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Resumen

El sindrome de Crouzon (SC) es una craneosinostosis sindrémica de origen genético, transmitida
de forma autosémica dominante, con una incidencia aproximada de 1 en cada 60,000 nacidos
vivos. Estd asociado a mutaciones en los genes FGFR2 y FGFR3. Se caracteriza por el cierre
prematuro de suturas craneales, principalmente coronal y sagital, produciendo deformidades
craneofaciales, alteraciones funcionales y repercusiones psicosociales. Entre manifestaciones mas
frecuentes destacan la hipoplasia maxilar, exoftalmia, hipertelorismo, obstruccién respiratoria,
hipoacusia y dificultades en el habla. Desde una perspectiva odontoldgica, los pacientes pueden
presentar maloclusiones severas, mordida cruzada, apinamiento, agenesia, paladar ojival, alta
predisposicién a caries y enfermedad periodontal. EI objetivo del caso fue describir el abordaje
integral de paciente con sindrome de Crouzon. Se reporta el caso de una paciente femenina de 34
afios con diagnoéstico confirmado de SC, atendida en la Facultad de Odontologia de la Universidad
Evangélica de El Salvador (2024-2025). El examen clinico mostré persistencia de piezas primarias,
multiples caries, mordida cruzada bilateral, agenesia dental, deficiente higiene oral y gingivitis
grado 2. Los estudios radiogréficos y la tomografia de haz cénico (CBCT) fueron fundamentales
para evaluar las estructuras dentarias y planificar un tratamiento integral. El abordaje terapéutico
fue multidisciplinario; en periodoncia se realizaron raspado, alisado radicular y profilaxis;
en operatoria dental se realizaron multiples obturaciones con resina compuesta; en cirugia,
extraccion del resto radicular 5.4 bajo manejo conductual “decir, demostrar y hacer”. Finalmente,
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se confecciond una protesis parcial removible de Wipla por las caracteristicas de los pilares
(piezas primarias), considerando las limitaciones dentales y morfologia palatina, mejorando la
estética, funcidon masticatoria y autoestima del paciente. Los hallazgos coinciden con la literatura,
destacando maloclusiones, biofilm dental y gingivitis. El sindrome de Crouzon representa un
reto clinico que requiere diagndstico temprano, atencion integral y manejo multidisciplinario. La
intervencién odontoldgica es fundamental para prevenir complicaciones.

Palabras clave: craneosinostosis, gingivitis, maloclusién, sindrome de Crouzon, tomografia
computarizada de haz cénico, El Salvador

Abstract

Crouzon syndrome (CS) is a genetic form of syndromic craniosynostosis inherited in an autosomal
dominant manner, with an estimated incidence of approximately 1 in 60,000 live births. It is associated
with mutations in the FGFR2 and FGFR3 genes. The condition is characterized by the premature
fusion of cranial sutures, particularly the coronal and sagittal sutures, resulting in craniofacial
deformities, functional impairments, and psychosocial consequences. Common manifestations
include maxillary hypoplasia, exophthalmos, hypertelorism, respiratory obstruction, hearing loss, and
speech difficulties. From a dental perspective, patients may exhibit severe malocclusions, crossbite,
dental crowding, dental agenesis, a high-arched palate, and an increased susceptibility to dental caries
and periodontal disease. This case report aimed to describe the comprehensive dental management
of a patient with Crouzon syndrome. This case report describes a 34-year-old female patient with
a confirmed diagnosis of CS who received treatment at the Faculty of Dentistry of the Evangelical
University of El Salvador between 2024 and 2025. Clinical examination revealed retained primary
teeth, multiple carious lesions, bilateral crossbite, dental agenesis, poor oral hygiene, and grade 2
gingivitis. Radiographic examinations and cone-beam computed tomography (CBCT) were essential
for assessing dental structures and planning comprehensive treatment. A multidisciplinary treatment
approach was implemented. Periodontal treatment included scaling, root planing, and prophylaxis.
Restorative treatment involved multiple composite resin restorations. Surgical treatment included
extraction of the root remnant of tooth 5.4 using the tell-show-do behavior guidance technique.
Finally, a Wipla removable partial denture was fabricated based on the characteristics of the abutment
teeth (primary teeth), taking into account the patient’s dental limitations and palatal morphology.
The treatment improved esthetics, masticatory function, and the patient’s self-esteem. The findings
are consistent with the literature, particularly regarding malocclusions, dental biofilm, and gingivitis.
Crouzon Syndrome represents a clinical challenge that requires early diagnosis, comprehensive care,
and multidisciplinary management. Dental intervention is essential for preventing complications.

