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Resumen- QObfetivo: Realizar una revisiébn de la literatura
acerca de los tratamientos ortodénticos y quirdrgicos del
sindrome de Apert durante las diferentes etapas de
crecimiento y desarrollo.

Métodos: Se llevé a cabouna blsqueda en las bases de datos
MedLine (PubMed), Science Direct, Scopus y Wiley Online
Library con la combinacion de los siguientes términos:
Syndromiccraniosynostosis, Dental treatment, orthodontic
treatment, Apert Syndrome, surgical treatment, dental care. Se
incluyeronrevisiones sistematicas y de literatura, estudios
retrospectivos, longitudinales y de cohorte, series y revisiones
de caso publicados entre 1990 y 2020 en espariol o inglés; se
excluyeron articulos relacionados con otros sindromes, asf
como estudios en animales. Los articulos fueron
seleccionados seguln su pertinencia y disponibilidad de texto
completo;  hallazgos repetidos  fueron  eliminados;
adicionalmente, se utilizd el sistema bola de nieve en los
articulos seleccionados; la calidad de la evidencia fue
evaluada mediante el sistema GRADE.

Resulfados: 34 articulos fueron incluidos (calidad alta:
2,moderada: 1, baja: 19 ymuy baja: 12). Entre estos, se
identificaron discusiones relacionadas con la etapa de
crecimiento a la que se recomienda realizar los
procedimientos quirlrgicos requeridos para minimizar sus
impactos negativos. La mayorfa de los articulos apoyan el
manejo terapéutico ejecutado por equipos multidisciplinarios.

Conclusiones: Un plan de tratamiento combinado de
ortodoncia y cirugfa ortognatica se presentd como la mejor
opcion para obtener los mejores resultados funcionales y
estéticos para la poblacidon en cuestion. EI momento
adecuado durante el crecimiento y desarrollo de los
individuos para implementar cada fase de tratamiento fue
decidido por cada equipo multidisciplinario.
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Abstract- Objective: Carry out a literature review about the
orthodontic and surgical treatments of Apert Syndrome, during
the different stages of growth and development.

Methods: A search was made in the MedLine (PubMed),
Science Direct, Scopus, and Wiley Online Library databases
with the combination of the following terms: Syndromic
craniosynostosis; Dental treatment; orthodontic treatment;
Apert Syndrome; surgical treatment; dental care. Types of the
study included: Systematic and literature reviews,
retrospective, longitudinal, and cohort studies, series, and
case reviews that were published between 1990-2020 in
Spanish or English; articles related to other syndromes and
animal, or laboratory studies were excluded. The articles were
selected according to relevance and availability of full text;
repeated findings were eliminated; additionally, the snowball
system was used in the selected articles; the quality of the
evidence was evaluated using the GRADE system.

Results: 34 articles were included (High Quality: 2; Moderate:
1; Low: 19; Very Low: 12). Controversies were found related to
the stage of growth to which it is recommended to perform the
required surgical procedures to minimize the negative
impacts. Most of the articles support therapeutic management
by multidisciplinary teams.

Conclusions: A combined orthodontic and orthognathic
surgery treatment plan was presented as the indicated option
to obtain the best possible functional and aesthetic results for
the population in question. The appropriate time during the
growth and development of individuals to implement each
treatment phase was decided by each multidisciplinary team.
Keywords: apert syndrome; orthodontic treatment;
surgical procedures, dental care.

I. [NTRODUCCION

| sindrome de Apert es una anomalia congénita
=== craneofacial de herencia autosémica dominante
e JUE SE€ presenta en 1:65.000 casos de nacidos
vivos (1). Su etiologia se asocia con una mutacion en el
receptor 2 del factor de crecimiento de fibroblastos, la
cual se encuentra en el cromosoma 10926 en dos
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codones adyacentes que codifican para
serina(755TCG) y prolina(758CCT) (2).
Clinicamente, se caracteriza por presentar

afectaciones sistémicas, craneomaxilares y funcionales
como enfermedades cardiovasculares, obstruccion de
vias respiratorias, sindactilia en ambas extremidades,
hidrocefalia, craneosinostosis(3), turribraquicefalia(4),
retrusion de la parte media de la cara, hipertelorismo y
exoftalmia, asi como alteraciones dentales vy
oclusales(3).

El marcado compromiso craneomaxilar, antes
mencionado, implica que para su manejo debe
disponerse de un equipo multidisciplinario que incluye,
entre otras especialidades, neurocirujanos, cirujanos
plasticos, cirujanos maxilofaciales y ortodoncistas. Los
protocolos de manejo varian; mientras algunos autores
senalan que el avance del tercio medio facial es
conveniente realizarlo de manera temprana,otros
argumentan quehacerlode esta formatiende a requerir
procedimientos  secundarios y algunas veces
terciarios(5-7).

