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Sindrome del incisivo central maxilar Gnico:
reporte de caso

Single maxillary central incisor syndrome: case report

Sindrome do incisivo central maxilar unico: relato de caso
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Resumen

El sindrome del incisivo central maxilar Uinico es una rara alteracion en el desarrollo y formacion
de 6rganos ubicados principalmente en la linea media; el cual ocurre de manera temprana entre
los dias 35 al 38 de vida intrauterina. Su etiologia es desconocida, aunque se ha asociado a dele-
ciones de los cromosomas 7 (7q.36.1) y 8, y a mutaciones en el gen Sonic Hedgehog. Presenta una
prevalencia de 1/50.000 nacidos vivos y aunque es una anomalia poco frecuente del desarrollo
craneofacial, su diagnoéstico y tratamiento temprano son importantes para los odontélogos ge-
nerales o especialistas ya que puede ser un signo de otras anomalias congénitas o del desarrollo
graves. Por lo tanto, el objetivo de este caso es reportar la fase inicial de tratamiento en un nifio
con el sindrome de incisivo central maxilar tinico quien no habia sido diagnosticado anteriormen-
te con este sindrome.

Caso Clinico: Paciente masculino de 10 afios de edad, procedente de Jamundji, Valle del Cauca-
Colombia. Reporta ausencia de 6rgano dentario superior. En el examen intraoral se observa un
incisivo central Unico sobre la linea media del maxilar, ausencia de frenillo labial y papila incisiva,
paladar oval y retrognatismo mandibular. Fue tratado en una primera fase con ortopedia funcio-
nal maxilar para mejorar la clase Il y esta a la espera de iniciar la segunda fase de tratamiento con
ortodoncia.

Conclusiones: El sindrome de incisivo central maxilar inico es un sindrome poco frecuente el
cual conlleva multiples afecciones que interfieren en el normal desarrollo y crecimiento de es-

tructuras anatémicas.

Palabras clave: Sindrome del incisivo central maxilar inico, Malformacion craneofacial,
Anomalia congénita, Incisivo unico.
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Abstract

Single maxillary central incisor syndrome is a
rare alteration in the development and forma-
tion of organs located mainly in the midline;
which occurs early between days 35 to 38 of
intrauterine life. Its etiology is unknown, al-
though it has been associated with deletions
of chromosomes 7 (7q.36.1) and 8, and muta-
tions in the Sonic Hedgehog gene. It has a pre-
valence of 1/50,000 live births and although it
is a rare anomaly of craniofacial development,
its early diagnosis and treatment are impor-
tant for general dentists or specialists since
it can be a sign of other serious congenital or
developmental anomalies. Therefore, the ob-
jective of this case is to report the initial phase
of treatment in a child with Single maxillary
central incisor syndrome who had not been
previously diagnosed with this syndrome.
Clinical case: Male patient, 10 years old, from
Jamundi, Valle del Cauca- Colombia. Reports
absence of upper dental organ. Intraoral exa-
mination shows a single central incisor on the
maxillary midline, absence of labial frenulum
and incisive papilla, oval palate and mandi-
bular retrognathism. He was treated in a first
phase with maxillary functional orthopedics
to improve class Il and is waiting to start the
second phase of orthodontic treatment.
Conclusions:Single maxillary central incisor
syndrome is a rare syndrome which involves
multiple conditions that interfere with the
normal development and growth of anatomi-
cal structures.

