musculatura supra hioidea para
mejorar contraccion muscular con estimulacién de
ascenso del sistema hiolaringeo, potenciales evocados
auditivos de tallo cerebral en HEP, oftalmologia,

Garcia, Carrizo, Finol, Jiménez

fisiatria y rehabilitacion para estimulacién temprana. A
los tres dias sele realiz6 la colocacién de un gastrostomo
alimentario. A los siete meses de edad fue sometido
a una nueva intervencion quirtargica para sustituir
el gastrostomo, sin haber presentado complicacion
alguna. El paciente siguié con controles frecuentes y
valoraciones clinicas hasta la edad de 1 afio y 4 meses.

Alos cincomeses de edad es evaluado en el postgrado
de Odontopediatria de la Universidad del Zulia; se
realiza examen fisico al menor en condiciones clinicas
de cuidado, malformaciones congénitas multiples
anteriormente descritas, signos de desnutricién,
presencia de un gastrostomo alimentario, escasa
fijacién de la mirada, responde a estimulos auditivos;
se determina: peso 2000 gr (< P-4 DE), talla 46cms (<
P-4 DE) perimetro cefalico 25,5 cm (<P3) microcefalia,
biotipologia ectoblastica, longolineo,indice craneal
mesocefalico, asimetria facial, puente nasal normal,
cejas pobladas, hipotelorismo, aumento de vello
en la regiéon fronto lateral, altura facial inferior
mayor que la superior, micrognatismo bimaxilar,
retrognatismo mandibular, perfil facial convexo, labios
cortos y delgados,sucking pad (apoyo de succion)
pronunciado, boca en forma triangular, plano bipupilar
inclinado hacia la izquierda, pabellones auriculares de
implantacién baja y rotados hacia atrés, indice facial
mesoprosopo (Figuras.2: A-B-C).

Al examen clinico intra bucal se observé: rodete

Figura 2. Vista latera y frontal. A: Perfil facial convexo, implantacién baja y atras de pabellones auriculares,
retrognatismo mandibular B: Asimetria facial, tipo facial mesoprosopo, hipotelorismo, frente amplia. C: Vellos en

la region fronto lateral

Fuente: Garcia et al.
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superior en forma hiperbolica, simétrico, sistemas
de surcos, rugosidades palatinas, paladar indemne
y profundo, paladar blando normal, cordén fibroso
de Robin y Magitot pronunciado; rodete inferior en
forma de herradura con reborde alveolar engrosado
en sentido vestibulo-lingual en el sector anterior,
cordén fibroso de Robin y Magitot presente pero poco
pronunciado, piso de boca y mejillas normales, bolsas
de bichat pronunciadas. Desde el punto funcional
presentd escasa respuesta a estimulacion tactil de
musculatura facial, adecuada apertura bucal, mucosa
oral hiimeda, adecuada movilidad lingual, extrusién
lingual importante, ausencia de deglucién espontanea
a secrecion salival, tos de proteccién tardia, ausencia
de reflejo nauseoso, ausencia de reflejo de bisqueda
y succion.

Posteriormente se procede a la toma de impresiones
de los rodetes gingivales con una vinil silicona
(Zetaplus) y se elaboran modelos de estudio en yeso
piedra; al observarlos modelos de estudios en contacto:
en sentido sagital la mandibula se encuentraba en
posicion retrusiva con respecto al maxilar superior;
en sentido transversal el maxilar superior cubria a la
mandibula y en sentido vertical existiendo un espacio
entre ambos maxilares.

Se realiz6 la biometria craneofacial con la ayuda de
un Vernier digital a tomar las medidas craneofaciales
alos 5, 7,9, 13,15 meses de edad (Tabla 1,2) (Figuras
3: A-B). Al examen de Rx periapical superiore inferior

con técnica oclusal se evidencié la presencia de los
gérmenes dentarios en desarrollo sin alteracion
morfolégica perceptible correspondiente al 53-52-
51-61-62-63; 73-72-71-81-82-83 respectivamente. A
los doce meses de edad; erupcionaron el 71-81, el 81
presentd una rotacion mesio lingual y a los quince
meses de edad erupcionaron 52-62; cronologia y
secuencia de erupcion alterada.

