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CASO CLINICO

Sindrome d€l incisivo central Unico delalinea media del maxilar
y fusion de incisivos centrales per manentes mandibulares:
Reporte de un caso clinico

Dulce Maria Mendoza Velasco,* J Antonio Fragoso Ramirez,%" Adolfo Yamamoto Nagano"

RESUMEN

El sindrome del incisivo central Unico, es una anomalia poco fre-
cuente, la cual se caracteriza principalmente por malformaciones es-
tructurales del macizo craneofacial. La caracteristica clinica mas sig-
nificativa la encontramos en la cavidad bucal, con la presencia de un
incisivo Unico sobre la linea media del maxilar en ambas denticiones
(temporal y permanente). Este reporte clinico describe el caso de un
paciente femenino de 6 afios que se present6 en la Clinica de
Odontopediatria de la Divisién de Estudios de Posgrado e Investiga-
cién de la Facultad de Odontologia de la UNAM, donde radiogréafica-
mente se observé la presencia de un incisivo Unico permanente so-
bre la linea media del maxilar y clinicamente la presencia de otras
anomalias, tales como: ausencia del frenillo labial superior, fusién de
incisivos centrales mandibulares y paladar oval. La presencia del in-
cisivo Unico siempre estara asociada a otras anomalias, tales como:
déficit de la hormona de crecimiento y sindrome triple X; ademas de
considerarse un signo predictor de holoprosencefalia.

Palabras clave: Incisivo central Unico, medial del maxilar.

ABSTRACT

The solitary median maxillary central incisor syndrome is not a
very frequent anomaly, and is characterized mainly by structural
malformations of the craniofacial area. The most significant clini-
cal characteristic is in the oral cavity, with the presence of a
unique incisor enveloped in the half line of the maxillary in both
dentitions (primary and permanent). This report describes a 6 year
old girl with a unique incisor enveloped in the half line of the max-
illary and other abnormalities were detected: absence of the labial
frenulum, fusion of central teeth and oval palate. The presence of
the unique incisor will always be associated to other anomalies,
such as: deficit of growth hormone and Triple X syndrome; be-
sides being considered a holoprosencephaly predictor.

Key words: Solitary median incisor, single median maxillary central incisor.

INTRODUCCION

El sindrome del incisivo Unico de la linea media del
maxilar es una rara condicion, la cual se caracteriza
principalmente por malformaciones estructurales, so-
bre todo a nivel de linea media, y dentro de éstas la
mas significativa es la presencia de un incisivo central
unico en el maxilar.2® Originalmente el nombre de este
sindrome fue proporcionado por Hall y cols. llaméando-
lo “Solitary median maxillary central incisor, short sta-
ture, choanal atresia/midnasal stenosis syndrome”,
pero ahora se acostumbra acortar a la primera parte
del nombre “Solitary median maxillary central incisor
syndrome o sindrome SMMCI”. Hall y cols. citan el es-
tudio retrospectivo realizado por Perks, el cual calcula
gue el SMMCI ocurre en 1:50,000 nifios nacidos vi-
vos; mas frecuente en mujeres que en hombres.®

La etiologia es incierta, las estructuras basicas de
la maxila, incluyendo el alvéolo con la lamina dental y
los gérmenes dentarios, el surco labial y el paladar se

