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RESUMEN: La displasia cleidocraneal (DCC), es un trastorno autosémico dominante poco comun, que involucra
principalmente a los huesos que se osifican por via membranosa; afectando el cierre de fontanelas craneales y el
desarrollo de las claviculas, ademas de anomalias dentales y vertebrales. El objetivo de este manuscrito fue reportar
el caso de una paciente con DCC que presentd un queratoquiste odontogénico (QQO) intrasinusal. Presentamos el
caso de una paciente de 81 afos, diagnosticada en su nifiez con DDC, que consultdé por un desajuste protésico y
molestias en relacién a la zona del seno maxilar derecho. Clinicamente se observé desajuste de la prétesis y aumento
de volumen de margenes poco definidos en la zona maxilar derecha, color rosa coral; que se extendia por todo el
margen hemimaxilar derecho hasta el fondo de vestibulo; doloroso a la palpacion, con un mes de evolucién. Se solicitd
CBCT, con el que se pudo verificar la presencia de un desarrollo tumoral de contenido similar a denticulos, ubicado en
la totalidad del seno maxilar derecho; extendiéndose hasta el piso de la cavidad nasal y orbitaria. Se establecid la
hipotesis diagndstica de “odontoma compuesto”. Se le intervino quirdrgicamente, bajo anestesia general, realizandose
una excision de la lesion; la que era de margenes definidos, con cambios de coloracién en tonos oscuros, con la
inclusiéon de tres piezas dentarias; de aspecto maligno. Se logré enucleacién completa, dejando remanente 6seo
limpio. La pieza fue enviada a estudio histopatolégico. En informe histopatoldgico, describio la presencia de una lesion
quistica con pared compatible con queratoquiste.
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INTRODUCCION

Las displasias esqueléticas son enfermeda-
des poco frecuentes, de origen genético, cuyo diag-
nostico se basa casi exclusivamente en elementos
clinicos y radiolégicos. Son de evolucion crénica,
muchas veces progresivas, y no existe tratamiento
curativo (Krakow, 2015). Una de ellas, es la displasia
cleidocraneal (DCC), la que puede presentarse des-
de una forma clasica, con retraso de cierre de las
suturas craneales, claviculas hipoplasicas o
aplasicas y anormalidades dentarias; a una forma
leve en que solo se presentén alteraciones denta-
rias (Golan et al., 2000).

El 94 % de pacientes con DCC presentan dien-
tes supernumerarios, retraso en la exfoliacion de

dientes temporales y alteracion en la erupcién de
los dientes permanentes (Golan et al., 2003; Bufalino
et al., 2012). Ademas, son mas propensos a desa-
rrollar una mordida invertida y formar quistes alre-
dedor de los dientes supernumerarios (McNamara
et al., 1999). También se ha descrito retrusién del
tercio medio facial y prognatismo mandibular acom-
pafiado de baja estatura (Farrow et al., 2018).

El tratamiento odontoldgico de estos casos,
involucra la desinclusion temprana de los dientes
retenidos para prevenir la aparicion de patologia con-
comitante a las inclusiones dentarias. En general
mas del 90 % de los supernumerarios se ubican en
maxilar; y solo un 25 % de estos, erupcionan por lo
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que comunmente permanecen incluidos y requiren
extraccion (Klein et al., 2013). Una alta incidencia
de dientes supernumerarios es encontrada en pa-
cientes con fisura palatina, asi como también en mas
de 20 sindromes, siendo los mas comunes la DCC
y el sindrome de Gardner (Moore et al., 2002).

El queratoquiste odontogénico (QQO), fue re-
conocido como tumor luego de observar su progre-
sion neoplasica. Esta lesion es unica entre los quis-
tes odontogénicos debido a su aspecto microscopi-
co patognoménico, conducta agresiva y alta tasa de
recurrencia (Wright & Vered, 2017). La OMS los
reclasific6 como lesiones quisticas, argumentando
que una verdadera neoplasia no regresa esponta-
neamente a la descompresion (Wright & Vered).

El objetivo de este manuscrito fue reportar el
caso de una paciente con DCC que present6é un
QQO intrasinusal.

