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RESUMEN

Introduccion: El Sindrome de Silver-Russell se considera una enfermedad rara por su escasa
frecuencia. Su diagndstico se basa en las siguientes caracteristicas: crecimiento intrauterino
retardado, estatura baja, poco peso, cara triangular, micrognatia, anomalias dentales frente amplia
y boca ancha con ambas comisuras labiales dirigidas hacia abajo. Presentaciéon del caso: Se
presenta al Posgrado de Ortodoncia de la Universidad Auténoma de Nuevo Ledn un paciente
masculino de 11 afos de edad diagnosticado con Sindrome de Silver-Russell. En su diagndstico
es un paciente masculino con tendencia braquifacial y Clase | esqueletal, con clase | molar, clase I
canina de lado derecho e indeterminada del lado izquierdo, incisivos superiores e inferiores
retroinclinados, con un overjet de 7.4 mm y un overbite de 2 mm. Al analisis clinico y radiografico
se observa ausencia de los incisivos centrales inferiores. Como plan de tratamiento se indica
colocacion de aparatologia fija Roth slot .018, extracciones de 1.4 y 2.4; y sustitucién dentaria para
el reemplazo de los incisivos centrales inferiores. Al final del tratamiento, se obtuvo una buena
forma de arco y oclusién funcional. El paciente fue referido para la realizacién de un recontorneo
gingival de incisivos superiores e inferiores y su posterior restauracion de las piezas 3.3, 3.4, 4.3y
4.4, y asi lograr completa funcionalidad y estética. Conclusiones: Al iniciar un tratamiento de
ortodoncia en edad temprana se logra una buena correccién dental y maxilar incluyendo la
rehabilitacion dental si el caso lo requiere.

1. INTRODUCCION

El Sindrome Silver-Russell se considera una enfermedad rara por su escasa frecuencia." Es un
desorden clinicamente y genéticamente heterogéneo. Se caracteriza por retraso severo en el
crecimiento Erenatal/posnatal, facies caracteristicas, asimetria esqueletal y otras anormalidades
congénitas. 9

Fue descrito independientemente por Silver en el afio de 1953 quien enfatizé la baja estatura y la
“hemi-hipertrofia congénita” de estos nifios y Russell, que en 1954, se enfocd en reportar el
“enanismo intrauterino” y la “disostosis craneofacial” asociado a este sindrome.®@

De acuerdo al libro de Gorlin, el paciente con Silver-Russell presenta una baja estatura prenatal y
posnatal, facies triangulares, asimetria corEoraI, variaciones en el patron del desarrollo sexual,
pigmentaciones “café-au-lait” y clinodactilia.®

La etiologia es desconocida y parece ser heterogénea. La literatura discute la base genética de
este sindrome, pero a pesar del reciente progreso en este campo, el diagndstico aun se basa en el
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fenotipo clinico. Se sugiere que existe una traslocacion en el cromosoma 17, mientras y% otros
autores hablan del cromosoma 7 como el cromosoma clave involucrado en la enfermedad.®®

La facie se caracteriza por pseudohidrocefalia debida a lo pequefio de la cara. La frente es
prominente y la cara triangular con el mentén pequefio en el 65% de los casos.® Otras
caracteristicas craneofaciales ademas de la cara triangular son: altura facial posterior disminuida,
labios evertidos y retrognatia mandibular.”®

Segun Bergaman et al, las caracteristicas dentales mayormente encontradas son la microdoncia,
hipodoncia, apifiamiento debido a los maxilares pequefos y un paladar profundo. También se ha
encontrado retraso en el desarrollo dental y algunas alteraciones en el desarrollo del esmalte. La
ausencia de incisivos laterales y segundos premolares es frecuente en este tipo de pacientes.m

El diagnostico diferencial del Sindrome Silver-Russell incluye sindromes donde su caracteristica
principal es el enanismo, como: 3M con retraso en el crecimiento intrauterino, Sindrome de Turner,
Sindrome de Fanconi, Ataxia telangiectasia, Y otros disturbios metabdlicos, cromosomales y
endocrinos que puedan presentar estatura baja.( )

El diagnéstico temprano de los pacientes con Silver-Russell facilita las etapas del tratamiento
odontoldgico y brinda mas opciones de tratamientos ortodénticos. Debido a las caracteristicas
craneofaciales de este tipo de pacientes, el realizar cambios esqueletales contribuye en el
tratamiento de ortodoncia y colabora para lograr exitosamente la oclusion éptima y un perfil
ortognatico.