Es relevante determinar las consecuencias de
las alternativas terapéuticas reportadas en la literatura y
el momento de su implementacion, poniendo a
disposicidon una herramienta que oriente a los
profesionales para decidir las alternativas de
tratamiento y el mejor periodo para ejecutarlas (8). El
objetivo del presente trabajo esrealizar una revision de
literatura acerca de los tratamientos ortodénticos vy
quirdrgicos del sindrome de Apert durante las diferentes
etapas de crecimiento y desarrollo.

II. METODOS

a) Tipo de revisién: Revision narrativa de la literatura

La busqueda de articulos se efectué en las
bases de datos MedLine (PubMed), Science Direct,
Scopus 'y Wiley Online Library. Se utilizaron
combinaciones de los terminus MeSH Syndromic
craniosynostosis and Dental treatrment, and orthodontic
treatment y Apert Syndrome and orthodontic treatment,
and surgical treatment, and dental treatment, and dental
care.Los tipos de estudio considerados fueron
revisiones sistematicas y de literatura, estudios
retrospectivos, longitudinales y de cohorte, series y, por
ultimo, revisiones de caso.

b) Criterios de inclusion

- Articulos con fecha de publicacion entre1990 vy
2020 en idioma inglés o espanal.

- Estudios que relacionen la edad del paciente con
sindrome de Apert y las alternativas de tratamiento
implementadas.

- Estudios que involucren pacientes con sindrome de
Apert y que hayan recibido tratamiento, sin
restricciones de edad.

- Estudios que enfoquen su tratamiento en el area de
ortodoncia y cirugia oral y maxilofacial.

© 2022 Global Journals

- Estudios que presenten el desenlace vy
consecuencia de la alternativa utilizada. Esto
teniendo en cuenta recidiva, eficiencia y menor
cantidad de intervenciones.

c) Criterios de exclusion

- Se excluyeron articulos que especificamente
presentaran alternativas de tratamiento a otro
sindrome asociado con craneosinostosis u otra
forma de craneosinostosis.

- Se excluyeron estudios en
laboratorio.

La seleccién de articulos se realizd en tres
fases (Figura 1):

1. Observacion de los titulos de los articulos, en
relacion con el objetivo de la revision.

2. Analisis del resumen del articulo, en
correspondencia con el objetivo y propdsito de esta
revision.

3. Revision y evaluacion del articulo en su totalidad.

El estudio fue aprobado por el Comité de Etica
de la Facultad de Odontologia de la Universidad

Nacional de Colombia (Resolucion B. CIEFO-189-2020).

animales o de

[II.  RESULTADOS

Fase 1: las busquedas se efectuaron de acuerdo con
combinaciones booleanas, para un total de 2.506
articulos.De estos, se excluyeron 535 por encontrarse
repetidos.

Fase 2: de 1.971 articulos de la fase 1, se escogieron
523 que guardaban relacibn con el objetivo de
estetrabajo.

Fase 3: de los 523 articulos de la fase 2 se
seleccionaron106. Se descartaron 232,pues no
aportaban de manera especifica a la construccion de
esta revision y 185 porque no contaban con texto
completo gratuito. Asi, se leyeron 106 articulos en texto
completo, de los cuales se excluyeron 80 por no tener
relacion con el proposito de la revision. Finalmente, se
escogieron 26 que si cumplian los criterios de inclusion
propuestos y se utilizé el método de bola de nieve. De
ese modo, se realizd su revision bibliografica, lo que
permitié encontrar ocho articulos adicionales.

El andlisis de la calidad de la evidencia de los
articulos seleccionados se ejecutd utilizando el sistema
GRADE, mediante el cual se clasifica la calidad de la
evidencia (9) (Ver Tabla1). Para ello, en primer lugar, se
toma como consideracion inicial el disefio del estudio,
para posteriormente incrementar o disminuir la
calificacion segun otras variables metodolégicas y sus
resultados. Dos de los autores crearon una matriz de
evaluacion basandose en esta metodologia; en caso de
discrepancia, se procedié nuevamente a revisar el
articulo por ambos autores hasta llegar a un acuerdo.
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Articulos excluidos por no
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de esta revision (n = 80)

Fuente: elaboracion propia.

Figura 1: Diagrama de flujo de busqueda y seleccion de articulos

Resultados

Como resultado de la busqueda fueron
seleccionadas 2 revisiones sistematicas, 5 estudios
retrospectivos, 1 estudio de cohorte retrospectivo, 9
revisiones de literatura, 1 estudio tipo encuesta, 8 series
de casos, 2 estudios de casos y controles, 1 estudio
retrospectivo longitudinal, dos estudios longitudinales,
dos reportes de caso y finalmente 1 estudio prospectivo
(Ver Tabla 1).

