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1. RESUMEN:

El Sindrome Cri-du-Chat es una enfermedad rara causada por una cromosomopatia que
afecta al brazo corto de cromosoma 5. La caracteristica mas destacable y que da nombre
al sindrome es un llanto caracteristico al nacer similar al grito de un gato. Ademas, estos
pacientes presentan diferentes grados de discapacidad fisica y psiquica junto con un
dimorfismo particular. Del mismo modo, presentan ciertas caracteristicas que son de
interés desde el punto de vista odontoldgico, aunque la literatura existente respecto a
este &mbito en la actualidad es escasa. EI conocimiento de las particularidades de estos
pacientes nos permitira cumplir la obligacion moral de ofrecer un tratamiento
odontoldgico de calidad a este sector de la poblacion que, aunque minoritario, no menos

importante.

1. ABSTRACT:

Cri-du-Chat Syndrome is a rare disease caused for a chromosomopathy that affects the
short arm of chromosome 5. The most important characteristic of this syndrome is the
baby’s special crying at birth, which is similar to a cat’s crying, hence its name. In
addition to this, these patients show different grades of physical and mental disability
with a particular dimorphism. In the same way, they show certain interesting
characteristics from the dentistry point of view, although the actual literature about this
area is limited. The knowledge about these patients” particularities will offer us the
moral obligation to provide a quality dentistry treatment to this sector of population,

which seems to be minority, but not less important.



2. INTRODUCCION:

El Sindrome Cri du Chat (Sindrome del Maullido del Gato, SMG) es un
sindrome dismérfico cromosémico descubierto por Lejeune y cols. (1,2) en 1963 que
tiene su origen en la delecion parcial o total del brazo corto del cromosoma 5 (5p-). Su
nombre hace referencia a una de las caracteristicas clinicas més identificativa de estos
pacientes, un llanto monocromatico agudo, similar al maullido de un gato y que

generalmente se manifiesta durante los primeros afios de vida (1).

Se trata de una enfermedad rara porque su incidencia es menor de 5 casos por
cada 10.000 habitantes. Los primeros estudios epidemioldgicos que se realizaron
estimaron una incidencia de 1:15.000 y 1:50.000 nacidos vivos (3,4) y segun estudios
realizados posteriormente de 1:37.000 nacidos vivos (1). Estudios realizados por
Niebuhr y cols. en 1978 mostraron una proporcién de 1:350 en un grupo de 6000
sujetos discapacitados y otros autores encontraron una proporcion de 1:305 entre 916
pacientes con sindromes genéticos (3,5). No se han encontrado diferencias de
prevalencia en cuanto a diferentes razas o regiones geograficas (3,6), pero si una
prevalencia ligeramente mayor en la poblacion femenina (2,3,6). Se estudié también la
existencia de acontecimientos no deseados durante el embarazo entre las madres de
bebés con este sindrome y se encontré que un 37% de ellas habia sufrido algun tipo de
accidente leve y el 44% habia sufrido frecuentes molestias y embarazos de alto riesgo,
se describieron episodios de anorexia, sangrado vaginal, toxemia, hiperémesis y

exposicion a radiacion durante el embarazo (3,6).

En cuanto a su etiopatogenia, se trata de un sindrome dismorfico consistente
en una cromosomopatia por delecion parcial del brazo corto del cromosoma 5. Niebuhr
fue el primero en identificar la regién cromosémica especifica implicada en el SMG (5p
15.1 — 5p 15.3) (7). Se trata de una delecion de novo en aproximadamente el 80% de los
casos, un poco mas del 10% de los casos se originan por una translocacion parenteral y
menos del 10% se asocian a aberraciones citogenéticas raras (1). El analisis citogenético
molecular mediante la técnica FISH (hibridacién fluorescente in situ) ha permitido
definir un mapa citogenético y fenotipico del sindrome. Un estudio realizado con 80
pacientes con Cri du Chat y 148 padres, revelé que los pacientes presentaban los
siguientes tipos de alteraciones genéticas en relacion al brazo corto del cromosoma 5:

un 77,5% de los pacientes presentaban una delecion terminal, un 8,75% una delecion



intersticial, un 5% una delecion de novo, un 3,75% una translocacion familiar, un
3.75% mostraron un mosaico con dos lineas celulares y un 1,25% presentd una
inversion pericéntrica. Por lo general se trata de una delecién de origen paterno (80%-
90% de los casos) (1,8). Es importante la eliminacién de la region cromosomica critica
para la manifestacion de las caracteristicas clinicas del SMG, sin embargo existe una
variedad clinica y citogenética que pone de manifiesto una correlacion entre la gravedad
clinica y el tamafio y tipo de delecion. De este modo existen dos regiones criticas
distintas, una es la region p15.2 asociada a microcefalia, dismorfismos y retraso mental
y otra es la region pl15.3 asociada al llanto tipico (1,8). En cuanto al tamafio de la

delecidn, cuanto mayor sea, mayor sera la gravedad clinica del individuo (2).

Durante el periodo neonatal el rasgo clinico méas caracteristico y sorprendente
es el llanto tipico que se manifiesta como un chillido débil, mon6tono y agudo, similar
al maullido de un gato (1,2)y que generalmente desaparece a los pocos meses 0 afios de
vida (su duracion es controvertida), aunque se han registrado algunos casos atipicos en
los que no se ha presentado este tipo de Ilanto o en su lugar hubo un estridor persistente
durante la inspiracion. Por esta causa y por estar presente también en otros tipos de
trastornos o enfermedades neurologicas, no podemos considerarlo un signo
patognomonico (1,4). La patogenia de este llanto fue atribuida a alteraciones anatomicas
a nivel de la epiglotis (flacida, pequefia y curvada) y la laringe (hipoplasica, estrecha y
en forma de diamante o cuadrangular), con un espacio aéreo anormal en la zona
posterior durante la fonacion. Actualmente la patogénesis esta asociada no sélo con
alteraciones anatémicas en la epiglotis y la laringe, sino también con alteraciones
neuroldgicas, estructurales y/o funcionales (1,6,9). Estos individuos también presentan
bajo peso al nacer (por debajo del percentil 20, peso medio de 2,614 g) y baja estatura
(siempre por debajo del percentil 50) a pesar de tener una edad gestacional similar a la
norma (1,6). Durante los dos primeros afios de vida su desarrollo y crecimiento es lento
debido a las dificultades que presentan para alimentarse (succion débil y alterada,
disfagia, hipotonia muscular, regurgitacion gastroesofagica y nasal) (1,6). Entre las
complicaciones tempranas encontramos frecuentemente episodios de asfixia, crisis
cianotica y estridor inspiratorio (1,6). También se han registrado infecciones
respiratorias recurrentes y, con menor frecuencia, bronquiectasias asociadas con
aspiracion pulmonar (1,6). Los episodios de crisis epiléptica no son habituales, aunque

se han descrito casos esporadicos de convulsiones y espasticidad (1,10). El 75% de las



muertes neonatales registradas ocurrieron durante los primeros meses de vida 'y el 90%
en el primer afo, siendo las causas mas frecuentes neumonia, neumonia por aspiracion,

defectos cardiacos congénitos y sindrome de dificultad respiratoria (1,6).