han formado normalmente y parecen haberse desa-
rrollado favorablemente antes de los 35-38 dias, in
utero. Por razones desconocidas, el desarrollo lateral
normal (movimiento) de la maxila y 6rbitas, junto con
otras estructuras en la linea media de esta region, se
hace mas lento o cesa, causando que las laminas
dentales derecha e izquierda se fusionen prematura-
mente en la linea media, evitando la formacién normal
de dos gérmenes dentarios, el hueso alveolar carece
de la sutura intermaxilar y la fosa incisiva parece estar
fusionada prematuramente y en el tejido blando se
observa la ausencia del frenillo labial.*24®
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El SMMCI, asi como otras caracteristicas de este
sindrome, pueden ocurrir probablemente como un he-
cho aislado (pero es posible que algunos casos aisla-
dos reportados como tales, pudieran no haber recibido
un examen pediatrico otorrinolaringoldgico detallado, o
un examen genético).2 Debido a que el incisivo maxilar
Unico no es una anomalia dental aislada, es necesario
examinar al paciente con esta condicion.” Los casos re-
portados por el grupo de Berry en 1984, de holoprosen-
cefalia familiar con SMMCI son compatibles con una
herencia autosémica dominante.® La paciente de Si-
mon y Roberts, de 8 afios de edad, presentaba una his-
toria familiar materna de multiples anomalias congéni-
tas. La nifia presentaba 13 anomalias congénitas, entre
ellas holoprosencefalia y SMMCI, y severas alteracio-
nes neurolégicas.®

En 1981, Dolan reporta alteraciones cromosomicas
en nifios con incisivo central Unico encontrando una
delecion del brazo corto del cromosoma 18 (18-p).°
Massuno reporta dos nifios con incisivo Unico, baja
estatura, hormona de crecimiento en niveles normales
y delecidn en el cromosoma 7q.%°

Encontramos otras asociaciones con anomalias
cromosomicas: r (18), del (7q 36 q ter), del (229q11.2)
y 47 XXX. El SMMCI esta asociado también con sin-
dromes conocidos: CHARGE, VACTERL, VCF, HPE
autosomico dominante y displasia ectodérmica.?

Kjaer y Binner mencionan la presencia de la muta-
cion del gen Sonic Hedgehog (SSH) relacionado con
este sindrome.!

SMMCI se encuentra asociado a holoprosencefa-
lia.* Esta es una enfermedad poco frecuente, la cual
consiste en una serie de anomalias congénitas cere-
brales y del macizo facial, que se generan en estadios
muy tempranos del desarrollo, cuando la placa neural
se pliega sobre si misma y forma el tubo neural, en
donde encontramos una separacion completa del siste-
ma nervioso central en las mitades derecha e izquier-
da.” Ahora se considera que la presencia del incisivo
unico sobre la linea media es un indicador potencial de
que la siguiente generacion padezca holoprosencefa-
lia, de ahi la importancia del reconocimiento temprano
de esta anomalia.t?4

El SMMCI se ha asociado a otros desoérdenes sisté-
micos, tales como: baja estatura, deficiencia de la hor-
mona de crecimiento, micropenia, murmullo sistdlico,
anomalias de las vértebras cervicales, pérdida del oido,
agenesia sacra, epilepsia y sindrome velocardiofacial.
Los desoérdenes craneofaciales son complejos y en algu-
nos casos con malformaciones del I6bulo frontal. En la
morfologia craneofacial de 9 nifias estudiadas por Kjaer
encontro que la base craneal es corta y que existe una
desviacion en la morfologia de la silla turca.**

Otras malformaciones intraorales del SMMCI pue-
den ser: labio hendido, paladar hendido, tvula bifida e
incompetencia velofaringea.>1?

El diagndstico temprano intrauterino se puede realizar
mediante un ultrasonido a las semanas 18-22 o por me-
dio de un cuestionario para encontrar casos en la fami-
lia; pero es raro que el diagnéstico se realice prenatal-
mente. El diagndstico generalmente se realiza a los 7 u
8 meses de edad con la erupcién del incisivo central
temporal superior.? Las condiciones genéticas y endocri-
noldgicas sugieren que el SMMCI puede ser una expre-
sion de una forma leve de holoprosencefalia y requiere
necesariamente de un criterio diagnéstico diferencial.*

Kjaery cols. sugieren, que en el futuro, los criterios
de andlisis de SMMCI, estén sustentados con diag-
noésticos neuropediatricos.*

El tratamiento dental no es otro que el preventivo
para la denticion primaria. El andlisis del desarrollo fa-
cial (incluyendo el desarrollo facial transverso) y la se-
rie fotogréafica, pueden ser incluidos en el examen
dental regular.?