De los articulos obtenidos, 1 se enfoca en las
caracteristicas anatomicas de la craneosinostosis, 5 en
las caracteristicas clinicas del sindrome y el tratamiento
en odontologia general, 3 en el desarrollo dental de

estos pacientes, 14 en el tratamiento quirdrgico, 2 en el
tratamiento ortodontico y 9 en un tratamiento integrado
ortodéntico-quirtrgico (Ver Tabla 1).
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Tabla 1: Tipos de estudio, enfoque y calidad de la evidencia

Nivel de
Tipo de estudio Autor/afio Enfoque calidad de la
evidencia
Revision sistematica Lopez-Estudillo et al. 2017 | Caracteristicas clinicas y tratamiento
(10) odontolégico Alta
Saltaji et al.2014 (11) Tratamiento quirdrgico
Estudio retrospectivo Kaloust et al.1997 (12) Desarrollo dental Moderada
Letra et al.2007 (13) Caracteristicas  clinicas y tratamiento
odontolégico Baja
Allam et al.2011(14) Tratamiento quirdrgico
Woods et al.2015 (15) Desarrollo dental
Wery et al.2015 (16) Tratamiento quirdrgico Muy baja
Estudio de cohorte | Oberoietal.2012 (17)
retrospectivo
Revision Vargevik et al.2012 (18) Tratamiento integrado
Fadda et al.2015 (19) Tratamiento quirdrgico
Vilan-Xavier et al.2008 (20) Caracteristicas  clinicas y tratamiento Baja
odontolégico
Hoyos et al.2014 (21)
Ferraro et al.1991(22) Tratamiento integrado
Prahl-Andersen 2005 (23) Tratamiento ortodéntico
Blount et al.2007(24) Caracteristicas anatémicas de la
craneosinostosis Muy baja
Panchal et a/.2003 (25) Tratamiento quirdrgico
Azoulay et al.2020(26) Tratamiento integrado
Estudio tipo encuesta | Susami et al.2018 (27) Tratamiento ortodéntico
Series de casos Fearon et al.2013 (28) Tratamiento quirlrgico
Carpentier et al.2014 (29) Tratamiento integrado Baja
Posnick et al.1995 (30) Tratamiento quirlrgico
Dalben et al.2006 (31) Caracteristicas ~ clinicas y tratamiento
odontolégico
Ko et al.2012 (32) Muy baja
Laure et al.2015(33) Tratamiento quirirgico
Ponniah et al.2008 (34)
Hohoff et a/.2007(35) Tratamiento integrado
Estudio de casos y | Khonsarietal.2016 (36)
controles Glass et al.2018 (37) , e .
Tratamiento quirdrgico Baja
Estudio retrospectivo | Shetye et al.(38)
longitudinal
Estudio longitudinal Reitsma et al.2014(39) Desarrollo dental
Meazzini et al.2012 (40) Tratamiento quirlrgico
Reporte de caso Shin et al.2020(41) Caracteristicas  clinicas y tratamiento
Muy baja
odontolégico
Miyazaki 2013 (42)
Estudio prospectivo Kahnberg et al.2010 (43) Tratamiento integrado

Fuente: elaboracion propia segun Guia GRADE.

En sintesis, de acuerdo a Loépez-Estudillo et
al.(10), dos tipos de tratamiento se realizan en los
pacientes con sindrome de Apert:

Tratamientos reparativos: estos abarcanprocedimientos
de neurocirugia, cirugia plastica y maxilofacial, cirugia
correctiva de manos y pies, asi como de tipopreventivo

Tratamientos de soporte: estos incluyenlos siguientes - restaurativos en odontopediatria y de ortodoncia.

especialistas: pediatra, otorrinolaringdlogo, ortopedista,
neurélogo, psicologo, fonoaudidlogo, cardidlogo
pediatra, oftalmoélogo y médico internista.
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a) Tratamiento quirdrgico del sindrome de Apert

Segun Faddaet al.(19), el plan de tratamiento
quirtrgico en el sindrome de Apert se divide en tres
pasos:

Nacimiento — 2 anios:

El tratamiento para la craneosinostosis implica
una intervencidon quirldrgica que consiste en la
expansion de la béveda craneal. Las preocupaciones
sobre el aumento de la presién intracraneal influyen en
la decision del momento y la estratificacion de la
intervencion quirlrgica. La expansion de esta boveda se
puede lograr como un procedimiento en una o varias
etapas. Hay defensores de cada técnica y ningun
enfoque individual ha demostrado ser superior a otros
de una manerasignificativa. La mayoria de los autores
prefiereuna descompresion anterior temprana con una
craneotomia como procedimiento principal, seguida de
una expansion de la bdveda craneal posterior (24). Si
hay alteraciones graves en el bulbo ocular, a nivel
respiratorio o cerebral, se realiza un primer
procedimiento quirlrgico de manera temprana.