En cuanto a las caracteristicas clinicas a nivel sistémico, pueden existir
anomalias cardiacas, anomalias del sistema genitourinario, metabolicas, inmunes y
esqueléticas. Entre las patologias cardiovasculares asociadas al SMG encontramos:
cianosis, hemangiomas cutaneos, cutis marmorata, tetralogia de Fallot, defectos
cardiacos congénitos, ductus arterioso asociado a defecto ventricular septal y de manera
méas excepcional ductus arterioso con defecto atrial septal (1,2,4). Con respecto al
sistema genitourinario, hay diferencias segun la edad del individuo. El criptorquidismo
es mas prevalente en la juventud y el hipogonadismo en adultos (1)(11). Las chicas en
el periodo puberal presentan menarquia y desarrollo secundario sexual normal, pero
periodos menstruales irregulares (1,4). Las malformaciones renales son poco frecuentes,
aunque se han descrito casos de rifiones ectdpicos, agenesias o rifiones con forma de
herradura. Es posible la existencia de ciertas anomalias metabdlicas como hiperglicemia
no cetonica y déficit en el sistema de purina (que interviene en el desarrollo del
cerebro). No se ha demostrado una mayor sensibilidad a infecciones, sin embargo, se ha
detectado una alteracién en la funcion de los granulocitos, especificamente en la
fagocitosis celular (1). A nivel esqueletal encontramos escoliosis en un 73% de los
nifios a partir de los 4,3 afios como consecuencia de la hipotonia muscular durante los
primeros afios de vida que después se transforma en hipertonia (12). Por la misma causa
presentan también displasia en el desarrollo de la cadera y deformidades en los pies

(pies planos / pies varus) (3).

Presentan también alteraciones sensoriales, visuales y auditivas. Entre las mas
comunes se encuentran hipersensibilidad a sonidos, molestias auditivas y estrabismo
(1,13) (més frecuentemente exotropia que esotropia) (14). Las alteraciones menos
comunes son sordera e hipoacusia a altas frecuencias, miopia, cataratas,
hipersensibilidad de la pupila a la metacolina y resistencia a midriaticos (debido
probablemente a un defecto del musculo dilatador de la pupila) (1,13). Como
consecuencia de estas alteraciones se produce una menor conciencia espacial y

percepcion distorsionada del ambiente (4).



En relacion a su desarrollo fisico e intelectual, las metas que estos
pacientes podran alcanzar vendran determinadas por tres factores: 1) La magnitud de los
dafos estructurales en el brazo corto del cromosoma 5 y las zonas concretas afectadas.
2) La atencion precoz suministrada por parte de profesionales especializados. 3) La
respuesta especifica de cada nifio (15,16). En todos los individuos con SMG parecen
existir déficits de atencion, cognitivos y del lenguaje. En cuanto al desarrollo del
lenguaje, las observaciones y los registros confirman que el lenguaje receptivo es mejor
que el expresivo, aunque en ambos casos observamos retrasos marcados (15,17) y a
menudo resulta Gtil la introduccion del lenguaje de gestos. Respecto a su desarrollo
social, se sabe que estos nifios son capaces de establecer relaciones sociales con sus
iguales y que disfrutan con el juego, pero no tienen conciencia de los riesgos que
implican estas situaciones y ejecutan acciones susceptibles de peligro y dafio para su
salud fisica. Los principales problemas de comportamiento son: hiperactividad, déficit
de atencién, inquietud, agresividad y comportamientos autolesivos (1,4,18). Estos
comportamientos autolesivos normalmente siguen 3 patrones: golpear su cabeza con
objetos 0 con otras partes del cuerpo y autolesiones por mordeduras. Son también
caracteristicos movimientos repetitivos, torpeza, felicidad excesiva, terquedad, el apego
compulsivo a los objetos y la ecolalia (1)(6). Todos estos comportamientos son
potencialmente mejorables mediante unos tempranos y adecuados programas educativos

).

El diagndstico de estos pacientes en primer lugar es basado en la clinica a partir
de caracteristicas tipicas como el llanto tipico al nacer, el dimorfismo facial y la
discapacidad intelectual significativa. Estas caracteristicas clinicas no son especificas si
se consideran por separado pero, si las evaluamos conjuntamente, dan lugar a un
fenotipo caracteristico (7). La primera prueba a realizar es el analisis del cariotipo, el
cual confirmara el diagnéstico. En caso de duda, cuando hay un conflicto entre la
sospecha clinica y un resultado del cariotipo aparentemente normal, se realizara un
analisis mediante FISH que nos permitird obtener un diagnostico preciso (7,8,19-23).
Las recientes técnicas como la matriz CGH y PCR cuantitativa, que se utilizan
principalmente para fines de investigacion, permitiran una definicién més precisa de los

puntos de interrupcidén cromosémicas (24)(25).

Con respecto al tratamiento, no existe un tratamiento especifico para el SMG

ya que la alteracion cromosomica se produce durante las primeras etapas del desarrollo
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embrionario. Sin embargo, los pacientes pueden beneficiarse de programas de
rehabilitacion para los problemas tanto neurol6gicos como psicomotores y de retraso
sensorial y del habla, que deberan iniciarse tan pronto como sea posible, estableciendo
una estrecha colaboracion con las familias, que deben ser informadas y apoyadas
psicoldgicamente. Los problemas neonatales, por lo general, pueden ser tratados en los
departamentos de patologia neonatal, siendo rara vez necesario un tratamiento intensivo.
Para los recién nacidos con dificultades de succién y deglucién, la lactancia materna es
posible mediante terapia fisica en las primeras semanas de vida. Si existen
malformaciones, los neonatélogos y los pediatras deberan sugerir investigaciones de

diagndstico y exdmenes especializados (7).