Resumo

A sindrome do incisivo central superior Uni-
co é uma alteracdo rara no desenvolvimento e
formacgao de 6rgaos localizados principalmen-
te na linha média; que ocorre precocemen-
te entre os dias 35 a 38 de vida intrauterina.
Sua etiologia é desconhecida, embora tenha
sido associada a dele¢des dos cromossomos 7
(79.36.1) e 8, e mutacoes no gene Sonic Hedge-
hog. Tem uma prevaléncia de 1/50.000 nasci-
dos vivos e, embora seja uma anomalia rara do
desenvolvimento craniofacial, seu diagnéstico
e tratamento precoces sdo importantes para
dentistas gerais ou especialistas, pois pode
ser sinal de outras anomalias congénitas ou de
desenvolvimento graves. Portanto, o objetivo
deste caso é relatar a fase inicial do tratamento
em uma criang¢a com sindrome do incisivo cen-
tral superior Unico que ndo havia sido previa-
mente diagnosticada com essa sindrome.
Caso clinico: Paciente do sexo masculino, 10
anos, procedente de Jamundyi, Valle del Cauca-
Colombia. Relata auséncia de 6rgdo dentario
superior. O exame intraoral mostra um Unico
incisivo central na linha média maxilar, ausén-
cia de frénulo labial e papila incisiva, palato
oval e retrognatismo mandibular. Foi tratado
numa primeira fase com ortopedia funcional
maxilar para melhorar a classe Il e aguarda
para iniciar a segunda fase do tratamento or-
todontico.

Conclusdes: A sindrome do incisivo central
superior unico é uma sindrome rara que en-
volve multiplas condi¢des que interferem no
desenvolvimento e crescimento normal das
estruturas anatémicas.

Keywords: Single maxillary central incisor
syndrome, Development, Craniofacial malfor-
mation, Congenital anomaly, Single incisor.

Palavras-chave: Sindrome do incisivo central
superior unico, Desenvolvimento, Malfor-
macao craniofacial, Anomalia congénita,

Introduccion

El sindrome del incisivo central maxilar tnico
(SICMU) es una rara alteracion en el desarrollo
y formacion de 6rganos ubicados principalmen-
te en la linea media; ocurre de manera tempra-
na entre los dias 35 al 38 de vida intrauterina

(), Las caracteristicas principales consisten en
multiples defectos localizados en: los huesos cra-
neofaciales, la via aérea nasal, el cerebro y mayor
riesgo de malformacién y mal funcionamiento
de la hipéfisis ¢, También se ha reportado una
asociacion en el 25% de los casos con estatura
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baja, microcefalia y episodios de epilepsia .
Fue descrito por primera vez por Scott y cols.
como un defecto aislado en 1958U1, En 1976,
Rapport y col. lo asociaron a estatura pequefia y
lo denominaron sindrome Monosuperoincisivo
@) Hall y cols. en 1997 denominaron este sindro-
me como “sindrome del incisivo central maxilar
solitario, baja estatura, atresia coanal/estenosis
medionasal”, el cual ahora se abrevia como “sin-
drome del incisivo central maxilar Gnico” ©. In-
volucra ambas denticiones, tanto decidua como
permanente, y aunque difiere anatdmicamente
del incisivo central “normal”, su raiz y corona son
completamente simétricas (V.

Diagnostico

El diagndstico se puede hacer realizando una
ecografia alas 18 a 22 semanas de gestacion, con
pruebas genéticas en casos familiares, pero rara
vez se hace antes del nacimiento™. Con el conoci-
miento actual de la afeccion, el diagnoéstico debe
realizarse a mas tardar a los 8 meses de edad con
la erupcion del incisivo maxilar temporal ©.
Para definir con precision el diente caracteristico
presente en este sindrome, es necesario detallar
lo siguiente:

-Solitario: el diente presente existe como el inico
diente incisivo central en el maxilar (1,2,9,10).
-Mediano: este diente esta precisamente en la
linea media del alvéolo maxilar (un solo diente
incisivo central presente a uno u otro lado de la
linea media indica que el diente contralateral se
ha perdido por trauma o enfermedad, o no conti-
nuo desarrollandose) (-210-16),

-Maxilar: este diente caracteristico se presenta
Unicamente en el maxilar y no en la mandibula
(1,2,8,10-16).

-Incisivo central: el diente es un incisivo central,
aunque la corona se presente de forma inusual
y no es un diente supernumerario (mesiodens)
(19). De ahi el acrénimo sindrome SICMU ©:10.1¢-
18,20)

Diagnéstico diferencial

No se conocen otras condiciones en las que se

presente esta forma caracteristica de diente inci-

sivo. Una de las tres formas de obstruccién nasal
y baja estatura estara presente en la mayoria de
los casos. El SICMU debe considerarse un predic-
tor de Holoprosencefalia (especialmente si ade-
mas se presenta microcefalia e hipotelorismo) ©.