Los tratamientos dentales en casos de pacientes con agenesia de incisivos laterales incluyen el
cierre de espacios por medio de ortodoncia, colocacién de una restauracion fija, un implante dental
y el autotranplante de alguna pieza en desarrollo.”) Antes de tomar una decision es necesario
considerar los demas aspectos del caso, de acuerdo con Zachrinson et al"”, una de las principales
ventajas del cierre de espacios por medio de ortodoncia en pacientes jévenes con agenesia de
laterales y su maloclusion correspondiente es la permanencia del resultado final y la posibilidad de
completar el tratamiento a edades tempranas.

En el presente trabajo se expone el manejo ortoddntico de un paciente masculino de 11 afos de
edad diagnosticado con el Sindrome de Silver-Russell y con presencia de agenesia de incisivos
laterales.

2. PRESENTACION DEL CASO CLINICO

Se presenta al Posgrado de Ortodoncia de la Universidad Auténoma de Nuevo Ledn un paciente
masculino de 11 afios de edad referido de la clinica de Odontopediatria para comenzar con su
tratamiento de ortodoncia.

Su historia clinica revela la presencia del Sindrome de Silver-Russell, que fue diagnosticado desde
su nacimiento. Durante la examinacion clinica, el paciente presenta caracteristicas tipicas como
baja estatura, cara triangular, asimetria facial, mandibula pequefa y retrusiva entre otros.

Todos los registros de ortodoncia, como modelos de estudio y radiografias, fueron tomados y
analizados. Dando como diagnostico esqueletal a un paciente Clase | equeletal, braquifacial con
perfil convexo (Fig. 1 y 2). Dentalmente el paciente se presenta en denticion mixta con presencia
del 5.3, 5.4, 5,5 y 6.5, observandose una Clase | molar, Clase |l canina de lado derecho e
indeterminada de lado izquierdo con incisivos superiores e inferiores retroinclinados, una
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sobremordida horizontal de 5.6 mm y una sobremordida vertical de 6.8 mm (Fig.3). En la
radiografia panoramica se observa la ausencia congénita de los incisivos laterales inferiores, signo
que frecuentemente se observa en pacientes con esta condicion (Fig. 2).

Fig. 1: Fotografias extraorales pre-tratamiento

Fig. 2: Registros radiogréficos pre-tratamiento

Fig. 3: Fotografias intraorales pre-tratamiento

El tratamiento se llevé a cabo en dos fases. La fase 1 del tratamiento tenia como objetivo
monitorear la erupcion adecuada de las piezas dentales faltantes, asi como comenzar a alinear y
nivelar y a realizar el cierre de espacios anteroinferiores hacia mesial, para asi sustituir los laterales
inferiores por los caninos y lograr una estabilidad oclusal y periodontal adecuada. La alineacion y
nivelacién se llevo a cabo con aparatologia fija Roth slot .018”.

La fase 2 del tratamiento involucré una revaloracién del caso. En este punto se decide hacer la
extraccion de los primeros premolares superiores (1.4 y 2.4) para eliminar la Clase Il canina. Se
continua con la alineacion y nivelacion y la retraccion de los caninos, el detallado y finalmente la
retencion (Fig.4).

Fig. 4: Fase 2 del tratamiento
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El tratamiento tuvo una duraciéon de 3 afios 2 meses, consiguiendo una buena forma de arco y
oclusién funcional obtenida por la intercuspidacion del canino superior con el primer premolar
inferior, ademas de guia anterior adecuada (Fig.5 y 6).

Fig. 5: Fotografias extraorales e intraorales finales

Fig. 6: Radiografias finales

Al finalizar el tratamiento ortoddntico, el paciente fue referido al Departamento de Periodoncia para
la realizacion de un recontorneo gingival de incisivos superiores e inferiores y al Departamento de
Restauradora para la adecuada restauracién de las piezas 3.3, 3.4, 4.3 y 4.4 y asi lograr la
completa funcionalidad y estética dentofacial.

3. CONCLUSIONES

El iniciar un tratamiento de ortodoncia en edad temprana, especialmente en pacientes
diagndsticados con alteraciones craneofaciales como las descritas en el Sindrome Silver-Russell,
proporciona al ortodoncista mas opciones terapéuticas y ayuda a poder lograr una buena
correccion dental y maxilar.
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