En lo que respecta al pronostico de estos pacientes, después del primer afio de
vida, las expectativas de supervivencia son elevadas y la morbilidad es baja, habiéndose
registrado casos de individuos mayores de 50 afios . La mortalidad en la serie estudiada
por Niebuhr fue de un 10%, dentro del cual el 75% de las muertes registradas ocurrieron
durante los primeros meses después del nacimiento y el 90% durante el primer afio de
vida. Es evidente que el tipo de delecion, asi como su tamafio y localizacion, tiene una
notable influencia en el pronostico de la vida del paciente, ya que esta directamente
relacionado con la gravedad de alteraciones tan importantes como el retraso mental y
psicomotor. El principal factor que puede mejorar el prondstico de los pacientes con
SMG es el diagnostico precoz, ya que permitira establecer una terapéutica temprana, asi
como métodos preventivos para promover y potenciar el desarrollo fisico y psiquico de
los individuos. Dentro de estos métodos se encuentra la realizacion de las
intervenciones quirdrgicas necesarias, la introduccion de rutinas saludables y la

integracién en programas didacticos y de rehabilitacion (1)(8).



3. OBJETIVOS:

El objetivo de esta revision bibliografica es aunar informacién sobre aquellos aspectos
odonto-estomatoldgicos que consideramos de mayor interés y que han sido estudiados
en los pacientes con Sindrome Cri du Chat y publicados hasta la actualidad.

1. Identificar las manifestaciones orales mas frecuentes y caracteristicas.

2. ldentificar las caracteristicas craneofaciales fenotipicas y las observadas a partir

de teleradiografia lateral de craneo.

3. Conocer las caracteristicas a nivel periodontal centrdndonos en el componente

microbioldgico de la flora periodontopatégena.

4. Valorar sus habitos de higiene oral.

5. Determinar las consideraciones para ofrecerles un tratamiento odontoldgico de

calidad y adaptado a sus necesidades.

6. Determinar si estos pacientes presentan una mayor prevalencia de apnea
obstructiva del suefio y si es asi identificar cual es el tratamiento mas adecuado y

los beneficios que de él se obtienen.



4. MATERIAL Y METODO:

Para realizar esta revision bibliografica se ha utilizado la base de datos Pubmed.

Se han seguido los siguientes criterios de inclusion/ exclusion:

Inclusion

Exclusion

estudio en humanos

Estudio en animales

Idiomas: espafiol, inglés, francés

Otros idiomas que no sean los incluidos

La principal estrategia de busqueda ha sido “Cri du Chat Syndrome “AND (dentistry

OR odontology). Con ella se han obtenido 14 articulos de los cuales se han seleccionado

6.

Posteriormente, se han realizado otras busquedas mas especificas:

- “Cri du Chat Syndrome” AND “craniofacial characteristics” con la que se

obtuvieron 2 articulos, uno se obtuvo en la basqueda principal y ya se seleccion6
y el otro también se selecciond.

“Cri du Chat Syndrome” AND “dental management” con la que se obtuvieron 2
articulos, ambos fueron obtenidos en la busqueda principal vy fueron
seleccionados.

“Cri du Chat Syndrome” AND (periodontitis OR gingivitis) con la que se
obtuvieron 3 articulos, los cuales ya se habian obtenido y seleccionado en la
busqueda principal.

“Cri du Chat syndrome “AND dental AND hygiene con la que se obtuvieron
dos articulos. Los dos ya habian sido seleccionados en busquedas anteriores y

para este apartado s6lo se utilizé uno de ellos.

Finalmente, basandonos en los articulos previamente obtenidos, se realiz6 una busqueda

bibliografica manual para completar la revision.



BUSQUEDA PRINCIPAL

“Cri du Chat Syndrome “AND ( dentistry OR odontology)

14 articulos

1

Total de articulos restantes tras la
lectura del titulo y el abstract de cada
articulo y rechazar aquellos que eran

revisiones bibliograficas

8 articulos

=

Total de articulos restantes tras la
aplicacion de los criterios SORT

I

6 articulos

BUSQUEDAS SECUNDARIAS

“Cri du Chat Syndrome “AND “dental

“Cri du Chat Syndrome “AND “craniofacial
characteristics”

2 articulos 2 articulos

Total de articulos restantes tras la lectura del Total de articulos restantes tras la lectura del
titulo y el abstract de cada articulo y rechazar titulo y el abstract de cada articulo y rechazar
aquellos que eran revisiones bibliograficas aquellos que eran revisiones bibliograficas

2 articulos 2 articulos

!

Total de articulos restantes tras la
aplicacion de los criterios SORT

I I

2 articulos (uno de ellos ya fue 2 articulos (uno de ellos ya fue

escogido en la busqueda principal)

Total de articulos restantes tras la
aplicacion de los criterios SORT

escogido en la busqueda principal)
9



5. RESULTADOS:

Los resultados obtenidos de las diferentes busquedas bibliograficas aparecen reflejados en las siguientes tablas, ordenados segun los diferentes

puntos de interés marcados en los objetivos:

e TABLA 1: MANIFESTACIONES OROFACIALES

Autor Afo | Material | Objetivos del estudio Resultados Conclusiones
y métodos
RDGUEZ. | 2012 33 Analizar las caracteristicas | Hipotonia de los musculos periorales, | La familiaridad de los odont6logos con la
CABALL mas comunes Y la patologia | retrognatismo  mandilar, mordida abierta | patologia orofacial asociada con el sindrome
ERO Y oral observada en los sujetos | anterior, paladar elevado y alteraciones | Cri du Chat y con las necesidades especificas
COLsS. inscritos en el estudio. dentales como hipoplasia de esmalte, | de este trastorno permitird mejorar la calidad
opacidades dentales, agenesias dentales, | del tratamiento bucodental de estos pacientes.
reabsorcién radicular, transposiciones dentales
y macrodoncia.
VAN 2000 7 Estudiar los cambios | Hipoplasia mandibular, macrostomia, | Con la edad, las caracteristicas orofaciales de
BUGGEN fenotipicos que se producen | macrodoncia, macroglosia, maloclusion dental, | los individuos evolucionan dando lugar a otras
HOUT Y en estos pacientes con el | engrosamiento de la lengua y caries. nuevas.
COLS. aumento de la edad.