Aunque generalmente la afectacion es leve, los
pacientes con SICMU pertenecen al espectro Ho-
loprosencefalia y corren el riesgo de tener hijos
con formas mas graves de esta alteracién. Por lo
tanto, un diagnostico molecular y asesoramien-
to genético es importante para los pacientes con
SICMU y sus familias @2,

Etiologia y epidemiologia

Su etiologia es desconocida, aunque se ha asocia-
do a deleciones de los cromosomas 7 (7q.36.1)
y 8, y a mutaciones en el gen Sonic Hedgehog
(SHH). Presenta una prevalencia de 1/50.000
nacidos vivos siendo una anomalia poco frecuen-
te, pero no menos importante. No tiene predilec-
cién por género, aunque existe mayor nimero de

reportes en mujeres (% 48 91216.21-25)

El SICMU presenta 5 caracteristicas fenotipicas
propias en las dos denticiones:

1.Filtrum labial ausente con un labio superior en

forma de arco®

2.Un tnico incisivo central superior simétrico
(1,2,5,10,16,20)

3.Ausencia tanto del frenillo labial superior
como de la papila entre los incisivos centrales
superiores ®

4.Fusién parte anterior de la sutura palatina ®

5.Presencia de una protuberancia ésea en la mi-
tad del paladar ©.

Tratamiento

La Academia Americana de Odontologia Pedia-
trica (AAOP) reconoce la importancia del correc-
to manejo del desarrollo y de la oclusién durante
los primeros afios de vida. Asi, es posible estable-
cer un nivel mayor de bienestar en los lactantes,
nifios y adolescentes ¢?%, Para el logro de tales
objetivos, es necesario un diagndstico temprano
y un manejo multidisciplinario , donde se in-
cluyen las especialidades de: Odontopediatria,
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Ortopedia maxilar, Ortodoncia, Periodoncia y en
algunos casos Cirugia Maxilofacial. Dentro de las
opciones de tratamiento reportadas en la lite-
ratura se encuentran: Ortopedia funcional para
manejo de la maloclusién clase II ), expansion
rapida palatina %29, distalizacién de la zona
posterior para abrir espacio anterior con orto-
doncia y colocar, posteriormente, un implante
reemplazando el incisivo faltante ¢57142126) Qtra
opcion de tratamiento reportada incluye realizar
autotransplante de un drgano dental, por ejem-
plo, premolares, seguido de la mimetizacion del
diente trasplantado y reemplazar el incisivo fal-
tante @7), Una opcion més radical es la realizacién
de la exodoncia del incisivo central unico, cierre
de espacios con ortodoncia y posterior rehabili-
tacion de los incisivos laterales con coronas cera-
micas y mimetizacién de caninos ©.

Por lo tanto, el objetivo de este caso es reportar
la fase inicial de tratamiento en un nifio con SIC-
MU quien no habia sido diagnosticado anterior-
mente.

Se presenta el siguiente caso de SICMU el cual
tiene una etiologia familiar.

Descripcion del caso clinico

Paciente masculino de 10 afios de edad, peso 23
Kg., estatura 123 cm., procedente de Jamundji,

Valle del Cauca- Colombia. Asiste a consulta, en
compaiiia de su tia, responsable del menor, quien
refiere como motivo de consulta: “Mi sobrino
tiene un solo diente adelante”. Al interrogatorio
refiere: El nifio es el segundo hijo de tres emba-
razos llevados a término; Antecedentes familia-
res, tia paterna padece diabetes, hipertension y
cancer sin especificar. Antecedentes personales
no reporta; la tia refiere que el nifio, en la denti-
cion decidua también presenté un solo incisivo
central superior. Ademas, relata que sus otros
dos hermanos presentan el mismo problema. Al
examen extraoral se observa que la linea media
no coincide con la punta de la nariz, ni con el cen-
tro del mentdn; no presenta filtrum labial, el pla-
no bipupilar no es paralelo a la linea comisural;
existe incompetencia labial; orejas de tamafio,
proyeccion e implantacion aumentadas. (Figura
1) En el examen intraoral se observa un incisivo
central tnico sobre la linea media del maxilar,
ausencia de frenillo labial y papila incisiva, pa-
ladar oval y maloclusién clase II con proinclina-
cién de incisivo central. (Figura 2 a, by c).