Periodo de crecimiento (hasta los 12 anos):

Cirugia de avance del tercio medio facial

El proceso de avance del tercio medio facial va
a consistir usualmente en:
- Biparticién facial y osteogénesis por distraccion

Este procedimiento consiste en la divisién del
hueso frontal del borde supraorbitario. Asi, las érbitas y
la parte media de la cara se liberan de la base del
craneo mediante una osteotomia monobloque.
Posteriormente, se extrae un fragmento dseo de forma
triangular de la linea media del tercio medio de la cara.
La base de este segmento triangular se encuentra por
encima de la orbita y el apice se halla entre los dientes
incisivos  superiores. Después de eliminar este
segmento, es posible rotar las dos mitades de la cara
media una hacia la otra, lo que resulta en una reduccion
de la distancia orbitariay, al mismo tiempo, permitela
nivelacion del maxilar. Igualmente, se efectla el avance
del tercio medio por medio dedistraccion
osteogénicaen un procedimiento llamado biparticion
por distraccion. Esto con el fin de normalizar la relacion
entre el borde orbitario y el globo ocular, ademéas de
normalizar la posiciéon del hueso cigomatico, la nariz y el
maxilar en relacién con la mandibula (36).

Fin del crecimiento/edad adulta

- Cirugia LeFort Il o lll y osteotomia mandibular, para
solucionar la maloclusion clase Il y, en ocasiones,
mordida abierta.

- En algunos casos se
osteogénica.

utiiza la distraccion

Cirugias tipo Le Fort Il o Le Fort Il

Las personas con sindrome de Apert
normalmente son intervenidas quirdrgicamente para la
fase final, a la edad de 17 o 18 anos. Generalmente,

primero las mujeres, ya que en ellas cesa el crecimiento
mas rapido que en los hombres; de esta forma, la
capacidad de crecimiento 6seo no estaria restringida
por la formacion de cicatrices ni la intervencion
quirdrgica como tal. Cuando este procedimiento
quirdrgico se realiza de manera temprana se tiende a
formar una cicatriz, que a futuro podria requerir cirugias
adicionales. Por otro lado, se ha observado que cuando
la cirugia se lleva a cabo tardiamente puede haber un
riesgo de recidiva; por lo tanto, es necesario avanzar en
el conocimiento de técnicas quirdrgicas que brinden
mayor estabilidad a largo plazo (23).

b) Tratamiento ortoddntico del sindrome de Apert

El tratamiento de ortodoncia, idealmente,
consta de dos fases: la primera en denticién mixta
(preferiblemente mixta tardia) y la segunda en denticién
permanente (18,27).

- Primera fase: preferiblemente entre los 8 a 9 anos
(27). Se realiza el movimiento de los dientes para la
correccion del apifiamiento anterior, si existe, el
manejo tanto de los dientes impactados, o su
erupcion ectdpica, como de espacios y la mejora
de la relacién maxilomandibular. Esta se hace
utilizando aparatos fijos o removibles, para lo que
se suele usar comiunmente un expansor maxilar
rapido o lento, una mascara de protraccidon maxilar
o aparatos funcionales; la eleccién del aparato a
utilizar sera del ortodoncista encargado del caso.
Este tipo de procedimientos se deben planear en
conjunto con el cirujano, debido a queel solo
tratamiento con estos aparatos, sin el
acompafamiento  quirdrgico, no tendra los
resultados esperados, especialmente en casos muy
severos; es decir, casos en los que la anomalia
afecta la funcion de forma grave y no pueden ser
solucionados  Unicamente  con  tratamiento
ortodontico(18,27).

Es recomendable que el paciente tenga acceso

a una valoracién en ortodoncia minimo a los 6 afos,
preferiblemente antes, pues se hace necesario un
estudio adecuado sobre la edad en la que es mas
conveniente hacer una expansion maxilar, que debe ser
consultada a su vez con el cirujano. Al respecto, Prahl-
Andersen (23) recomienda que no debe ser realizada
antes de la erupciéon de los caninos permanentes, para
evitar danos en el germen dental, por lo que solo a
partir de los 9 afios, o un poco después, es
recomendable efectuar la expansion quirdrgica maxilar.
Esto como preparacion para la futura distraccion
osteogénica en el plano sagital. Ademéas, la expansion
maxilar temprana reduce, pero no elimina la ocurrencia
de impactacion y apifiamiento dental, asi como la
necesidad de posteriores extracciones de los dientes
permanentes maxilares (26). Por esa razdén, no es
primordial realizarla de manera temprana, a menos de
que se evidencie la necesidad de hacerlo.
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Si se realiza el avance de la mitad de la cara de
manera temprana, se podria alterar el desarrollo de los
dientes vecinos a los procedimientos quirdrgicos
requeridos asi como su formacion, lo que ocasionaria la
necesidad de procedimientos adicionales(27). Este
hallazgo suele encontrarse en las yemas dentarias de
los molares superiores, porque estas sufren lesiones
causadas por el corte quirdrgico que debe ser
ejecutado para el avance del tercio medio. Muchas
veces esto provoca su erupcion ectépica o anomalias
en este diente, que segun el estudio de Susami et
al.(27) estuvieron presentes en el 58.3% de los casos
después de la cirugia de avance del tercio medio facial.