Discusion

En cuanto a la biometria craneofacial realizada en el
paciente duranteellapso de 5-15meses deedad (Figura
3 A-B); determinamos el porcentaje de crecimiento de
cada medida a seguir: el perimetro cefalico presento
un crecimiento sostenido; exceptuando durante el
periodo de 7-9 meses; el indice craneal se mantuvo
tipo mesocefalico durante todo el estudio; el indice
facial durante el periodo de 5-9 meses fue de tipo
mesoprosopo; durante el periodo 9-15 meses; el indice
facial cambio a leptoprosopo.

En relacion a las otras medidas craneofaciales estas
fueron evaluadas en los tres planos (sagital, vertical,
transversal). En sentido sagital: la longitud cefalica
presentdé un crecimiento sostenido por mes. En
sentido vertical: la altura cefélica y altura facial total
presentaron un mayor crecimiento en el periodo 13-15
meses; altura facial superior: su mayor crecimiento fue

durante el periodo 7-9 meses; altura facial inferior: su

Figura 3. Biometria Craneofacial A: altura facial superior. B: Longitud craneal (5 meses de edad)

Fuente: Garcia et al.
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Tabla 1. Caracteristicas clinicas y funcionales del caso

Medidas Antropométricas

Definicion

Longitud cefalica (g-op)

Diametro cefalico (eu-eu):

Altura cefalica (v-n):

indice cefalico

Perimetro cefalico (g-eu-op-eu)

Altura facial superior (n-sn)

Altura facial inferior (sn - gn)

Altura facial total (n - gn)
Distancia bicigomatica ( zy —zy)

indice facial

Distancia Intercantal Externa (ex —ex)

Distancia Intercantal Interna (en—en)

Distancia interalar (al — al)
Tamario del filtrum (sn —Is)

Distancia intercomisural (cm-cm)

Longitud pabellon auricular
(supra-aural-sa) (sub-aural-sba)

Distancia lineal maxima entre los puntos glabela y opistocranion en sentido
sagital

Distancia entre los puntos laterales mas sobresalientes del craneo (eurion-
eurion).

Distancia que va desde el punto mas alto de la cabeza (vértex) hasta el
punto medio de la sutura frontonasal (nasion).

Es el radio del ancho de la cabeza expresada como porcentaje de la
longitud de la cabeza.

Punto sagital mas anterior sobre el hueso frontal (glabela) y el punto mas
sobresaliente del occipital (opistocranion), pasando por los puntos
laterales mas sobresalientes del craneo (eu-eu)

Distancia maxima entre el punto medio de la sutura frontonasal (n)y la
union entre el margen inferior del septum nasal y la porcién cutanea del
labio superior en la linea media (sn).

Distancia desde la unién entre el margen inferior del septum nasal y la
porcién cutanea del labio superior en la linea media (sn) y el punto mas
inferior en la linea media del margen inferior del menton (gn)

Distancia maxima entre el punto medio de la sutura frontonasal (n) y el
punto mas inferior en la linea media del margen inferior del mentén (gn)

Distancia maxima entre los puntos mas laterales del arco zigomatico de
cada lado de la cara.
Es el radio de la longitud de la cara expresada como porcentaje del ancho

de la cara

Distancia entre el angulo lateral del ojo izquierdo y derecho (excantion-
excation).

Distancia entre el angulo medial del ojo izquierdo y derecho (endocantion-
endocation).

Distancia maxima entre los puntos mas laterales de cada ala nasal.
Distancia entre la base de la nariz y el borde superior del labio superior en
la linea media.

Distancia maxima entre ambas comisuras de los labios, en el punto donde
la mucosa se continua con la piel.

Distancia entre el punto mas alto de la auricula y el punto mas inferior

del borde libre del |6bulo auricular

Diametro pabellén auricular(t-h)

Distancia maxima entre el trago y el borde posterior de la hélix

Fuente: Garcia et al.

mayor crecimiento fue durante el periodo 9-13 meses; ~ crecimiento fue durante el periodo 9-13 meses;tamafio

longitud del pabellén auricular izquierdo: su mayor del filtrum: solo se presenté un crecimiento minimo
crecimiento fue durante el periodo 13-15 meses;  durante el periodo de 13-15 meses al igual que la

longitud del pabellén auricular derecho: su mayor  longitud de nariz:presento un crecimiento.
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Tabla 2. Definiciones de las medidas antropométricas utilizadas en el caso