10




TABLA 2: MANIFESTACIONES CRANEOFACIALES

Autor Afo | Material | Objetivos del estudio Resultados Conclusiones
y métodos

RDGUE | 2012 33 Analizar las caracteristicas | Microcefalia, patologia a nivel de la ATM, | La familiaridad de los odont6logos con la
Z. mas comunes Y la patologia | hipertelorismo, epicanto, puente nasal ancho y | patologia orofacial asociada con el sindrome
CABAL oral observada en los sujetos | plano, filtrum corto, orejas de implantacion | Cri du Chat y con las necesidades especificas
LERO Y inscritos en el estudio. baja, asimetria facial, estrabismo divergente, | de este trastorno permitird mejorar la calidad
COLS. hiperlaxitud, hipertonia, hipotonia. del tratamiento bucodental de estos pacientes.
VAN 2000 7 Estudiar los cambios | El patron facial pasa de ser braquifacial a un | Hay una serie de caracteristicas craneofaciales
BUGGE fenotipicos que se producen | patron alargado, los rasgos se suavizan Yy | que son modificadas con la edad.
NHOUT en estos pacientes con el | aparece pelo gris prematuro.
Y COLS. aumento de la edad.
KJAER | 1999 23 Estudiar la base del craneo en | Desarrollo anormal de la base del créneo | Existe una malformacion en la base del craneo
Y las radiografias de perfil de | expresado como malformaciones en el | de pacientes con SMG que debe ser aclarada en
NIEBUH los pacientes con SMG vy | contorno 6seo de la silla turca y el clivus y un | futuras  investigaciones combinada  con
R relacionar los resultados con | angulo de la base craneal reducido. investigaciones cromosémicas y neurolégicas.

los conocimientos actuales de

malformacioén cerebral con el

fin de identificar el terreno de

desarrollo afectado en los

pacientes con SMG.
YANEZ | 2010 10 Anadlisis de  radiografias | Estrechamiento de la via aérea superior, patron | Los resultados indican que la delecion 5p tiene
VICO Y laterales de craneo de | mesofacial con un crecimiento vertical con la | impacto en la base craneal, el maxilar, la
COLS. pacientes con SMG. edad, plano palatino inclinado, angulo de la | mandibula y la via aérea, dando lugar a

base craneal aumentado, maloclusién de clase
I con retrognatismo mandibular y biprotrusion
de los incisivos.

caracteristicas distintivas a través de un
crecimiento irregular.
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TABLA 3: CARACTERISTICAS DE LA FLORA PERIODONTOPATOGENA

Autor Afo | Material y | Objetivos del estudio Resultados Conclusiones
métodos
BALLES | 2013 19 Comparar la flora| EI valor de T. forsythia era | La monitorizacion de la microbiologia periodontal
TA periodontopatdgena entre un | significativamente  mayor para los | puede ser una herramienta para determinar los
MUDAR grupo con Cri du Chat y otro | pacientes con Cri du Chat (31.6%) que | componentes de la microflora implicada en la
RA Y sin el sindrome para evaluar | para el grupo control (5.3%). La odds ratio | salud periodontal de estos pacientes, pero ain se
COLS. una potencial predisposicion | para T. forsythia era de 8.3. desconoce el valor predictivo que podria tener un
microbioldgica a sufrir una mayor porcentaje de T. forsythia.
periodontitis.
e TABLA 4: HABITOS HIGIENICOS
Autor Afo | Material y | Objetivos del estudio Resultados Conclusiones
método
RDGUE | 2012 33 Analizar las caracteristicas | Un 34,37% de los pacientes se cepillan los | La familiaridad de los odont6logos con la
Z. mas comunes Y la patologia | dientes una vez al dia y un 31,25% lo | patologia orofacial asociada con el sindrome Cri
CABAL oral observada en los sujetos | hacen tres veces al dia. La mitad de ellos | du Chat y con las necesidades especificas de este
LERO Y inscritos en el estudio. se cepillaban los dientes de forma | trastorno  permitird mejorar la calidad del
COLS. autbnoma sin ser controlados por un | tratamiento bucodental de estos pacientes.

adulto.
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TABLA 5: CONSIDERACIONES EN EL AMBITO ODONTOLOGICO

Autor Afo | Material y | Objetivos del estudio Resultados Conclusiones
meétodo
HALL Y | 2015 1 (Esuna | Presentar el caso de una nifia | Bajo anestesia general se realiz6 examen | Estos pacientes requieren un tratamiento complejo
COLS. revisién y de 9 _a,ﬁos con el sir}drome en | clinico vy _ radiografico,  profilaxis, |y multidis,ciplinar y es de gran importancia que
cuestion 'y analizar sus | selladores de fisuras, se colocaron coronas | los odontologos conozcan la enfermedad para
uncaso) | manifestaciones clinicas y | metélicas preformadas y se realizaron | promover una salud bucal y general de calidad,
dentales asi como estudiar las | extracciones simples de los segundos | aunque es necesaria mas documentacion de un
consideraciones que debemos | molares maxilares. Segundos objetivos | mayor numero de casos con un seguimiento mas
tener con estos nifios para su | fueron reforzar la prevencion y la | prolongado.
tratamiento dental. desensibilizacion. Tras un seguimiento de
18 meses se consiguid desensibilizar al
paciente para tratamientos de rutina. Por
altimo se plantea el tratamiento
ortoddncico.
TORRE | 2005 1 (esun Transmitir cdbmo se realizd el | Se pueden emplear sedantes para obtener | El tratamiento multidisciplinar descrito en este
sy caso) tratgmiento d_ental a un colaboracién,_ pero en Ia_t mayoria de los | caso resta_u,ré la oclusion, la fonét_ica y la estética
paciente con Cri du Chat. casos se requiere anestesia general aunque | y promovio la salud oral en el paciente.
COLS. la intubacion puede ser dificultada por el
retrognatismo y el paladar hendido. Los
relajantes musculares no son
recomendables por la hipotonia.
BORAZ | 1990 1 (esun Transmitir como se realizé el | Se empled restriccion con papoose Yy | En estos pacientes el manejo para el tratamiento
Y COLS. caso) tratamiento dental a un | sedacion para el manejo del paciente y se | odontoldgico puede resultar dificil por la

paciente con Cri du Chat.

utiliz6 anestesia local (los padres
prefirieron este modo frente a la anestesia
general). Se disefid un programa
preventivo de cepillado, uso de pasta
fluorada y seda dental con la colaboracion

medicacion que reciben y por los problemas de
discapacidad mental. El conocimiento de sus
caracteristicas médicas puede permitir un
tratamiento dental seguro y efectivo. Adquiere
gran importancia un importante programa
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de los padres. Revision cada 3 meses.
Dieta reducida de azlcares. Se sometid a
tratamiento ortodoncico y ortopédico pero
el resultado final es desconocido.

preventivo.

