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Resumen

El sindrome de Hallermann-Streiff se caracteriza clinicamente por la existencia de cataratas,
microftalmia, hipotricosis, disencefalia y otras alteraciones craneofaciales, asi como dentales,
dando un perfil tipico descrito como cara de pdjaro. Debido a las caracteristicas del sindrome los
pacientes van a tener dificultad de manejo tanto en las condiciones fisicas para el tratamiento
dental como a nivel del manejo de conducta.

Nosotros presentamos el caso de un joven de 26 afios de edad referido a nuestra clinica de pacien-
tes especiales, y comentamos los hallazgos orales, el tratamiento dental realizado y las dificulta-
des fisicas y de conducta, considerando la importancia de un programa de prevencion oral en
este tipo de pacientes.
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Odontological clinical treatment in patients with Hallermann-Streiff syndrome.
Based on one case

Summary

The Hallermann-Streiff syndrome is characterized by cataracts, microphtalmia, hypotrichosis,
dyscephaly and other craniofacial and dental anomlies which gives these patients a peculiar bird
face like appearance. Due to the different anomalies gathered under this syndrome, these patients
can be very difficult to deal with, both from a behavior management and a dental treatment or
physically conditioning factors point of view.

We present a case of a 26 year-old male, referred to the special needs patients clinic, and discuss
the oral fundings, treatment accomplished and both the behavioral and physical difficulties, ack-
nowledging how important and early oral and dental prevention program is in these patients.

Key words: Hallerman-Streiff Syndrome; dental management.

INTRODUCCION

El sindrome de Hallermann-Streiff ha recibido diver-
sos nombres como sindrome de Francgois!'% o sindro-
me oculomandibulofacial®®®); pero fueron Hallermann
y posteriormente Streiff”) los que separaron esta enti-
dad de otras como la disostosis mandibulofacial o la
progeria.

La mayoria de casos, unos 150 aportados hasta el
momentol®, han sido descritos principalmente por oftal-
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mdologos debido a las caracteristicas clinicas del mismo
como la presencia de cataratas congénitas o microftal-
mia bilateral%19. También pueden aparecer a nivel
craneal disencefalia, hipotricosis, enanismo propor-
cionado, atrofia de piel, alteraciones nasales, hipopla-
sia de maxilares y mandibula, asi como anomalias den-
tarias(! 112,

Las alteraciones esqueléticas dan a estos pacientes
un aspecto caracteristico. Podremos observar disence-



Figura 1. Visién general del paciente mostrando algunas
caracteristicas faciales.

falia con una marcada discrania, braquicefalia con abom-
bamiento frontal y parietal asociado a microcefalia por
retraso del cierre de las fisuras coronal y lamboidea. Se
aprecia un agrandamiento superior de la cara. En el ter-
cio medio encontramos microftalmos y cataratas con-
génitas bilaterales. Asimismo, han sido descritos glau-
coma, esclerdticas azules, nistagmus y estrabismo. La
nariz es pequefia, afilada, con un arqueamiento en
forma de pico. De ahi que “el perfil” de estos sujetos
se describa como “de pajaro”. Puede haber una hipo-
plasia de los senos nasales(!3),

La displasia mandibular es debida a una hipoplasia
del cuerpo v de la rama ascendente. Puede existir una
ausencia o hipoplasia de la zona del mentén. También
podemos observar alteraciones a nivel de la articula-
cién temporomandibular como la aplasia condilea y el
desplazamiento anterior de la articulacién!'4,

Desde un punto de vista patogénico este sindrome
deberia ser considerado entre las displasias ectodér-
micas y los sindromes por alteracién malformativa en
el primer arco branquial con alteraciones tanto en
estructuras de origen mesodérmico como ectodérmi-
co. Una alteracién durante la 5* o 6* semana de vida
fetal producirfa una lesién sobre el 1¢ arco que se desa-
rrollarfa con alteraciones sobre los tejidos 6seos y estruc-
turas oculares!!2:13), ‘
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Figura 2. Exploracién intraoral donde se aprecia el drea den-
tal anterior.

Se han descrito en estos pacientes muchas anoma-
lias odontogénicas como anodoncia, persistencia de la
denticién temporal, aparicion de dientes supernume-
rarios o hipoplasias dentales. Tanto la hipoplasia man-
dibular como estas alteraciones dentales van a favo-
recer la aparicién de maloclusiones importantes!1417,

CASO CLINICO

Presentamos el caso de un varén de 26 afios de edad,
con sindrome de Hallermann-Streiff, remitido a la Cli-
nica Odontoldgica de la Facultad de Medicina y Odon-
tologfa de la Universidad de Valencia, siendo el motivo
de su consulta las numerosas caries que presentaba.