Medidas craneofaciales 5 meses 7 meses 9 meses 13 meses 15 meses
Longitud cefélica (g-op) 125mm 126mm 127mm 129mm 130mm
Diametro cefélico(eu-eu) 99mm 100mm 100 mm 102mm 103mm
Altura cefalica (v-n) 49mm 51mm 54mm 57mm 60.13mm
40cm 41cm
Perimetro cefalico (g-eu-op-eu) 36,5cm 37,5cm 38cm

indice cefalico Mesocefalico

Altura facial superior (g-sn) 39mm
Altura facial inferior (sn —gn) 36mm
Altura facial total(n-gn) 75mm
Distancia bicigomatica (zy-zy) 85mm
indice facial Mesoprosopo
Longitud de nariz (g-sn) 34mm
Distancia inter alar (al-al) 20mm
Distancia intercantal interna (en-en) 22mm
Distancia intercantal externa (ex-ex) 69mm
Tamario del filtrum (sn-sl) 9mm
Distancia intercomisural (cm-cm) 22,50mm
Longitud pabellén auricular derecho 40,50mm
(supra-aural-sa) (sub-aural-sba)

Diametro pabell6n auricular derecho(t-h) 17,50mm
Longitud pabellén auricular izquierdo 34mm
(supra-aural-sa) (sub-aural-sba)

Diametro pabellon auricular izquierdo (t-h) 21mm

Mesocefalico Mesocefalico Mesocefalico Mesocefalico

39mm 42mm 44.46mm 45.43mm
37mm 38,50mm 40,55mm 41,55mm
76mm 80,50mm 85,01mm 86,98mm
86mm 88mm 91mm 92.69mm
Mesoprosopo leptoprosopo Leptoprosopo Leptoprosopo
34mm 34,68mm 35.21mm 35.71mm
20mm 20,13mm 20.97mm 21.17mm
22,50mm 23mm 24.22mm 24.72mm
69mm 70mm 71,30mm 72,00mm
9mm 9mm 9mm 9.47mm
23mm 25mm 26.86mm 27.02mm
41mm 43mm 44.35mm 44.45mm
18,00mm 18,58mm 19.15mm 20.42mm
34,50mm 35mm 36.00mm 37.20mm
22mm 24mm 25.00mm 25.26mm

Fuente: Garcia et al.

En sentido transversal; la distancia intercomisural
experimentd su mayor crecimiento durante el
periodo 7-9 meses; la distancia intercantal interna y
externa,distancia bicigomatica; distancia interalar: su
mayor crecimiento fue durante el periodo 9-13 meses;
el didmetro cefalico:presento un crecimiento sostenido
por mes exceptuando en el periodo de 7-9m meses
donde no hubo crecimiento de esta medida.

En condiciones de normalidad, se espera que el
mayor crecimiento craneofacial se produzca durante

el ler afio de vida siempre y cuando el individuo

reciba los estimulos paratipicos de crecimiento como
son las funciones motoras y sensitivas del sistema
estomatognatico (succién, deglucion y masticacion,
respiraciéon). Es importante destacar que nuestro
paciente debido a la presencia de retardo psicomotriz
desde el mismo momento de su nacimiento presenta
problemas respiratorios lo cual influye en el
crecimiento y desarrollo de la cara, disfagia de fase oro-
faringea severa FOIS 1: razén por la cual el paciente
debe alimentarse por via parenteral a través de un

gastrostomo alimentario trayendo como consecuencia
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Tabla 3. Caracteristicas clinicas y funcionales del caso

REGION

HALLAZGOS CLINICOS Y FUNCIONALES

PIEL

MIEMBROS

OCULAR

AUDITIVO

CARDIOVASCULAR

SISTEMA
RESPIRATORIO

GASTROINTESTINAL

SISTEMA NERVIOSO

CRANEAL

FACIAL

SISTEMA
ESTOMATOGNATICO

FUNCIONALES

Aplasia Cutis Congénita (ACC)

Implantacién del cabello alta e irregular

Cejas pobladas.

Aumento de vello en la region fronto lateral

Lesién en la linea media protuberante mide 0,2 mm rodeado por vellos a nivel de térax
Hipoplasia ungueal de los dedos de los pies.