En la denticién permanente puede usarse un apa-
rato que expanda el paladar para proveer suficiente
espacio para que el SMMCI pueda ser movido electi-
vamente hacia un lado de la linea media. Esto provee
espacio para un incisivo central contralateral artificial,
o bien para un implante dental. El SMMCI es recons-
truido usando una carilla, para crear la forma anatomi-
ca en el sitio apropiado.?®

En 1958 Scott reporta el caso de una nifia de 6 afios,
la cual presentaba el maxilar pequefio con un incisivo
central superior Unico, el cual fue extraido para que los
incisivos laterales se desplazaran hacia la linea media.t®

REPORTE DEL CASO

Paciente femenino de 6 afios de edad, originaria y re-
sidente de México, D.F. Acude al Departamento de
Odontopediatria de la Division de Estudios de Posgrado
e Investigacion de la Facultad de Odontologia UNAM,
por presentar miultiples lesiones cariosas, las cuales
nunca habian sido tratadas. En los antecedentes here-
do-familiares, la madre reportd haber padecido rubéola
en el primer trimestre del embarazo. En los anteceden-
tes personales patologicos encontramos que la paciente
es la primera gesta de tres y que al nacimiento presentd
asfixia severa. En el Instituto Nacional de Perinatologia,
se le diagnostico: Microcefalia, dismorfia facial y retraso
psicomotor. Posteriormente se le realizé un estudio gené-
tico donde presento un cariotipo normal.

El examen clinico revel6 marcha atéxica, baja esta-
tura, hipotelorismo, nariz en pico de loro y filtrum poco
definido (Figura 1).
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La exploracion intraoral reveld la presencia de un
incisivo central Unico sobre la linea media del maxilar,
ausencia de frenillo labial y papila incisiva, paladar
oval (Figuras 2a, b, y 3).

Las radiografias mostraron un incisivo Unico maxilar
con una sola raiz y un solo conducto radicular (Figura 4).

En la mandibula se observé la erupcién de los incisi-
vos centrales permanentes fusionados. En la literatura
no se encuentra el reporte de que también los incisivos
mandibulares presenten alguna anomalia, pero en este
caso se encontrd una alteracion de nimero en los inci-
sivos centrales mandibulares (Figura 5).

La radiografia dentoalveolar confirma la fusién de
los incisivos centrales mandibulares, aparentemente
se observa un solo conducto radicular (Figura 6).

La paciente no presentaba ninguna alteracion sisté-
mica que comprometiera su salud al momento del tra-

Figura 1.
Facies
caracteris-
tica de
sindrome
de SMMCI.

Figura 2a.

Figura 2b.
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tamiento dental. Se le realizo profilaxis y posteriormen-
te se llevd a cabo la rehabilitacion dental. Se le hizo én-
fasis a la madre de la paciente en llevar a cabo un pro-
grama de prevencion con aplicaciones tépicas y
enjuagues de fluor.

La técnica Decir-Mostrar-Hacer fue de gran ayuda
al momento del tratamiento dental obteniéndose asi la
cooperacién de la paciente a pesar de su discapaci-
dad intelectual.

DISCUSION

La etiologia puede ser tipo genético o ambiental.
Masuno y cols. sugieren que la delecidn terminal 7q
es una de las causas de SMMCI.*°

Es dificil determinar la patogénesis de ese tipo de
agenesia, sin embargo es obvia la herencia genética.*®

Nanni y cols. reporté un estudio molecular de 13
pacientes con incisivo central maxilar anico, quienes
no presentaban holoprosencefalia. Este grupo de in-
vestigadores estudio dos genes SHH (600725) y SIX3
(603714), cuyas mutaciones han sido reportadas en
pacientes que presentan SMMCI como parte del es-
pectro de holoprosencefalia. En este estudio encontra-
ron una nueva mutacion de pérdida en el gen SHH (11 1
1f;600725.0014) la cual puede ser especifica para el fe-
notipo de SMMCI, ya que esta mutacion no se encuentra
en pacientes con holoprosencefalia ni en controles nor-
males.'* Con base en lo anterior concluimos que con un
estudio de tipo convencional para determinar anomalias
en el cariotipo no es posible detectar los casos de SMM-
CID; y es por esa razén que en el caso especifico de
nuestra paciente tiene un cariotipo normal en donde pro-
bablemente esté afectado el gen SHH.