TABLA 6: APNEA OBSTRUCTIVA DEL SUENO

Autor Afo | Material y | Objetivos del estudio Resultados Conclusiones

métodos
COHEN | 1998 1 Tratamiento de la apnea | En el paciente con Cri du Chat, con | Es posible una mejora de la funcidn respiratoria de
Y COLS. obstructiva del suefio | traqueotomia desde el primer afio de vida, | estos pacientes mediante técnicas quirurgicas de

mediante la  expansion
esqueletal y la reduccion de
los tejidos blandos en 20
pacientes con  diferentes
deficiencias.

tras la cirugia pudo ser decanulado y
ademas mejor6 la convexidad del perfil
facial.

expansion esqueletal y reducciéon de los tejidos
blandos.
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6. DISCUSION:

e Manifestaciones orales:

En cuanto a las manifestaciones orales en el SMG, solo encontramos dos estudios entre
los articulos seleccionados. El estudio mas significativo es el de Rodriguez Caballero y
cols. de 2012 (26) por tener la mayor muestra de pacientes con SMG hasta el momento.
Fue realizado en la Facultad de Odontologia de la Universidad de Sevilla y en €l estos
pacientes fueron examinados en base a la clinica y a sus fotografias, modelos,

ortopantomografias y telerradiografias.

Las principales caracteristicas encontradas a nivel oral fueron hipotonia de los musculos
periorales (96,87%), retrognatismo mandibular (90,62%), mordida abierta anterior
(63,3%), paladar elevado (55,17%) y alteraciones dentales como hipoplasia de esmalte
(54%), opacidades dentales (33%), agenesias dentales (9%), reabsorcion radicular (3%),
transposiciones dentales (3%) y macrodoncia (6%). La articulacién temporomandibular
solo pudo ser examinada en el 39,39% de los pacientes, el 15,38% de los cuales
mostraron clics, crujido, dolor y / o desviacion mandibular durante la apertura bucal.
Los resultados mas destacables se recogen en la tabla que aparece a continuacion
(TABLA 1):

Results

Variahles Present %) Abseiit (%)
Anienor open-bite{n = 30) 19 (63.33) 11 {36.66)
Mandibular retrognathia (n = 32) 29 {90.62) 3{9.37)
High palate (n = 29) 16 (35.17) 13 (44.82)
Dental anomalies (i = 23) 13 (56.52) 10 {43.47)
Perioral muscle hypotonia (n = 32) 31 (96.8T) 1{3.12)

TABLA 1 perteneciente al articulo “Assesent of orofacial characteristics and oral pathology associated with
cri-du-chat sindrome” de Rodriguez Caballero et al. 2012: Prevalencia de las alteraciones bucodentales (26)

Rodriguez Caballero y cols. también mencionan en su estudio la existencia de mordida
cruzada posterior, habitos orales como succion de la mano, babeo y heridas periorales

por autolesion. Podemos ver estas caracteristicas en el ANEXO 1.
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Van Buggenhout y cols. 2000 (27) realizaron su estudio sobre 7 pacientes y aunque éste
no se basa Unicamente en las manifestaciones orales, si nombra algunas caracteristicas
que forman parte de este ambito, entre ellas: hipoplasia mandibular, que se hace menos
evidente con la edad, paladar elevado y arqueado, macrostomia, maloclusion dental,
macroglosia y caries y hace referencia a labios delgados que experimentan un
engrosamiento con la edad.

De esta manera, los unicos datos en los que se diferencian ambos estudios son que en el
estudio de Van Buggenhout y cols. (27) se sefialan las caracteristicas de macrostomia,
macroglosia y aumento de caries y engrosamiento del labio con la edad. Los resultados
obtenidos del estudio de Van Buggenhout se recogen en la tabla que se presenta a
continuacion (TABLA 2), de la cual se hace un extracto de aquellas filas que hacen

alusién a aspectos incluidos en el campo de las manifestaciones orales:
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TABLA 2 perteneciente al articulo “Cri du chat syndrome: Changing phenotype in older patients” de Van

Buggenhout y cols. 2000. Resumen de las manifestaciones de los pacientes. (27)

|

Extracto de la tabla anterior

PACIENTE 1 PACIENTE 2 PACIENTE 3 PACIENTE 4 PACIENTE 5 PACIENTE 6 PACIENTE 7
HIPOPLASIA + + + + + + +
MAXILAR
Macrostomia Maloclusién Macrostomia Macrostomia Macrostomia Macrostomia Macrostomia
ORAL dental

Macroglosia Prognatismo Maloclusién Maloclusion Labios Paladar
dental dental delgados elevado

Labios Labios Caries Labios delgados Retrognatia

delgados delgados

Labios gruesos
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En cuanto a los indices CAOD y CPI, éstos solo son analizados en el estudio de
Rodriguez Caballero y cols. 2012 (26). Con respecto al indice CAOD se refleja un
aumento con la edad, debido principalmente a un mayor nimero de dientes ausentes por
trauma, caries o enfermedad periodontal. En cuanto al indice CPI solo el 22,9 % de los
pacientes presentaban un estado periodontal saludable y mas de la mitad de ellos, el
52,69%, tenian acumulacion de tartaro en uno o mas cuadrantes. EI 14,58% presentaban
bolsas de 4- 5 mm, siendo individuos jovenes, y tres de los sujetos mostraron bolsas

mayores de 5 mm (4,16%).

En el ANEXO 2y 3 se incorporan fotografias intraorales de estos pacientes (fotografias
D-1), ortopantomografia (fotografia A) y radiografia lateral de craneo (fotografia B).

e Anatomia craneofacial:

Con respecto a las caracteristicas anatdbmicas a nivel craneofacial en el SMG se
encuentran 4 estudios, dos de ellos se basan en las caracteristicas fenotipicas y los otros

dos se basan en las caracteristicas observadas en telerradiografias laterales de craneo.