REPORTE DEL CASO

Paciente de sexo femenino, 81 anos, con DCC
diagnosticado en su infancia. Consulté por desajus-
te de la prétesis removible maxilar y dolor de un mes
de evolucion en la region maxilar derecha. Al exa-
men clinico, se verificé desdentada total superior e
inferior, con una leve asimetria facial y aumento de
volumen de la regién geniana derecha; y ocupacion
parcial del fondo del vestibulo hemimaxilar derecho,
caracterizado por consistencia firme a la palpacién
(Figs. 1a,b).

Se solicitdé un Cone Beam CT bimaxilar, con
el que se logro constatar la existencia de una masa
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quistica de contenido similar a denticulos alojados
en la casi totalidad del seno maxilar derecho (Figs.
2a-c).

Con estas imagenes, se planteé el diagnosti-
co de odontoma compuesto; a pesar de ser ésta una
lesion habitualmente indolora y de localizacién mas
frecuente en sector anterior.

Se decidid intervenir quirirgicamente, para lo
cual se tomaron las medidas de la lesién, como par-
te de la planificacion de la cirugia (Figs. 3a-c).

La paciente fue operada en el pabellén cen-
tral del Hospital Militar de Santiago, Chile; en No-
viembre del afio 2016. En esta oportunidad, bajo
anestesia general y a través de acceso intraoral, se
realizé la enucleacion total de la masa quistica con
margenes de seguridad; extirpando una masa irre-
gular de 4 cm, de margenes mal definidos, colora-
cidn oscura, heterogénea, y no corticalizado con la
inclusion de 3 piezas dentarias. Ademas, se verificé
la presencia de queratina con signos de infeccion.

La masa invadia casi la totalidad del espacio
comprendido entre el margen alveolary el piso de la
orbita derecha (Figs. 4a-f). Por lo que se decidio to-
mar una conducta agresiva y eliminar la lesion total-
mente. Las muestras obtenidas fueron enviadas a
cultivo corriente y analisis histopatoldgico.

Los resultados del estudio hisptopatolégico
fueron: Muestra constituida por tres piezas denta-
rias color marfil, superficie algo irregular,
memelonada, con raiz de superficie anfractuosa,
escasas adherencias a material hematico coagula-
do. Asociado por separado se reconocen paredes
de formacién quistica, en partes rotas paredes fi-

Fig. 1Ay B. Fotografias clinicas
preoperatorias de la paciente,
que permiten evidenciar el maxi-
lar edéntulo y el aumento de
volumen con fondo de vestibu-
lo parcialmente ocupado.
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Fig. 2A, B y C. Tomografia computarizada inicial. Cortes transversal, coronal y sagital respectivamente. Se puede
apreciar los limites del quiste, su relacion con el piso de la orbita, el seno maxilar y la inclusion de multiples piezas.

Fig. 3A, B y C. Tomografia computarizada, en la que se constata las mediciones de la lesion quistica en cortes trans-
versal, coronal y sagital respectivamente.
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Fig. 4 B,C,D,E y F. Secuencia quirargica. Tejidos blandos y calcificados (D). Pieza quirtrgica (E). Hemostasia y cierre (F).
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nas, anfractuosas, color pardo grisaseo, la cual al-
canza a 3 X 2 cm en eje mayor y es de consistencia
elastica. Su superficie interna es algo trabeculada,
pardo grisacea. La conclusién del estudio
histopatoldgico fue: “aspecto histoldgico concordante
con pared de queratoquiste, asociado a tres piezas
dentarias de histoarquitectura preservada; sin evi-
dencias de elementos con caracteres de malignidad”.

Tras un seguimiento de dos anos, la paciente
se encuentra en buenas condiciones generales,
asintomatica y sin signos de recidiva de la lesion .