Es el segundo hijo de una familia con un nivel socio-
cultural bajo, nacido tras un embarazo normal y de
parto eutdcito. Su hermana es normal y no hay ante-
cedentes familiares de anomalfas congénitas. El pacien-
te presentaba microftalmfa, cataratas bilaterales, implan-
tacién baja de los pabellones auditivos, nariz alargada,
afilada y puntiaguda que junto a la micrognatia le con-
ferfa facies caracteristica de “perfil de pédjaro” (Fig.
1). También presentaba escoliosis y criptorquidia. El
coeficiente intelectual es normal.

En el examen extraoral se descartd la presencia de
linfoadenopatfas en la regién del cuello y cabeza, pre-
sentando un perfil convexo. En la exploracién intrao-
ral (Fig. 2) apreciamos una apertura bucal limitada, sien-
do los labios, frenillo, paladar, lengua, suelo de la boca,
mucosa bucal y amigdalas, normales. Existia una mor-
dida abierta anterior y posterior, ocluyendo tan sélo a
nivel de los segundos molares permanentes. Aprecia-
mos una gingivitis leve sin sangrado espontdneo y la
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Figura 3. Ortopantomograffa inicial del caso.

presencia de las siguientes piezas dentales: 1.7, 1.6, 5.5,
54,53, 64,0.5,2.6, 2.7,838,3.7; 78, 74,73, 8.3,
8.4, 8.5, 4.7,y 4.8, segtn el sistema internacional de
dos digitos. Las piezas 1.7, 1.6, 5.5, 6.5, 2.6, 3.7 y 4.7
presentaban caries oclusales, y las piezas 7.5, 7.4, 8.4
v 8.5, surcos v fosas retentivos, al ser explorados con
una sonda dental. La pieza 4.8 estaba impactada, si bien,
el paciente no referfa ningin tipo de molestia.

A la exploracién radiolégica en la ortopantomo-
graffa (Fig. 3) se descubrio la agenesia de todos los inci-
sivos centrales, laterales, caninos y premolares per-
manentes, tanto superiores como inferiores.

Sus padres refieren que en el momento del naci-
miento presentaba dos dientes que ya le fueron extra-
idos, pero no eran capaces de recordar con exactitud
dénde estaban dichas piezas, tratdndose con bastante
probabilidad de los incisivos centrales inferiores tem-
porales. Los dientes 3.6 y 4.6 habian sido exodoncia-
dos en la infancia por caries.

En la radiograffa se apreciaba que las piezas tem-
porales tenfan las rafces bastante reabsorbidas (apro-
ximadamente unos dos tercios); sin embargo, durante
la exploracién clinica no se aprecid ningin grado de
movilidad.

El paciente se mostraba ansioso y aprensivo en la pri-
mera visita pero potencialmente colaborador por lo que
se decidié instaurar un plan de tratamiento sin preme-
dicacién. En esta primera visita se le realizé la anam-
nesis v la exploracién clinica extra e intrabucal, la orto-
pantomografia y se le tomaron registros fotogréficos. Asf
mismo, se le dieron instrucciones de higiene oral, tanto
al paciente como a sus familiares, se le indicaron ejer-
cicios de apertura bucal y se le cité para realizar un detar-
traje. Se establecié un plan de tratamiento planteando
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Figura 4. Detalle de la arcada inferior derecha tras el reco-
nocimiento.

cuatro visitas para tratar las caries que presentaba por
cuadrantes y una Ultima para revisarlo, pulirle las obtu-
raciones de amalgama de plata, administrar fltior en
cubetas y reforzar las medidas de higiene.

Los dientes 1.7, 1.6, 5.5, 6.5 y 2.6 fueron restau-
rados con amalgamas de plata. En la pieza 3.7 ademds
de la amalgama se utilizé un fondo de ionémero y en
la 4.7 se aplico una base de hidréxido célcico y fondo
de ionémero, cubriéndose la pieza con una corona pre-
formada de acero, debido a la gran destruccién coro-
nal por la extensién de la caries (Fig. 4). Los surcos y
fisuras de las piezas 7.5, 7.4, 8.4 y 8.5 fueron limpia-
dos y se aplicaron selladores de fisuras. Todos los tra-
tamientos restauradores se realizaron con dique de
goma y con ayuda de abrebocas. Se valoré la impac-
tacion del 4.8 v se decidié esperar para su extraccion
en funcién de la aparicién de sintomatologia. Se efec-
tuaron revisiones semestrales.