- Segunda fase: preferiblemente entre los 14 a 15
anos (27). En esta fase se hace el manejo de
impactaciones dentales con exposicion quirdrgica y
traccion de dientes incluidos. Asimismo, se logra la
alineacion completa de los dientes con aparatos
fijos tipo multibracket. En ocasiones se hace

necesaria la extraccion de dientes y se requiere
cirugia ortognatica en pacientes que tengan
problemas esqueléticos severos (18,27), por lo que
también se evalla la posibilidad de utilizar esta
etapa como ortodoncia prequirdrgica (Ver tabla 2).

V. DisCcuUsIiON

El sindrome de Apert muestra caracteristicas
clinicas y orofaciales particulares que afectan
especialmente el tercio medio facial; sin embargo,
también compromete otras areas como el craneo, el
cual se observa en forma de cono; ademas se exhiben
manifestaciones oculares, orales y sindéctila de manos
y pies (10). La literatura es consistente en estos
hallazgos, con alta posibilidad de presentarse en los
individuos afectados. Una caracteristica que genera
controversia es el retraso en la maduracion dental de
estos individuos en comparacion con la poblacion sin
sindrome.

Tabla 2: Resumen de etapas de tratamiento y recomendacion segun el autor

TRATAMIENTO EDAD AUTOR/ANO

NIVEL DE CALIDAD
DE LA EVIDENCIA
SEGUN GRADE (9)

RECOMENDACION

Correccibn de la|De 3 a 6
craneosinostosis meses
(expansién craneal)

Panchal et al. (25)

Muy baja Aesta edad se previene una
mayor  progresion  de la
deformidad y posibles
complicaciones asociadas con
aumento de la  presion

intracraneal.

De los 6 a 12
meses

Allam et al.(14)

Baja En este periodo no se ha
demostrado que haya que
realizarse una segunda

intervencién por refusion sutural.

15 meses
Podner(28)

Fearon y

Podrfa evitarse posteriormente
la probabilidad de hacer una
intervencién secundaria.

Baja

Correcciébn de la | 13 meses

sindactila

Oberoietal.(17)

Baja Dependiendo de lo
incapacitante que sea la
sindactila, puede realizarse a

esta edad.

Prahl-Andersen
(23)

1a2anos

Baja Dependiendo de lo
incapacitante  que sea la
sindactila, puede llevarse a

caboen estos rangos de edad.

Avance fronto- orbital | 4 a 6 meses Allamet al.(14)

La intervencion temprana puede
dar mejores resultados, para
evitar el proceso de refusion
sutural.

Baja

6 a 12 meses Oberoiet al.(17)

Baja La intervencion
tardia puede
resultados.

ligeramente
dar mejores

Tratamiento de | 7a9anos
ortodoncia en

primera fase

Vargeviket al.(18)

Objetivos de tratamiento:
correccion  del  apifiamiento
anterior, manejo de dientes
retenidos o erupcion ectopica,
mantenimiento de espacio y
mejora de la relacion
maxilomandibular. Se requiere

Baja
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acompanamiento quirdrgico
para obtener los resultados
esperados.

Expansién  maxilar
quirdrgicamente
asistida

9 anos

Prahl-
Andersen(23)

Baja

Se recomienda no realizar antes
de la erupcion de los caninos
permanentes, con el fin deevitar
danos del germen dental.

Avance del tercio
medio facial

4 a5 anos

Letraet al.(13)

Baja

Edad adecuada para hacereste
procedimiento, porque evita
necesidad de traqueotomia.

4 a5 anos

Prahl-
Andersen(23)

Baja

El progreso y la sincronizacion
con la distraccion osteogénica
va a depender de la obstruccion
de la via area que exista, el tipo
de maloclusién y el estado
psicolégico del paciente.

4 a 6 anos

Posnicket al. (30)

Baja

Se debe realizar de manera
temprana esta cirugia si el
paciente  sufre de apnea
obstructiva del suefio o
exorbitismo severo.

4 a 6 anos

Hoyos et al.(21)

Baja

Edad adecuada para recibir
este procedimiento.

5a9anos

Fearon y

Podner(28)

Baja

Utilizando  LeFort 1l con
biparticion facial, la intervencion
posterior puede dar mejores
resultados.