Se realizan estudios complementarios: modelos
de estudio, radiografias panoramica y lateral de
craneo, fotos extra e intraorales, para realizar un

correcto diagnéstico e el iniciar tratamiento.

Figura 1: Fotografia extraoral del paciente de frente donde se observa alteraciones a nivel de linea
media y asimetria facial
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Figura 2: Fotografias intraorales

A. Vista de frente donde se observa la presencia de un incisivo maxilar inico y mordida profunda.
B. Vista oclusal donde se observa ausencia de papila interincisiva. C. Vista lateral donde se observa el
retrognatismo mandibular que presenta el paciente.

La radiografia panoramica (Figura 3) mostré un  conducto radicular. No se observa formacion o
incisivo Gnico maxilar con una solaraizy unsolo  impactacién del otro incisivo central.

Figura 3: Radiografia Panoramica donde se observa ausencia del germen del incisivo central faltan-
te, descartando impactacion de este

En la Cefalometria De Lavergne Y Petrovick, rea-  rotaciéon mandibular neutra, maxilar mayor que
lizada tomando como referencia la radiografia  la mandibula, relacién distal anteroposterior con
lateral de craneo (Figura 4) el paciente tiene: relacién vertical normal (R2DN).

Figura 4: Radiografia lateral de craneo donde se observa proinclinacién de incisivos superiores y
disminucion de la longitud mandibular
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Para ver la necesidad de espacio en los arcos
superior e inferior, se realizaron los analisis de
Pont (espacio transversal) en el cual se obtuvo
que el paciente presenta déficit de espacio tanto
en la zona anterior como en la posterior en los
dos arcos. En el andlisis de Moyers (espacio para
erupcion de caninos y premolares), paciente pre-
senta déficit de espacio solo en el arco inferior.

Con el estudio de la cefalometria se obtuvo que el
paciente presenta:

-Perfil retrognatico
-Retrognatismo mandibular

-Rotacion mandibular en sentido de las maneci-
llas del reloj

-Crecimiento vertical

-Clase Il dental y esquelético

-Longitud mandibular corta

-Patrén dolicofacial

-Incisivos superiores proinclinados y protruidos
-Overjet y overbite aumentados

-Mordida profunda

En base a los estudios realizados, se concluye
el diagnostico de Sindrome del Incisivo Central
Maxilar Unico.

Debido al compromiso funcional y estético del
paciente se realiza plan de tratamiento que inclu-

ye dos fases. La primera fase tiene una duracion
aproximada de 1 afio en la que se coloca apara-
tologia ortopédica maxilar. Para la segunda fase
se da dos opciones de tratamiento que tienen la
finalidad de reemplazar el incisivo ausente.

FASE 1:

1. Ortopedia maxilar con Simoes Network 1
(SN1), para aumentar la longitud mandibular y
corregir la Clase II.

FASE 2:

1.0rtodoncia para dar espacio entre el incisivo
central y lateral para la colocaciéon de implante
en reemplazo del incisivo ausente.

2.0rtodoncia para alinear los dientes, cerrar es-
pacios y mimetizar el sector anterior.

La opcidén de la ortopedia fue aceptada por la re-
presentante del menor y se estd a la espera de
definir la segunda fase de tratamiento debido al
factor econémico.

La fase 1 se inici6 el 8 de junio del 2021, se cit6 al
paciente a controles mensuales durante 6 meses.
En diciembre del 2021 se realizé control fotogra-
fico donde se observa disminucion en el overjet
y overbite, mejora en el perfil y correccion de la
mordida profunda (Figuras 5 y 6). Actualmente
continua en seguimiento hasta cumplir el afio del

tratamiento.