Comencemos con las caracteristicas fenotipicas: El estudio mas representativo es el
realizado por Rodriguez Caballero y cols. 2012 (26), por ser, como ya se menciond
anteriormente, el que tiene una mayor muestra de pacientes. En este estudio las
principales caracteristicas encontradas a este nivel son microcefalia (93,75% de los
pacientes), patologia a nivel de la ATM (84,61%), hipertelorismo (6,25%), epicanto
(6,25%), puente nasal ancho y plano (6,25%), filtrum corto (3,12%), orejas de
implantacion baja (21,87%), asimetria facial (31,25%), estrabismo divergente (45,26%),
hiperlaxitud (21,85%), hipertonia (84,37%)e hipotonia (34,37%) . Los resultados
obtenidos en su estudio se recogen en la tabla que se muestra a continuacién (TABLA
3):

17



Rexult

Variatfes Present {0} Present (%) Absent (n)  Abienr (%)
Microcephaly in = 32) 2 b3 30 9373
Hypertelorisim (n = 31) k1] 9175 2 b.2%
Epicanthus (a = 32) £} 91.7% 2 6.2%
Flat wide nasal bridge (n = 31) k[l 9378 2 bh2%
Short philtrum (= 32) £l n.8T7 I 32
Low-set ears (i = 32) 25 TR12 7 21.87
Facial asymmetry (v = 32) 0 hE.75 {1l 3.2
Divergent strabism (0 = 31) 7 5481 14 #ln
Hyperlaxity {n = 33) 25 Th12 1 2188
Hypertony (n = 11} 5 15.62 n 8437
Hypotony (r = 32) % B13 Il M3
Esophageal regurgitation (r = 33) 1 hin2 1l aE3R
Dwsphagia (n = 31) 16 A6l 15 432
Cardiac alierations (n = 29) 14 awa 15 b By
TMI pathology (s = 13) 3 1538 il Edal

TABLA 3: perteneciente al articulo “Assesent of orofacial characteristics and oral pathology associated with
cri-du-chat sindrome” de Rodriguez Caballero et al. 2012: Caracteristicas generales de los pacientes
estudiados (26)

En el estudio realizado por Van Buggenhout y cols. en 2000 (27) se describe el cambio
de caracteristicas fenotipicas de los pacientes con SMG con la edad. Los resultados que
se obtienen se recogen en la siguiente tabla (TABLA 4) de la cual hacemos un extracto

de aquellas filas en las que se mencionan caracteristicas referentes al aspecto fenotipico:
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TABLA 4 perteneciente al articulo “Cri du chat syndrome: Changing phenotype in older patients” de Van
Buggenhout et al. 2010:Vision general de las manifestaciones de los pacientes (27)

l

Extracto de la tabla anterior
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DISMORFISMO PACIENTE 1 PACIENTE 2 PACIENTE 3 PACIENTE 4 PACIENTE 5 PACIENTE6 | PACIENTE 7
MICROCEFALIA | + 48 cm +48,8 cm +51cm + 50,8 cm +50,5cm +50,2cm | +54 cm ¢
FORMA FACIAL | Braquicefalia Braquicefalia, | Alargada, | Braquicefalia | Alargada, | Alargada, | Redonda-
Asimetria envejecida Asimetria | Asimetria | alargada
Asimetria
PELO Gris prematuro | Gris Gris Gris Gris Normal Normal
prematuroy | prematuro | prematuro prematuro
suave
0JoS Estrabismo Estrabismo Normales | Estrabismo Normales | Normales | Normales
divergente divergente. divergente
Miopia
(bilateral)
FISURAS Inclinadas hacia | Normales Normales | Normales Normales | Normales | Normales
PALPEBRALES abajo
HIPERTELORIS - + + + Normal + -
MO
EPICANTO - + + + + + +
NARIZ Gruesa Gruesa Punta Gruesa Gruesa Puente Alargada
bulbosa nasal
elevado
OREJAS Normales Normales Normales | Hélices é Normales | Normales
gruesas

Comparando ambos articulos, se puede destacar que en el estudio de VVan Buggenhout y
cols. (27) se hace referencia a la implantacién prematura de pelo grisaceo y a la
modificacion del aspecto braquifacial por un patron més alargado con la edad, las orejas
de implantacién baja también aparecen con un porcentaje menor en este estudio, donde
en la mayoria de los pacientes tienen una posicion normal, el hipertelorismo y el

epicanto también aparecen con un porcentaje mayor.

Se incorporan fotografias extraorales de frente y de perfil de estos pacientes en los
ANEXOS 2y 3 (fotografias C y J)

En cuanto a las caracteristicas observadas a partir del estudio de las telerradiografias

laterales de craneo destacan dos estudios:

El méas actual es el de Yafiez Vico y cols. 2010 (28), realizado en la Facultad de
Odontologia de la Universidad de Sevilla. En este estudio, a partir de las

telerradiografias laterales de craneo de los pacientes con SMG se analizaron la via
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aérea, el plano palatino, las bases craneales anterior y posterior, las posiciones dentales

y el problema estético.

A nivel de la via aérea se encontraron alteraciones morfologicas con un reducido
volumen del tracto respiratorio superior. El SMG se asocia con una serie de alteraciones
en la morfologia de la laringe, con forma de diamante o cuadrangular, una epiglotis
hipoplasica y una reduccién del espacio aéreo posterior durante la fonacion. Aunque
estudios posteriores sefialaban que estas alteraciones no estaban presentes en todos los
pacientes con SMG y sugerian la existencia de otros factores organicos o funcionales.

En cuanto al patron facial, en la mayoria de los casos se destacan caracteristicas
mesofaciales, junto con pardmetros que demostraron un claro crecimiento vertical
acontecido con el aumento de la edad de estos individuos, como son: un angulo goniaco
superior disminuido y un angulo goniaco inferior aumentado. En contraste, también se
encontr6 un aumento de la altura facial anterior (Na- Me) y por otro lado, se
encontraron medidas normales en cuanto a la altura facial inferior (ans-xi-pm) y la

altura facial anteoinferior (Na-Me).

En el estudio también se destacd un plano palatino inclinado hacia abajo en el 70% de
los individuos, siendo ésta una de las principales caracteristicas de los pacientes con
SMG pudiendo desempefiar un papel en el llanto tipico asociado a este sindrome. Se
destacé un desarrollo anormal de la base del craneo, donde las bases craneales anterior y
posterior estaban reducidas y el angulo de la base craneal aumentado en el 70% de los

individuos.

A nivel sagital, todos presentaban una maloclusion esquelética de clase I, siendo ésta
un signo muy comdudn entre los individuos con SMG, producida por el retrognatismo
mandibular y, en ocasiones la existencia de prognatismo maxilar empeora la condicion.
A nivel dental también es caracteristica la biprotrusion de los incisivos superiores e

inferiores.

Finalmente, el principal problema estético observado en la cefalometria fue un labio

superior corto con un angulo nasolabial recto y un labio inferior con protrusién normal.