6 anos

Susamiet al. (27)

Baja

Es deseable esperar a que este
erupcionado el primer molar,
pues se ha visto que esta
cirugia temprana puede
ocasionar danos en el germen
dental.

6 a7 anos

Allamet al.(14)

Baja

Utilizando  LeFort Il con
biparticion facial, la intervencion
a esta edad puede dar mejores
resultados.

9 a 12 anos

Oberoiet al.(17)

Baja

Recomendado a esta edad si
las demandas funcionales no
han dictado una intervencion
mas temprana. Puede realizarse
un avance suficiente para la
cara de un adulto, evitando con
ello repeticiones del
procedimiento.

Tratamiento de
ortodoncia en
segunda fase

12 a 15 anos

Vargeviket al.(18)

Baja

Se haceel manejo de
retenciones dentales con
exposicién quirdrgica y erupcion
asistida por ortodoncia.
Ortodoncia  prequirlrgica vy
cirugia ortognatica en pacientes
con problemas esqueléticos
Severos.

LeFort Ill al final del
crecimiento

Osteogénesis  por
distraccién

Avance monobloque
frontofacial

17 a 18 anos

Prahl-
Andersen(23)

Koet al.(32)

Laureet al.(33)

Baja

La capacidad de crecimiento
0seo no estaria restringida por
la formacion de cicatrices ni la
intervencién quirdrgica como tal.
Cuando la cirugia se realiza
tardiamente puede haber un
riesgo de recidiva.

Fuente: elaboracioén propia.

© 2022 Global Journals

Global Journal of Medical Resecarch (] ) Volume XXII Issue II Version I E Year 2022



E Year 2022

Considerando que tanto el diagndstico como el
manejo clinico de pacientes con anomalias
craneofaciales no constituyen procedimientos rutinarios
para la odontologia general, es relevante actualizar a
esta y otras disciplinas. Esto a través de la revision de la
literatura disponible acerca de los aspectos principales
asociados con una adecuada atencion ortodéntico-
quirdrgica de los sujetos con sindrome de Apert. Al
efectuar el andlisis de calidad de la evidencia, segun el
método de GRADE (9), la mayoria de articulos
resultaron de baja calidad, lo cual podria explicarse por
la poca prevalencia que tiene el sindrome a nivel
mundial y, asimismo, a la dificultad de realizar estudios
prospectivos y aleatorizados (Ver Tabla 1).

Los hallazgos en cuanto al desarrollo dental de
estos pacientes es relevante, porque permite elegir la
alternativa de tratamiento mas adecuada, aunque se
encuentran algunos contrastes. Kaloust et al.(12), en su
estudio retrospectivo, que examina las radiografias de
36 pacientes con este syndrome usando los métodos
de Demirjian y Goldstein, concluyen que 31 de los 36
individuos tenfan una edad dental inferior a su edad
cronologica. Por otro lado, Reitsma et al.(39), en su
estudio longitudinal, en el que cotejaron los cambios en
la morfologia de la arcada dentaria entre28 pacientes
con sindrome de Apert y 457 controles, evidenciaron
que las dimensiones de la arcada dentaria eran
menores en pacientes con sindrome de Apert en
comparacion con los sujetos de control.

Los dos estudios defienden la idea de que hay
un retraso en el desarrollo dental en pacientes con este
sindrome, mientras que Woods et al.(15), en su estudio
retrospectivo, cuyo objetivo era cuantificar, mediante los
meétodos de Demirjian y Haavikko, el desarrollo dental
en 26 pacientes con sindrome de Apert en comparacion
con controles emparejados, concluyeron que no hay
diferencia en el desarrollo dental entre ambos. No
obstante, siguiendo la gula GRADE (9), el estudio de
Kaloust et al.(12) es de nivel de calidad moderado y
esta respaldado por el de Reitsma et al.(39), mientras
que el de Woods et al.(15) es de calidad baja. Se debe
considerar que la metodologia empleada por el estudio
de Kaloust et al.(12) es més rigurosa estadisticamente;
por su parte, la de Woods et al. (15) tiene limitaciones
por el pequeno tamano de la muestra empleada.

La mayor controversia entre los autores es la
relacionada con el tratamiento quirdrgico. Para la
correccion de la craneosinostosis se proponen tres
edades. Primero, Panchal et al. (25) afirman que de 3 a
6 meses; pero es una revisiobn que no evidencia la
metodologia utilizada; Fearon y Podner (28) plantean un
tiempo de 6 a 12 meses, en su estudio de series de
casos, que observd la evolucion de 135 pacientes
operados por un mismo cirujano durante 20 anos; y, por
Ultimo, Allam et al. (14) proponen 15 meses en su
estudio retrospectivo, en el cual registraron la evolucién
de los procedimientos quirlrgicos de 35 pacientes a
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largo plazo; todos estos estudios son de calidad baja
segun la guia GRADE (9).