Figura 5: Fotografia de frente posterior a 6 meses de tratamiento donde se observa mejora en la
mordida profunda, atn persiste el incisivo central en la linea media
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Figura 6: Fotografia lateral posterior a 6 meses de tratamiento donde se observa correccién del
retrognatismo mandibular.

Cabe indicar que el paciente se encuentra en se-
guimiento por la especialidad de Medicina Pe-
diatrica para su tratamiento integral.
Discusion

El SICMU es una alteracion rara que puede pre-
sentarse como un hallazgo aislado o puede estar
asociado con anomalias sistémicas, factores ge-
néticos y ambientales, los cuales alteran la divi-
sién mitdtica normal durante la formacion del
6rgano dental®. Los hallazgos clinicos y radiol6-
gicos, y la ausencia de antecedentes de trauma,
confirmaron que el paciente de este caso clinico
presentaba SICMU®9, Es considerada una altera-
cién rara que puede presentarse como un hallaz-
go aislado o puede estar asociado con anomalias
sistémicas, factores genéticos y ambientales los
cuales alteran la division mitética normal duran-
te la formacion del 6rgano dental ®.

Se puede inferir, en este caso, que la herencia
afecto6 a los 3 hermanos los cuales refirieron las
mismas caracteristicas compatibles con SICMU
tanto en la denticion decidua y permanente; no
se reporto que algun otro familiar presente esta
afectacion.

Existen caracteristicas fenotipicas que son muy
especificas del SICMU, y que son evidentes en el
caso reportado anteriormente como lo son: baja
estatura, deficiencia intelectual, retrognatismo
mandibular, labio superior en forma de arco, fil-
trum poco definido, ausencia de frenillo labial %,

Inger y cols. describen también al incisivo cen-

tral Unico presente en boca con una morfologia
coronal simétrica, no se distingue si es el diente
1.1 0 2.1@7, Sistémicamente, las personas que
presentan este sindrome pueden padecer de en-
fermedades cardiacas, renales, alteraciones en
los 6rganos sexuales, entre otros @, por lo cual,
para este paciente es importante realizar estu-
dios complementarios ya que al momento de la
anamnesis no se habia descartado disfunciones
en los 6rganos involucrados en este sindrome.

El SICMU se caracteriza por presentar maloclu-
sion clase 11, con hipoplasia y rotacion posterior
mandibular®?®. Conforme a lo reportado previa-
mente en la literatura, el andlisis de los exdme-
nes radiograficos realizados en el presente caso
clinico revel6 una clase II esquelética con ten-
dencia a la hiperdivergencia debido al crecimien-
to en la postrotacién mandibular, proinclinacién
de los incisivos superiores e inferiores y perfil
facial cédncavo, por lo cual se requiere manejo in-
tegral, no solo la parte estética sino también la

funcional (37.910.16:20.21)

Diversos procedimientos clinicos han sido repor-
tados para el tratamiento de esta alteracion, una
vez realizado un correcto diagnéstico 37142126),
Dentro de las opciones terapéuticas esta el uso
de aparatologia para ortopedia funcional, como
se realizé en el caso presentado anteriormente,
donde se logré mejorar el tamafio mandibular,
teniendo en cuenta la edad del paciente y el po-
tencial de crecimiento que este presenta. Poste-
riormente, cuando el paciente esté en denticion
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Conclusién MU, pues estos hallazgos pueden ser cruciales
para el correcto diagnoéstico de este sindrome,

El presente caso es un sindrome poco frecuen-

. - . : ue puede pasar desapercibido durante la vida
te el cual conlleva multiples afecciones que in- que p p p

: o del individuo. Un oportuno tratamiento en eda-
terfieren en el normal desarrollo y crecimiento

Lo des tempranas, con el uso de ortopedia funcio-
de estructuras anatémicas, por lo tanto, como

, - . nal, mejorara el prondstico funcional y estético,
odontologos y especialidades a fines, se debe es- ) p y

. . logrando asi una mejor satisfaccion por parte del
tar atentos a las manifestaciones orales del SIC- & J porp

paciente.
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