Hall en su articulo cita a Pfeiffer el cual reporto, en
1969 un paciente con 18-p que presentaba un incisivo
mandibular Gnico y no existia ninguna alteracién en
los incisivos maxilares.® Lo anterior es la Unica refe-
rencia que existe de anomalias dentarias en los incisi-
VOs centrales inferiores.

Figuras 2ay 2b. Fotografias in-
traorales (a. frente, b. oclusal)
en donde se observa la presen-
cia de un incisivo Unico sobre la
linea media del maxilar.
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Figura 3.
Fotografia
intraoral de
frente.
Después
de dos
meses se
observo la
erupcion

del incisivo.

Los reportes coinciden en que los pacientes SMM-

Cl presentan:

» Baja estatura por deficiencia de la hormona de cre-
cimiento (33% de casos)
¢ Deficiencia intelectual (50%)

* Microcefalia (33%)

» Desviacion de la morfologia de la silla turca y la
glandula pituitaria (10-50%)

» Hipotelorismo(45%)

* Nariz pequefia y estrecha

* Hueso nasal corto

» Obstruccion nasal congénita (25%)
» Linea media del labio superior elevada o arqueada,
con una apariencia de pseudohendidura.#1518

¢ Filtrum poco definido

¢ Ausencia de frenillo labial

» Paladar en forma de V

» Ruga palatina media sin papila incisiva.

» Malformaciones en la sutura maxilar superior.*

Figura 4a. Figura 4b.

Figura 5a. Figura 5b.

Figuras 4a y 4b. Radiografias
dentales: a) radiografia dentoal-
veolar, se puede observar la si-
metria del incisivo; b) en la radio-
grafia oclusal se puede observar
perfectamente la ubicacion del
incisivo con respecto al maxilar.
No existe otra alteracion numéri-
ca de los restantes 6rganos den-
tarios.

Figuras 5ay 5b. Fotografias in-
traorales de la zona de los inci-
sivos inferiores: a) vista vestibu-
lar, y b) vista lingual. Con la
flecha, en ambas vistas, se pue-
de observar fusién dental.
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Figura 6.
Radiografia
dentoalveo-
lar de la
zona de los
incisivos
inferiores,
en donde
se obser-
van,
marcados
con una
flecha, los
incisivos
centrales
fusionados.

* Maxilar con una pequefa retrognatia e inclinado
posteriormente

» Lamandibula retrognata e inclinada posteriormente.*

» La corona del incisivo central es simétrica en rela-
cion al eje axial, es decir, no presenta morfologia
de un incisivo central derecho o izquierdo, sino
como un diente constituido de las caras distales de
dos incisivos centrales.**

Las similitudes observadas en las caracteristicas
de la paciente y en la de los casos reportados nos
confirman el diagndstico hecho clinicamente al mo-
mento de la revision.

En este articulo se reporta el caso de un SMMCl y
su manejo odontopediatrico.

CONCLUSIONES

La aparicion de SMMCI generalmente va acompa-
flada de otras anormalidades a nivel del macizo cra-
neofacial, principalmente. Debemos recordar que
para que este sindrome se presente, deben de ocurrir
una serie de eventos o factores alrededor de los dias
35 y 38 de vida intrauterina. En estos casos es muy
importante conocer los factores que pudieron estar in-
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volucrados en el curso del embarazo. Se debe inves-
tigar en la historia clinica de la madre principalmente.

El diagnostico de este sindrome se puede hacer
basandose en la exploracion clinica y el patron gené-
tico del paciente.
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