DISCUSION

El sindrome de Hallerman-Streiff es una entidad en
donde algunas de sus manifestaciones clfnicas carac-
teristicas nos ayudan a hacer el diagnéstico del mismo.
Tendremos las alteraciones hipopldsicas del crecimiento
de maxilares y mandibula, las alteraciones morfolégi-
cas del céndilo v la cavidad glenoidea, las maloclusio-
nes, la retencién de dientes deciduos o las microdon-
tias, junto a alteraciones extraorales como la microf-
talmfa bilateral, las cataratas congénitas o el dismor-
fismo nasal dando lugar al perfil tipico de “cara de péja-
ToRZIAl:

Aunque para Hutchinson(!¥ el cierre préximo de los
apices de los molares inferiores a la cortical inferior de
la mandibula era muy caracteristico de este proceso,
no es especifico pues ha sido referido en otras hipo-
plasias mandibulares y en la displasia ectodérmica. Sin
embargo, Honda v cols.!'®) consideran el desplazamiento
anterior que sufre el céndilo en la ATM en estos suje-
tos, como un criterio diagndstico importante.

Todas las anomalias que acompafan a este sindro-
me suponen una serie de dificultades en cuanto al
manejo y tratamiento odontoldgico de estos pacientes.
Podemos hablar de dos tipos de condicionantes, por
un lado hablaremos de las dificultades de manejo de
conducta y por el otro, de los condicionantes fisicos.
As{ el temor v la aprension del paciente son los pri-
meros obstdculos. En nuestro caso utilizamos la técni-
ca de “di, muestra y haz”(!°) pero nos encontramos con
la limitacién que dicha técnica plantea en pacientes
practicamente ciegos. Nuestro paciente sélo referfa dis-
tinguir sombras, de modo que la primera de las modi-
ficaciones fue sustituir “muestra por toca”. Asi todos
los instrumentos que ibamos a utilizar en el examen
oral, aislamiento, operatoria, etc., fueron puestos en
sus manos antes de ser usados para que se familiari-
zase con ellos.

Se intentd crear un ambiente adecuado donde el
individuo estuviese relajado y a gusto, evitandose los
comentarios compasivos e informdandosele de la entra-
da o salida de personal del gabinete para evitar movi-
mientos inesperados o ansiedad. L.a mayoria de los
pacientes total o parcialmente ciegos han desarrollado
otros sentidos distintos que la poblacién general!'), por
lo que deben evitarse ruidos excesivos, conversaciones
altas u olores fuertes. Se le iba informando de lo pré-
Ximo a realizar y las modificaciones en las posiciones
del sillén dental.

A partir de la primera visita operatoria se apreci6
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una notable mejoria en la actitud del paciente desde
ese momento, mostrandose cada vez mds colaborador.
Se le explicaron las normas de higiene oral que debe-
ria seguir y posteriormente se le dirigia la mano para
que las imitara, as{ como se pidié la colaboracién de la
familia durante las primeras semanas hasta que se sin-
tiera comodo haciéndolo por sf sélo. Fue instruido en
la técnica de Bass v en el uso de la seda dental.

En segundo lugar nos encontramos con los condi-
cionantes fisicos como la existencia de una apertura
bucal muy limitada debido a la alteracién a nivel con-
dilar v a la hipoplasia tanto maxilar como mandibu-
lar. Se decidié utilizar abrebocas para mantener una
apertura adecuada, puesto que se cansaba con facili-
dad v se quejaba de respirar con dificultad. Las visitas
eran cortas y se debfa trabajar con rapidez, aunque sélo
fue necesaria una visita mads de lo previsto al inicio para
completar el tratamiento. Se utiliz6 una turbina pedia-
trica con fresas de mango corto. Trabajamos con aisla-
miento absoluto no sélo para mejorar la calidad de
las restauraciones sino también para proteger al pacien-
te de la posible aspiracién de cuerpos extraflos.

Da Fonseca y cols.29 plantearon cémo los proble-
mas visuales de estos pacientes condicionan una pobre
higene oral que junto a factores bucales como las malo-
clusiones les hacen mds prevalentes a padecer caries
severas. Ademds, tienen anomalfas en sus vias respi-
ratorias(21:22), El desplazamiento anterior de la trdquea,
la hipoplasia mandibular y una lengua de tamafio nor-
mal en una cavidad oral pequefa dificultan el uso del
laringoscopio. La intubacién nasal con un paladar alto,
desviacion del tabique v la hipoplasia nasal dificultan
la intubacién nasal. También la realizacién de una tra-
queotomfa es particularmente dificil en estos enfer-
mos?2), Por todo ello la anestesia general v la sedacién
consciente no son recomendables ya que las altera-
ciones de las vias respiratorias hacen dificiles y poco
seguras la intubacién, extubacién y traqueotomia.

Teniendo en cuenta todos estos condicionantes,
planteamos la importancia del diagndstico precoz y la
realizacién de un manejo preventivo desde la infancia.
La terapia deberia estar especialmente enfocada al man-
tenimiento de la denticién temporal, debido al eleva-
do niimero de agenesias de dientes permanentes. Asi-
mismo, deberd protegerse el esmalte dental con pau-
tas adecuadas de fluoruros v con sellado de fisuras.
Deberemos realizar una buena educacién en higiene
dental, asf como, recabar la colaboracién de los fami-
liares v la asistencia a revisiones peri¢dicas.
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