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Sindrome de Yunis-Varon

IMAGENES DE MEDICINA
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Resumen

Yunis y Varon describieron por primera vez en 1980 este padecimiento. El sindrome de Yunis-Varon es una condicidn
autosémica recesiva rara. Esta displasia cleidocraneal se caracteriza por una anormalidad generalizada en el aspecto de
huesos y dientes; ademds, suele afectar al aparato cardiovascular y a tejidos provenientes del ectodermo. El objetivo
de este trabajo es presentar la imagen radioldgica de un paciente con este raro sindrome.

PALABRAS CLAVE: Yunis-Varon. Malformacion Congénita. Displasia cleidocraneal.

Abstract

In 1980, Yunis-Varon described this disease. Yunis-Varon syndrome is a rare autosomal recessive disease. This cleidocranial
dysplasia is characterized by bone and tooth disorders, in addition tends to affect the cardiovascular system and tissues
from ectoderm. This report describes the radiologic image of a patient with Yunis-Varon syndrome.

KEY WORDS: Yunis-Varon. Congenital abnormality. Cleidocranial dysplasia.

Caso clinico

Hombre de 17 afios de edad con antecedente de
retraso en la aparicion de los dientes primarios. Se
presentd a consulta por dientes apifiados, tanto en el
maxilar como en la mandibula, y ausencia de piezas
dentarias permanentes. El paciente presentaba esta-
tura baja, ojos prominentes, hipertelorismo, dedos de-
formados, problemas de pronunciacion y hombros
encogidos. En la vista del perfil se encontré una pro-
minencia del hueso frontal, orejas displasicas, hundi-
miento del puente nasal, de los margenes infraorbita-
rios y micrognatia (Fig. 1 A). La examinacién intraoral
desvel6 ausencia de piezas dentarias y un paladar
ojival (Fig. 1 B). La radiografia panoramica de la cavi-
dad oral mostrd multiples dientes sin brotar y ausencia
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de piezas dentarias permanentes (Fig. 2 A). Ante la
sospecha diagnostica del sindrome de Yunis-Varon, se
realizd una cefalometria frontal simple identificando la
fontanela anterior abierta (Fig. 2 B). Para ratificar el
diagndstico, se efectud una cefalometria lateral, que
expuso hipoplasia maxilar, del margen del zigoma e
infraorbital; asimismo, se corrobord la falta de erupcion
de varias piezas dentarias (Fig. 2 C); ademas, una
radiografia posteroanterior de térax mostré claviculas
hipoplasicas. El analisis del caso fue terminado al
descartarse malformaciones cardiacas por ecocardio-
grafia y pulmonares y nerviosas por tomografia com-
putarizada (TC).

El sindrome de Yunis-Varon es un padecimiento de
herencia autosémica recesiva, extremadamente raro;
el andlisis cromosémico revela un cariotipo normal.
El diagnostico puede sospecharse por la existencia de
fontanela anterior abierta, microprognatismo, hiperte-
lorismo, braquicefalia, prominencia parietal y frontal,
huesos faciales pequefios, puente nasal bajo, paladar
estrecho y alto, desarrollo incompleto de los senos
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Figura 1. Imdgenes del paciente. A: vista de perfil donde se muestran
rasgos caracteristicos del sindrome de Yunis-Varon. B: vista oclusal
superior que expone varias piezas dentarias sin brotar y paladar
ojival.

accesorios y células aéreas del hueso mastoideo'?.
La denticion primaria suele ser incompleta y tardia,
situacion similar con la denticion permanente, con la
particularidad de que algunos dientes son supernu-
merarios y mal alineados, especialmente los premola-
res. En general, son personas de estatura baja, con
una posiciéon anormal baja de los hombros, debido
a que las claviculas pueden estar ausentes o hipo-
plasicas. El térax es angosto por costillas cortas y
oblicuas, con presencia ocasional de escoliosis. En
las manos pueden presentar asimetria de los dedos
por ausencia de falanges*. Su inteligencia es normal,
aungue puede asociarse con déficit auditivo. El exa-
men radiolégico se caracteriza por anormalidades
de craneo, maxilares, dientes, claviculas y huesos
largos®.

Aunque es extremadamente raro, este sindrome
puede estar relacionado con anomalias que afectan
a 0jos, sistema musculoesquelético, cardiovascular y
otros tejidos provenientes del ectodermo®. El diag-
nostico de sospecha es clinico y es corroborado me-
diante técnicas de imagen. La ecocardiografia, la TC,
la resonancia magnética y las pruebas de agudeza
auditiva son métodos auxiliares para descartar la aso-
ciacion con otras anomalias congénitas’. El sindrome
de Yunis-Varon no tiene un tratamiento especifico,
pero es recomendable, si es meritoria, la correccion
quirdrgica de las alteraciones craneofaciodentales;

Figura 2. Imdgenes radioldgicas. A: Radiografia panordmica de
cavidad oral muestra varias piezas dentarias sin erupcionar (seudo-
anodoncia). B: Vista posteroanterior de radiografia simple de craneo,
donde se observa la fontanela anterior abierta, huesos faciales
hipoplasicos, puente nasal bajo y neumatizacion adecuada de los
senos paranasales. C: Cefalometria lateral que exhibe la hipoplasia
de la mandibula, del margen del zigoma e infraorbital y del maxilar,
asimismo se corrobora la retencion dentaria.

asimismo, se deben detectar otras malformaciones
asociadas, con la finalidad de tratarlas cuando sea
factible8.
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