Sin embargo, se puede concluir que, si la
severidad del caso lo permite, es conveniente esperar
entre los 12 y 15 meses para realizar este
procedimiento, con el fin de evitar que se dé un proceso
de refusion sutural y se tenga que llevar a cabouna
segunda intervenciéon. De igual manera, el avance
fronto-orbital, como destaca Allam et al. (14), debe
realizarse entre los 4 a 6 meses de edad; segin Oberoi
et al. (17), entre los 6 a 12 meses, de acuerdo a su
estudio de cohorte, en el cual evaluaron los resultados
después de terminar el tratamiento integrado de 8
pacientes con este sindrome. Hacerlo antes de los 6
meses, sefalan Allam et al. (14), tuvo la ventaja de no
presentar refusion sutural, mientras que Oberoi et al.
(17) no especifican cudles son las ventajas de llevarlo a
cabo después de los 6 meses.

Con relacion a la correccion de la sindactila,
Oberoi et al. (17) y Prahl-Andersen (23), en su estudio
tipo revision, en el que expusieron las controversias en
el manejo de las malformaciones craneofaciales,
consideran que puede realizarse entre los 12 a 24
meses de edad; la priorizaciéon de este tratamiento
dependera de lo incapacitante que sea la sindéctila.
Entre mayor incapacidad le genere al paciente, mas
rapido debe efectuarse la cirugfa.

Es relevante también que el paciente tenga
atencion por parte de la especialidad de ortodoncia en
la etapa de 7 a los 9 anos, o si es necesario antes (18),
porque se pueden requerir procedimientos ortopédicos
que ayuden a la protraccion y expansion maxilar,
haciendo uso de expansores maxilares rapidos y lentos.
Se emplean expansores rapidos en pacientes con
potencial de crecimiento, antes del cierre de la sutura
media palatina, y lentos cuando este potencial se ha
perdido, como mecanismos de anclaje de la mascara
facial. Con relaciéon a la expansion maxilar, Prahl-
Andersen (23) recomienda realizarla solo después de la
erupcion de caninos permanentes, para evitar dafos en
el germen dental de este diente. Ademés, es importante
reconocer que sera una expansion quirdrgicamente
asistida, ya que en la mayoria de los casos los
pacientes presentan un cierre temprano de otras
suturas como la palatina (35), y el procedimiento
temprano de ortodoncia ayuda a mejorar la estética y la
funcion del paciente, pero se hace necesaria una
cirugia posterior para obtener los resultados esperados.
Por otro lado, en esta etapa también se evaluara el
desarrollo dental de estos pacientes, determinandose si
existen agenesias u otras anomalias dentales, con el
propdésito de hacer una adecuada planeacion a futuro
que lleve al paciente a una oclusion adecuada.

Es necesario tener en cuenta que el tratamiento
ortodéntico  debe  complementarse  con las
recomendaciones del equipo de cirugia a cargo,
considerando la severidad del caso, pues suele ser



insuficiente el tratamiento ortopédico para corregir la
alteracién sagital maxilar. Por lo tanto, de comun
acuerdo entre ambas especialidades, se definirdan los
alcances de la expansion y la protraccion maxilar,
evitando que se vean comprometidos los
procedimientos quirdrgicos posteriores, como el avance
del tercio medio facial. La técnica quirlrgica mas usada
para este procedimiento es la osteotomia Le Fort Il
combinada con distraccién osteogénica, debido a que
tiene ventajas como la eliminacion de la necesidad de
injertos Gseos, la posibilidad de un mayor avance, la
reduccion de requerir transfusiones y una estancia
hospitalaria mas corta (16).

Letra et al.(13), en su estudio retrospectivo, que
analizd las caracteristicas intraorales de 36 pacientes
con este sindrome, y Prahl-Andersen(23) estan de
acuerdo en que el avance quirdrgico maxilar debe
realizarse entre los 4 a 5 anos. Con ello se evita la
necesidad de una tragueotomia (13), lo que permite
igualmente un mejor proceso de sincronizacion de la
distracciéon osteogénica (23), que es la técnica
quirdrgica con la que comUnmente se hace. Posnick et
al. (30), de acuerdo a su estudio de series de casos de
21 pacientes, en el cual observaron los cambios en las
mediciones intracraneales antes y después de los
procedimientos quirlrgicos, y Hoyos et al. (21), en su
revision que no indica los métodos utilizados, reportan
que es mejor realizarlo entrelos 4 a 6 anos; ellos
consideran que si el paciente sufre de apnea
obstructiva o exorbitismo severo, postergarlo puede
afectar su desarrollo normal (30). Por otro lado, Allam et
al. (14) y Susami y et al. (27), en su estudio tipo
encuesta, el cual analiza el tratamiento ortodontico de
estos pacientes en 46 clinicas de Japon, afirman que
debe llevarse a cabo a los 6 anos; realizarlo antes
afecta el germen dental del primer molar maxilar, lo que
provoca anomalias dentales tanto de forma, tamafo y
posicién, o erupciéon ectdpica e impacta de forma
negativa la oclusién del paciente (27). Fearon y Podner
(28) recomiendan que debe hacerse entre los 5 a 9
anos y Oberoi et al. (17) de los 9 a 12 anos, y solo si las
demandas funcionales no indican que tenga que
realizarse de manera temprana. Hacerlo a esta edad se
justifica, porque el desarrollo del tercio medio facial va a
estar lo suficientemente avanzado, lo cual reduce la
posibilidad de necesitar una segunda intervencion
quirdrgica.