DISCUSION

Se realizé una busqueda sistematica de la li-
teratura relacionada en la base de datos MEDLINE,
utilizando el buscador PubMed, con los términos
"cleidocranial dysplasia"[MeSH Terms], “Odontogenic
Cyst” [MeSH Terms], “Odontogenic Cysts”,
Keratocysts, Keratocyst, Odontoma, Impacted Tooth,
Teeth, Impacted, Impacted Teeth. Se utilizaron ade-
mas los operadores booleanos AND y OR para ge-
nerar las estrategia de busqueda; a las que se apli-
caron posteriormente los filtros: estudios en huma-
nos e idioma inglés. Esto, permitié recuperar 133
estudios relacionados; de los cuales, tras la lectura
de los titulos; luego de los resumenes; y por ultimo,
de los extensos; se descartaron 113. Por ende, esta
discusioén se realizé con base en los 20 articulos fi-
nalmente seleccionados.

La DCC es un sindrome que presenta varia-
das anomalias a nivel maxilofacial, dentro de las cua-
les la presencia de piezas supernumerarias €s una
situacion comun (Golan et al., 2003; Bufalino et al.).
La paciente fue diagnosticada en su nifiez con este
sindrome; y al consultar, se realizé una hipétesis
diagnostica de odontoma compuesto dado a la pre-
sencia de dientes en la lesion.

Los odontomas compuestos son considerados
malformaciones del desarrollo del tejido dentario. Se
forman de esmalte y dentina; y pueden tener canti-
dades variables de cemento y pulpa. Tambien se des-
criben como un conglomerado de pequefias estruc-
turas similares a dientes (Bordini et al., 2008). Se pre-
senta con mayor frecuenca en mujeres y la edad de
aparicion es alrededor de los 23 afios. Se ubican de
preferencia en el maxilar superior, generalmente en
la region anterior. Se asocian a dientes no
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erupcionados en la mayoria de los casos.
Radiograficamente, se observan como una imagen
radiopaca irregular, compuesta por multiples
radiopacidades, rodeado por un halo radiolucido.
Histologicamente esta lesion esta compuesta por va-
rios denticulos pequefios, de diferentes grados de di-
ferenciacion (Bereket et al., 2015).

El odontoma compuesto es de crecimiento len-
to y asintomatico, por ello son generalmente diag-
nosticados mediante examenes radiograficos de ru-
tina, alrededor de la segunda y tercera década de
vida (Amado Cuesta et al., 2003). Si no aparecen sig-
nos ni sintomas, esta lesién puede permanecer en el
hueso muchos afios sin producir manifestaciones cli-
nicas, tales como formacion de quistes dentigenos o
quiste odontogénico epitelial calcificante (Fernandes
et al., 2005). El tratamiento de eleccion para estos
casos es la enucleacion simple de la lesion, siendo
un tratamiento conservador (Boffano et al., 2012).

Por su parte los QQO, se caracterizan
clinicamente por ser lesiones Unicas, y ubicarse fre-
cuentemente en la rama y angulo mandibular. Por lo
general son asintomaticos y se descubren en exa-
menes radiograficos de rutina. En lesiones de mayor
tamano, pueden desplazar la posicién de algunos
dientes, aparecer inflamacion debido a la expansién
de la cortical (por drenaje espontaneo del contenido
quistico); y presentarse con dolor en casos de infec-
cion (Maurette et al., 2006). Se ha descrito que el 38
% de los casos se presentan con inflamacion, dolor y
descarga. (Fernandes et al.). Se observa
mayoritariamente en mujeres, entre los 20 y 40 anos
(Kolokythas et al., 2007).

El aspecto radiografico de éstas lesiones es
variable, pudiendo presentarse como un area
radioluicida unilocular o multilocular, generalmente con
limites bien definidos, con o sin la presencia de un
aro esclerético periférico (Omura et al., 1997). Existe
evidencia respecto que las lesiones multiloculares se
encuentran en sujetos de mayor edad, sugieriendo
la posibilidad que las uniloculares pudiesen progre-
sar a multiloculares. Los QQO que afectan al maxi-
lar, son mas frecuentes en individuos jovenes, y son
habitualmente uniloculares (MacDonald-Jankowski &
Li, 2010).