Simétricos, bien proporcionados

Defecto transverso terminal de extremidades (TTLD)

Mano derecha: 1° dedo hipoplasia de falange distal, 2°dedo con una constriccion anular en la falange distal, 3° y
4°dedos con braquidactilia (hipoplasia de la falange proximal) 5° dedo se aprecia clinodactilia.
Mano Izquierda: 1°dedo con implantacion alta.

Plano bipupilar inclinado hacia la izquierda

Hipotelorismo

Pabellones auriculares de implantacion baja y rotados hacia atras

Comunicacién interventricular restrictiva

Insuficiencia respiratoria
Neumonias a repeticiones
Gastrostomia alimentaria

Ausencia del reflejo de busqueda

Hipotonia de musculos faciales

Hipereflexia con espasticidad en miembros inferiores
Epilepsia

Microcefalia
Mesocefalia

Frente alta e inclinada hacia atras
Mesoprosopo / Leptoprosopo
Asimetria facial

Perfil facial convexo

Boca en forma triangular

Labios cortos y delgados

Sucking pad pronunciado

Micrognatismo bimaxilar

Retrognatismo mandibular

Rodete superior: Forma hiperbdlica, simétrico, sistemas de surcos, rugosidades palatinas, paladar indemne y
profundo, paladar blando normal, cordén fibroso de Robin y Magitot pronunciado.

Rodete inferior: en forma de herradura con reborde alveolar engrosado en sentido vestibulo-lingual en el sector
anterior, corddn fibroso de Robin y Magitot presente pero poco pronunciado, bolsas de bichat pronunciadas
Cronologia y secuencia de erupcion dentaria alterada.

Escasa respuesta a estimulacion tactil de musculatura facial.

Adecuada apertura bucal.

Mucosa oral himeda

Adecuada movilidad lingual

Extrusién lingual importante.

Ausencia de deglucién espontanea a secrecion salival

Tos de proteccion tardia.

Ausencia de reflejo nauseoso, ausencia de reflejo de busqueda y succion.
Inadecuada contraccion de musculatura faringea

Adecuada movilidad de cuerdas bucales durante el llanto.

Ausencia de control cefalico de acuerdo al grupo etario.
Disfagia de fase oro-faringea severa

FOIS 1 :Nada por via oral

Retardo psicomotriz

Fuente: Garcia et al.

la no estimulacién morfofuncional a ser aportada por En concordancia con estudio realizado por Furkim

la lactancia materna, deglucion y masticacion. y De Freitas'®; quienes reportaron que en un nivel



Ciencia Odontologica
Vol. 17 N° 2 (Julio-Diciembre 2020), pp. 62-63

cognitivo bajo, el nivel de alerta o del nivel de
conciencia del paciente ha sido descrito como un
factor relacionado a disfagia orofaringea y también se
encontrd en la literatura la asociacién de este con la
aspiraciéon y neumonia; cuando el paciente presenta
neumonia por aspiracion , tiene cuadro convulsivo y
retardo mental asociado, fue encontrado un aumento
de 6,7% en la ocurrencia de muerte; en nuestro caso
el paciente ha requerido hospitalizaciones frecuentes
debido a cuadros de neumonia por bronco aspiracién,
convulsién, deshidratacién, desnutricion.

El tratamiento y pronostico de cada caso dependera
de los organos afectados y el grado de compromiso
de cada caso. En lo que si existe consenso es en la
necesidad del manejo multidisciplinario que incluya
el acompafiamiento por parte de los profesionales
de salud en todo ciclo de gestacion ,perinatologia y
primera infancia en todos los niveles de complejidad.

En nuestro paciente las cirugias requeridas para tratar
la ACCy TTLD no han podido ser realizadas debido a
las condiciones fisicas del nifio.

Conclusion

El trastorno de las funciones motoras y sensitivas
del sistema estomatognatico (succion, degluciéon y
masticacion, respiracién) constituye un factor de
riesgo significativo para el crecimiento y desarrollo
del macizo craneofacial; razén por la cual el abordaje
clinico del paciente con sindrome de Adams Oliver
requiere la participacion del odontopediatra; a fin de
garantizar un abordaje oportuno y eficaz de todas
alteraciones anatomicas y funcionales del complejo
craneo bucomaxilofacial, con el objetivo de mejor su
calidad de vida.
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