Frente a lo anterior, es relevante considerar lo
mencionado por Shetye et al. (44), en su estudio
retrospectivo longitudinal, que examiné la estabilidad y
el crecimiento esquelético del tercio medio facial a largo
plazo (10 anos) después del avance de Le Fort Il en
192 pacientes. Los investigadores indican que hay una
alta posibilidad de que esta intervenciéon se tenga que
repetir al terminar el crecimiento, porque la mandibula
continla creciendo y eso hace que se dé una re-
expresion de un perfil de clase Il esquelética. Otra

opcién de tratamiento seria esperar a que el paciente
tenga la parte media de la cara lo suficientemente
avanzada para realizar este avance, como lo menciona
Oberoi et al. (17); pero si hay demandas funcionales
que ameriten hacerlo de manera temprana, estas deben
ser estimadas.

Existe acuerdo entre todos los autores respecto
a que, posteriormente, es importante iniciar la segunda
fase del tratamiento de ortodoncia entre los 12 a 15
anos (18). En esta fase se lleva a cabo la alineacion
completa de los arcos maxilares, la exposicion
quirdrgica y la traccién de dientes incluidos y en
algunos casos, cuando se necesite cirugia ortognatica,
se requerira ortodoncia prequirdrgica para hacer la
posterior cirugia de LeFort Il al final del crecimiento,
entre los 17 y 18 anos (23). Se debe considerar que si
se hace a una edad mas temprana podria crearse una
cicatriz que requerirfa una cirugia adicional, segun
Prahl-Andersen(23).

De la misma manera, es significativo considerar
la estabilidad de este tipo de cirugia; Saltaji et al. (11),
en su revision sistematica, la cual evalla la estabilidad,
a corto y largo plazo, de las estructuras éseas después
del avance medio facial mediante osteotomia Le Fort Il
convencional frente a Le Fort Il con distraccion
osteogénica, establecieron que si la cirugia LeFort lll se
realiza en conjunto con distraccion osteogénica el
resultado es estable a largo plazo.

En esta fase final también se puede hacer,
indican Ko et al. (32), de acuerdo con su estudio de
serie de casos, en el que investigaron el efecto del
tratamiento y la estabilidad de la osteogénesis por
distraccion monobloque fronto-facial en 5 pacientes y
Laure et al. (33), en su estudio de series de casos, que
observd el avance monobloque frontofacial con
craneoplastia frontal en tres adolescentes con huesos
faciales adultos y deformaciones, una osteogénesis por
distraccibn o un avance monobloque frontofacial
respectivamente. Se debe considerar, sin embargo, que
ambos estudios fueron calificados de calidad muy baja
segun la guia GRADE (9), y al ser estos de series de
casos no podemos sugerir cuél seria la mejor opcion.
Pese a esto, de acuerdo a lo observado en la revision,
las técnicas que hacen uso de osteogénesis por
distraccion han demostrado dar mejores resultados a
largo plazo de acuerdo con Saltaji et al. (11) y Meazzini
et al. (40), en su estudio longitudinal, en el cual
analizaron los datos de 40 pacientes por 10 anos que
fueron sometidos a osteogénesis por distraccion.

En conclusion, la presente revision de literatura
evidencia que un plan de tratamiento combinado de
ortodoncia y cirugia ortognéatica es la opcidon mas
indicada para obtener los mejores resultados
funcionales y estéticos posibles para la poblacion
afectada por el sindrome de Apert. EI momento
adecuado del crecimiento y desarrollo para recibir cada
fase del tratamiento serd decision del equipo
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multidisciplinario tratante. A su vez, este trabajo refleja
la necesidad de establecer estudios multicéntricos que
generen publicaciones de alta evidencia cientifica, con
protocolos de tratamiento consensuados que redunden
en mejores resultados de tratamiento para la poblacién
afectada por el sindrome estudiado.
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