Los resultados obtenidos en su estudio se recogen en la tabla que aparece a continuacion
(TABLA 5):
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Table lll. Descriptive statistics of 39 craniofacial variables in Cri du Chat syndrome

Variaile Mean £ Mir Ml Interpresation

Adirway amalysis

ppws=phi® 22.44 7.3 126 3E.6 Increased
Ppwi=-pm™® 14.41 368 10.3 21 Decreased
Aesthetic analyxis
ams=sisf 22 El 14s 182 304 Superior lip shorted
perp {sn=pgh-Lxf =35 330 =T.10 570 Mormal
si=goe§ TIE3 927 G230 D620 Mesalcial
na=me§ 1229 1.2 10530 14310 DiolschoFacial
ans-me® 7258 B4 6070 B350 Brachyfacial
ar=goel 5235 B 34640 6250 Stamlar
co=nat 6122 3B 54,80 HibBL Cramial base shorted
si=arf 3 41z 248 300 Posterior cramial bose decreased
si=na§ TOoG 1416 3310 B2 a0 Amersor cramial base decressed
perp {na-pgl=at 2630 e 27 50 20,70 Maxillary prognathism relative 1o the na=pg line
coma® B927 6.53 S2.B0 1070 Total maxillary length decreased
comgn® 11659 .76 L0, 10 13 1.ED Total mandibular length decreased
BT 69.2 645 SETO Tl Lenmgth of mandibular corpuas decreased
ha_naspt.gn B9.54 573 TTAD 97.30 Mesofacial
ans=xi=prof 4817 5.B3 A0.50 50.50) Mesofacial
sina=googad 3502 T.T8 27.30 50.50 Mesofscial
de=xi=pmt 3296 a6 25.20 4230 Mesalacial
Armpoe-me§ 1282 2.4 11210 142,10 Mesalacial
argoe-nad 51.05 544 43,30 5970 Dulechofacial
nasgoesmed TI15 774 GE.RI 9270 DiolschoFacial
nascFaf 5428 347 49.70 5970 DiolschoFacial
po.or-pns-ans§ 024 539 =T7.10 B} Stamdar
poorsha=nat 262 209 22 50 20.70 Cramizl base angulation decreased relative o po-or plane
si=na=ha| 134.27 4.74 128.50 143,20 Increased angulation belween anterior and postersor cramial base
si=na=al B3.26 351 TEAQ DL Maxillary profrusion relative si=na line
si=nasbd TT.68 EE TLAD B190 Mandibular retrasion relative si-na line
{na.me)=(si_goe] § B9.54 573 TT.AD a7.30 Mesalfxcial
{sina aje{=i na bha)d 550 X117 30} O30 Maxillary protrusion relative 1o anterior crandal base
{oo.al(co.gn)® 73 T 1710 A3 10 Skeletal class 11
Diental analysis
apgasist 4317 T.24 3270 S4.10 Promclination of the maxillary incisors
apgeai=if 579 564 18,70 2579 Mormal inclimation of the mandibular incisors
apg-ist 12.75 3139 B30 1530 Protrusion of the maxillary incisors
e iif 545 3103 040 12.70 Protrusion of the mandibular ncisors

For definitions see:

=k Namoara '®

TRicketis. "™

sslejm_JLlﬂ

§Jaraback and Fizzel."”

[Riolo et al,™ Bjirk," Solow and Sarnas.™

TABLA 5: perteneciente al articulo “Caracterisiticas craneofaciales en el Sindrome de Cri-du- Chat” de Yafiez
Vico et al. 2010: Tabla descriptiva de 49 variables craneofaciales en el Sindrome Cri-du-Chat (28)

El estudio realizado por Kjaer y Niebuhr en 1999 (29), contaba con una muestra mayor
de individuos con Cri du Chat que el estudio anterior y en él se obtuvieron resultados
diferentes a los posteriormente obtenidos en el estudio de Yafiez Vico y cols. (28). En
su estudio pretendieron, mediante radiografias laterales de los pacientes, localizar el
campo de desarrollo afectado por el sindrome. Sus resultados reflejaban un desarrollo
anormal de la base del craneo, expresados como malformaciones en el contorno 6seo de
la silla turca y el clivus y un angulo de la base del craneo reducido en la mayoria de los

casos, en vez de aumentado como se refleja en el estudio de Yariez Vico y cols.

Se incorporan radiografias laterales de craneo de un paciente en los ANEXOS 2y 3
(fotografias B), y en el ANEXO 4 se incorpora un trazado cefalomeétrico en una

radiografia lateral de craneo.
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e Caracterisiticas de la flora periodontopatdgena:

Con respecto a este aspecto solo existe un estudio, el realizado por Ballesta Mudarra y
cols. 2013 (30) en la Facultad de Odontologia de la Universidad de Sevilla con el
propdsito de comparar la flora periodontopatégena entre un grupo con SMG y un grupo
control sin el sindrome, para evaluar una posible predisposicion microbiologica a sufrir
periodontitis. En cuanto al nivel de insercion y sangrado al sondaje no hubo diferencias
significativas entre ambos grupos y tampoco se encontré ningun paciente que sufriera
una periodontitis activa.

En cuanto a la frecuencia de patdgenos bacterianos para el grupo con SMG vy el grupo
control fueron respectivamente: 0 y 5,3% para A. actinomycetemcomitans; 5,3y 10,5%
para P. gingivalis; 26,3 y 15,8% para P. Intermedia; 21,1 y10,5 % para T. denticola. No
hubo estadisticamente diferencias significativas entre los dos grupos, exceptuando el
valor de T. forsythia, el cual fue significativamente mayor en el grupo SMG (31,6%)
que en el grupo control (5,3%) siendo el odds ratio de T. forsythia de 8,3. Esta
persistencia de T. forsythia en el grupo con Cri du Chat, podria ser interpretada como un
factor de riesgo microbiano para una respuesta al tratamiento periodontal en estos

pacientes.

e Habitos higiénicos:

El dnico estudio hasta la actualidad que informa sobre este tema es el realizado por
Rodriguez Caballero y cols. 2012 (26). En este estudio se observo que un 34,37% de los
pacientes con SMG se cepillaban los dientes una vez al dia, normalmente antes de
dormir, mientras que un 31,25% lo hacian tres veces al dia. Aproximadamente la mitad
de ellos se cepillaban los dientes de forma auténoma sin ser controlados por un adulto.
Con respecto a estos datos es necesario destacar que existen varios estudios que
muestran la necesidad de supervision por parte de un adulto para conseguir un correcto
cepillado en pacientes con discapacidad fisica generalmente hasta los 14 afios de edad,

aungue a menudo es necesario incluso cuando el paciente es adulto.
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e Consideraciones en el &mbito odontolégico:

Todos los articulos que hacen referencia al tratamiento odontoldgico de pacientes con
Cri du Chat coinciden en que es un proceso complejo y multifacético y requiere el
conocimiento de la enfermedad para un manejo adecuado del paciente. La mayoria de
los casos reportados en la literatura de pacientes con este sindrome no tienen datos de
seguimiento a largo plazo, el que tiene un mayor seguimiento hasta la fecha es el de
Hall y cols. 2015 (31), siendo éste de 3 afios.

