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Sindrome de Yunis-Varon: reporte de un caso

Resumen

Yunis y Varon describieron por primera vez en
1980 este padecimiento. El sindrome de Yunis-
Varon es una condicién autosémica recesiva
rara. Se caracteriza por la displasia generaliza-

da de huesos y dientes, ademds suele afectar
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el aparato cardiovascular y tejidos provenien-
tes del ectodermo. El objetivo de este trabajo es
presentar la imagen radiolégica de una paciente

con este raro sindrome de Yunis-Varon.
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Sindrome de Yunis-Varon: relato de caso

Resumo

Yunis e Varon descreveram pela primeira vez
em 1980 esta condicdo. A sindrome de Yunis-Va-
ron é uma condicdo autossOmica recessiva rara.
Caracteriza-se pela displasia generalizada de

0ssos e dentes, além de frequentemente afetar

Case report

o aparelho cardiovascular e tecidos de origem
ectodérmica. O objetivo deste trabalho é apre-
sentar a imagem radiografica de uma paciente

com esta rara sindrome de Yunis-Varon.

Palabras-chave: anormalildades congénitas,

displasia cleidocraniana

Yunis-Varon Syndrome: A case report

Abstract

Yunis-Varon syndrome, described in 1980, is

a rare autosomal recessive disease. It is cha-

racterized by bone and tooth dysplasia; in
addition it tends to affect the cardiovascular
system and tissues from the ectoderm. The

objective of this case report is to present a ra-
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diological image from a patient with this rare

syndrome.

Key words: congenital abnormality, cleidocra-
nial dysplasia.

Introduccion

El sindrome de Yunis-Varon es un padecimien-
to de herencia autosémica recesiva, extremada-
mente raro. El diagndstico puede sospecharse
por la existencia de fontanela anterior abierta,
microcefalia, microprognatismo, hiperteloris-
mo, hipotonia, braquicefalia, prominencia pa-
rietal y frontal, huesos faciales pequefios, puen-
te nasal bajo, paladar estrecho y alto, displasia
clavicular y dental, desarrollo incompleto de los
senos accesorios y células aéreas del hueso mas-
toideo.'” Las causas de muerte mds frecuentes
de este tipo de pacientes son debido a dificulta-
des respiratorias y alimenticias, esto afiadido a

deficiencias cardiovasculares.?

Este sindrome fue descrito en 1980 por Yunis y
Varon, con la peculiaridad que el andlisis cromo-
somico demuestra un cariotipo normal, lo que
dificulta su diagnéstico haciéndolo completa-
mente clinico. La incidencia de este sindrome es
extremadamente baja ya que desde su descubri-
miento hasta la fecha se han reportado solamen-
te alrededor de 15 casos. En la mayoria de los
casos reportados los pacientes solo llegan al afio

de vida.'*

Caso clinico

Hombre de 17 afios de edad con antecedente de
retraso en la aparicién de los dientes primarios.
Se present6 a consulta por dientes apifiados, tan-
to en el maxilar como en la mandibula y ausen-

cia de piezas dentarias permanentes. El paciente

presentaba estatura baja, ojos prominentes, hi-
pertelorismo, micrognatia, dedos deformados,
problemas de pronunciacién y con una posicién
de hombros encogidos. La examinacién intrao-
ral desvel6 dientes agrupados estrechamente
en relacién a las arcadas superior e inferior, un
paladar ojival. En la vista del perfil se encon-
tr6 una prominencia del hueso frontal, orejas
displasticas, hundimiento del puente nasal y
de los mdrgenes infraorbitarios. La radiografia
panordmica de la cavidad oral mostré mdltiples
dientes sin brotar (Fig. 1). Ante la sospecha diag-

nostica del sindrome de Yunis-Varon, se realizé

Figura 1. Radiografia panordmica de cavidad oral muestra
varias piezas dentarias sin erupcionar (seudoanodoncia).

Figura 2. Vista posteroanterior de radiografia simple de
crdneo, donde se observa fontanela anterior abierta, huesos
faciales pequerios, puente nasal bajo y neumatizacion ade-
cuada de los senos paranasales.



una cefalometria frontal simple de crdneo iden-
tificdindose a la fontanela anterior abierta (Fig.
2). Para ratificar el diagnéstico, se efectué una
cefalometria lateral, que expuso hipoplasia
maxilar, hipoplasia del margen del zigoma e in-
fraorbital, ademds una radiografia posteroante-
rior de térax que mostro claviculas hipoplésicas.
El andlisis del caso fue terminado al descartarse
malformaciones cardiacas por ecocardiografia;
pulmonares y nerviosas por tomografia axial
computarizada (TAC).

Discusion

En el sindrome de Yunis Varon la denticién pri-
maria suele ser incompleta y tardifa, situacién
similar con la denticién permanente, con la
particularidad que algunos dientes son super-
numerarios y mal alineados especialmente los
premolares.*® En general son personas de esta-
tura baja, con una posicién anormal baja de los
hombros debido a que las claviculas pueden es-
tar ausentes o hipopldsicas. El Térax es angos-
to por costillas cortas y oblicuas, con presencia
ocasional de escoliosis.” En las manos pueden

presentar asimetria de los dedos por ausencia
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de falanges.® Su inteligencia es normal, aunque
puede asociarse con déficit auditivo y visual.” El
examen radioldgico se caracteriza por anormali-
dades del crdaneo, maxilares, dientes, claviculas

y huesos largos.

Aunque es extremadamente raro, este sindro-
me puede estar relacionado con anomalias que
afectan ojos, al sistema musculo-esqueléticas y
cardiovascular, y otros tejidos provenientes del
ectodermo.”® El diagndstico de sospecha es cli-
nico y es corroborado mediante técnicas de ima-
gen radioldgico. La ecocardiografia, la TAC, la
resonancia nuclear magnética y las pruebas de
agudeza auditiva son métodos auxiliares para
descartar la asociacién con otras anomalias con-

génitas.

Conclusion

El sindrome de Yunis-Varon no tiene un trata-
miento especifico, pero es recomendable si es
meritorio la correccién quirdrgica de las altera-
ciones craneofaciodentales, asimismo se debe
detectar otras malformaciones asociadas con la

finalidad de tratarlas cuando sea factible.
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