Los queratoquistes presentan una tasa de
recurrencia promedio del 25 %. Debido a esto, es
necesario realizar resecciones con margenes de se-
guridad y un riguroso seguimiento post operatorio cli-
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nico y radiografico. En ocasiones estos quistes se
asocian a dientes incluidos o impactados. La eviden-
cia apoya la tesitura que pueden presentarse hasta
en un 27 % de los casos; y que esta patologia es 5
veces mas frecuente en mandibula que en maxilar; y
que en el 30 % de estos casos, afecta mas de un
area anatomica, generalmente cuerpo, anguloy rama
mandibular. Se ha observado que QQO en relacion a
tejido dentario, presentan mayor riesgo de recurrencia
(Sanchez-Burgos et al., 2014).

En este caso, durante el acto quirurgico se de-
tectd que la lesion tenia un tamafio mayor al detecta-
do imagenoldgicamente, con limites poco claros y ca-
racteristicas de malignidad; por lo cual fue necesario
realizar una reseccion mas agresiva y un curetaje de
la zona, para lograr eliminar todo el tejido que confor-
maba esta lesion. La histologia fue de queratoquiste;
por ende, se traté de un QQO intrasinusal asociado a
dientes incluidos.

En una investigacién realizada por Mortazavi
& Baharvand (2016) se obtuvo que las lesiones mas
frecuentes asociadas a dientes impactados eran el
ameloblastoba uniquistico, fibrodontoma
ameloblastico, tumor odontogénico adenomatoide,
odontoma y quistes dentigenos. En contraste, las de
menor prevalencia de asociacion fueron los quistes
odontogénicos calcificantes y queratoquiste. El dien-
te mas frecuente que presentd lesiones fue el tercer
molar madibular, excepto para tumores
odontogénicos adenomatoides, quistes odontogé-
nicos calcificantes y odontomas compuestos, que
tuvieron de preferencia dientes del sector anterior
maxilar (Mortazavi & Baharvand). Este mismo estu-
dio reveld que el quiste odontogénico calcificante,
ameloblastoma, queratoquiste odontogénico y el tu-
mor odontogénico epitelial calcificante, tienen dos
picos temporales de aparicién: en la juventud, y edad
mediana o mayor (Mortazavi & Baharvand).

Es imprescindible tomar en cuenta que la pre-
sencia de dientes supernumerarios pueden propiciar
la formacion de otras patologias como quistes
(McNamara et al.); y que existe evidencia respecto
que la mayoria de los QQO se asocian a dientes no
erupcionados (MacDonald-Jankowski & Li).

Es necesario prestar principal atencion a las
anomalias producidas por la DCC, que pueden con-
llevar o ser un factor predisponente para el desarro-
llo de tumores o quistes en la zona de los huesos
maxilares.
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ABSTRACT: Cleidocranial dysplasia (CCD) is an
uncommon autosomal dominant disorder that mainly
involves bones that ossify via the membrane, affecting the
closure of cranial fontanels and the development of the
clavicles, as well as presenting dental and vertebral
anomalies. The aim of this manuscritpt was to report a
case of a patient with CCD who presented an intrasinusal
odontogenic keratocyst.We present an 81-year-old female
patient, diagnosed with this syndrome in childhood, who
comes to our service for a prosthetic misalignment and
discomfort of the right maxillary sinus area. Clinically, there
was a mismatch of the prosthesis and an increase in the
volume of undefined margins under it, coral pink color,
which extended all over the right hemimaxillary margin to
the bottom of the vestibule, painful on palpation, with a
one month evolution. A CBCT was requested, which
revealed the presence of a tumor development with content
similar to denticles, located in the entire right maxillary
sinus, extending to the floor of the nasal and orbital cavity.
The diagnostic hypothesis of "compound odontoma" was
established. The patient was operated on in the central
ward, under general anesthesia performing the excisional
biopsy of the lesion, which showed changes in coloration
in dark tones, with defined edges, with the inclusion of three
teeth showing malignancy aspects. Complete enucleation
was achieved, leaving tumor-free clean bone remnant. In a
histopathological report, the presence of a keratocyst wall
was described, which is not very compatible given the
appearance of the lesion, the presence of the dental pieces
included in it, and the behavior of the lesion.

KEY WORDS: "Cleidocranial dysplasia”[MeSH
Terms], “Odontogenic Cyst” [MeSH Terms],
“Odontogenic Cysts”, Keratocysts, Keratocyst,
Odontoma, Impacted Tooth, Teeth, Impacted, Impacted
Teeth.
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