Torres y cols. 2005 (32) consideran la realizacion del tratamiento dental con anestesia
local siempre y cuando el comportamiento del paciente y el tipo de tratamiento lo
permitan mientras que en el caso que se describe en su articulo emplea sedacion.. En el
caso descrito en el articulo de Boraz y cols. 1990 (33) también se emplea sedacién
ademas de restriccion fisica con papoose, ante la oposicién de los padres al uso de
anestesia general. En el caso descrito por Hall y cols. 2015 (31) si se emplea la anestesia
general, la cual puede verse dificultada por el retrognatismo mandibular y el paladar

elevado, siendo necesario hacerlo via nasal.

Torres y cols. 2005 (32), hacen referencia al empleo de profilaxis antibidtica en caso de
procedimientos dentales invasivos y también afiaden que los relajantes musculares no

son recomendables debido a que muchos nifios son hipoténicos.

Todos los articulos coinciden en que lo méas importante es establecer un programa
preventivo. En el articulo de Boraz y cols. 1990, se hace hincapié en la importancia de
dar instrucciones a los padres para que ellos colaboren con una buena técnica de
cepillado dental a sus hijos, especialmente después del desayuno y antes de dormir. Este
articulo y el de Torres y cols. también coinciden en que se deberia usar fluor tanto en
pastas dentifricas como en aplicacidn tdpica para reducir el riesgo de caries y conseguir
una temprana remineralizacion de las lesiones de esmalte. En el articulo de Hall y cols.

2015 (31) también se destaca la colocacion de selladores como método preventivo.

No hay informacion en la literatura acerca de tratamientos pulpares o recomendaciones
de una determinada terapia restauradora en estos pacientes, pero en el articulo de Hall y
cols. 2015 (31) se sefiala la extraccion como el mejor tratamiento ante dientes de
prondstico dudoso. Por otro lado, tanto en los articulos de Boraz y cols. 1990 (33) como
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en el de Hall y cols. 2015 (31) se hace referencia al planteamiento del tratamiento
ortoddncico en estos pacientes, en el de Boraz y cols. 1990 (33) se describe que a pesar
de advertir a la madre el resultado cuestionable de este tipo de tratamiento en estos
nifios por la dificultad de colaboracion, la madre decide proceder con el mismo, con la
intencion de corregir el apifiamiento y el retrognatismo mandibular, aunque no hay

datos de si los resultados fueron exitosos o no.

e Apnea obstructiva del suefio y su tratamiento:

En la presente busqueda solo se ha encontrado un articulo acerca de esta patologia, el de
Cohen y cols. 1998 (34). En este estudio participaron 20 nifios entre 6 y 18 afios con
diferentes deficiencias que padecian apnea obstructiva del suefio. Entre estos sujetos se
encontraba uno con SMG que presentaba traqueotomia desde el primer afio de vida. Se
le realiz6 un adelanto mandibular mediante un Lefort 11l con biparticion subcraneal,
suspension de la lengua y el hioides, reduccion de la lengua y uvuloplastia con
amigdalectomia. La cirugia permitié un cambio en la convexidad facial y un afo

después el paciente no requiri6 aporte de oxigeno y ademas mejord su perfil facial.
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7. CONCLUSIONES:

1) En cuanto a las caracteristicas a nivel oral de estos pacientes, se destacan:
retrognatismo mandibular, mordida abierta anterior, paladar elevado, macrostomia,
hipotonia de los musculos periorales y varias anomalias dentales (hipoplasia de esmalte,

agenesias dentales, reabsorcion radicular, transposiciones y macrodoncia).

2) Con respecto a las caracteristicas craneofaciales, destacamos un plano palatino
inclinado hacia abajo, clase Il esquelética, desarrollo anormal de la base del craneo con
un tamafio reducido de las bases craneales anterior y posterior y un angulo de la base
craneal aumentado, microcefalia, meso-braquicefalia, asimetria facial, hipertelorismo,
epicanto, fisuras palpebrales inclinadas hacia abajo, puente nasal ancho y plano, filtrum

corto y orejas de implantacion baja.

3) En cuanto a las caracteristicas de la microflora periodontopatdgena destaca un
elevado porcentaje de T. forsythia que puede ser interpretado como un factor de riesgo

microbiano de cara a una deficiente respuesta al tratamiento periodontal.

4) En relacion al habito de cepillado hay una gran variacién ya que algunos pacientes se
cepillan los dientes una vez al dia y otros lo hacen tres veces al dia, y hay algunos que lo

hacen de forma autbnoma y otros que reciben la ayuda de padres o cuidadores.

5) Con respecto a las consideraciones que debemos tener con estos pacientes a la hora
de su asistencia odontoldgica, lo principal es establecer un programa preventivo e
intentar realizar tratamientos conservadores, para lo cual, en la mayoria de los casos,

sera necesario emplear anestesia general.

6) En cuanto al tratamiento de la apnea obstructiva del suefio en estos nifios se
contempla la expansion esqueletal combinada con reduccion de los tejidos blandos
permitiendo el avance mandibular, lo cual mejora el perfil facial, y haciendo posible la

decanulacién del paciente.
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ANEXO:

ANEXO 1: A) Habitos orales: succion de la mano — B) Mordida abierta anterior y mordida cruzada posterior — C) Paladar elevado

— D) Heridas por autolesion y babeo. (26)

ANEXO 2: A) Ortopantomografia - B) Radiografia lateral de craneo — C) Vision lateral de la paciente — D) Vision oclusal de la

arcada superior — E) Vision oclusal de la arcada inferior — F) Vision lateral de la oclusion dental derecha — G) Vision lateral de la

oclusion dental izquierda — H) Vision frontal de la oclusion dental — 1) Sonrisa — J) Fotografia frontal de la paciente. (1)



ANEXO 3: A) Ortopantomografia - B) Radiografia lateral de craneo — C) Visién lateral de la paciente — D) Visién oclusal de la

arcada superior — E) Vision oclusal de la arcada inferior — F) Vision lateral de la oclusion dental derecha — G) Visién lateral de la

oclusion dental izquierda — H) Vision frontal de la oclusién dental — I) Sonrisa — J) Fotografia frontal de la paciente. (1)

ANEXO 4: Perfil radiogréfico de un paciente con Cri du Chat con maloclusion esquelética de clase Il causada por retrognatismo

mandibular con biprotrusion dental marcada y disminuida angulacion y altura mandibular. También se puede observar

estrechamiento de la via aérea superior. (28)