Keywords: craniosynostosis, gingivitis, malocclusion, Crouzon syndrome, cone-beam computed
tomography, El Salvador
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Introduccion

El sindrome de Crouzon (SC) es una
craneosinostosis  sindromica de caracter
hereditario con un patrén autosémico

dominante que se presenta en aproximadamente
1 de cada 60,000 nacidos vivos.(1) Es considerado
el segundo trastorno mas prevalente,
representando aproximadamente el 4.8 % de
todos los casos con craneosinostosis.(2,3)

Este trastorno es causado por la mutacién del
receptor2delfactordecrecimientodefibroblastos
(FGFR2) localizado en el cromosoma 10 y el gen
responsable por la codificacién del receptor
3 del factor de crecimiento de fibroblastos
(FGFR3) ubicado en el cromosoma 4, y juega un
rol importante en el desarrollo embrionario de
las extremidades.(4) Asimismo, se caracteriza
por el cierre prematuro de una o mds suturas
craneales, siendo las suturas coronal y sagital
las mas afectadas frecuentemente, secundario
a los cierres craneales que provocan una triada
de deformidades craneales, anomalias faciales y
proptosis.(1,5)

La incidencia de SC es muy variable segun el
género; no obstante, la craneosinostosis sagital
y/o metdpica predomina més en hombres
y cuando se trata de una craneosinostosis
coronal o Dbicoronal en mujeres.(5) Las
malformaciones presentes en el SC generan las
siguientes alteraciones: Sinostosis progresiva
de multiples huesos (cara, cuerpo, vértebras
cervicales, en especial C2, C3, C5y C6) y, en
cuanto a las afecciones del sistema nervioso
respiratorio, la nariz con apariencia de “pico
de loro” (psittichorhina), que es generada
por una prominente hipoplasia mandibular
y un acortamiento del dorsal nasal anterior.

ol

Se observa obstruccién superior de las vias
respiratorias como resultado de una desviacién
septal de las mismas; hay presencia de disnea,
polipnea, apnea y ronquidos.(2) Puede causar
afecciones a nivel del sistema nervioso central
y periférico, tales como retraso mental, por
inhibicién en el desarrollo cerebral debido a una
presion intracraneal persistentemente elevada,
asi como retraso neuropsicomotor. Se observa
braquicefalia, tercio superior alto y ancho,
aplanamiento de la regién y protuberancias
occipitales frontales, hipertelorismo, exoftalmia,
proptosis, estrabismo, atrofia éptica y también
hay presencia de pérdida de agudeza visual,
pérdida auditiva conductiva a consecuencia de
deformidades del oido medio.(6)

En los hallazgos odontoldgicos mas relevantes
se pueden mencionar mordida cruzada anterior
y posterior, paladar estrecho, labio y paladar
hendido, paladar profundo, maloclusién clase
III, arco dental en forma de “V”, erupcién
dental tardia, piezas dentales impactadas,
erupcion dental ectdpica y agenesia dental.
(6) El SC requiere un plan de tratamiento
multidisciplinario desde las primeras etapas de
vida, con la participacién activa del odontélogo
prevenciéon de complicaciones y
tratamiento de las secuelas orales. El profesional
debe conocer las limitaciones funcionales y
cognitivas del paciente, asi como los factores
etiolégicos que pueden influir en su atencién
clinica.

en la

Los individuos con SC presentan una
mayor susceptibilidad a caries dental y a las
enfermedades periodontales, generalmente
asociadas a deficiencias en la higiene bucal
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ocasionada por dificultades motoras o cognitivas
y falta de orientaciéon del cuidador principal.
(7) A ello se suman las alteraciones anatémicas
caracteristicas del sindrome, como arcos
estrechos, altos, arqueados y con apinamiento
dental, ademas de discrepancias oclusales y
dimensiones reducidas del arco dentario, que
favorecen la retencién de biofilm y aumentan el
riesgo de desarrollar gingivitis y periodontitis.
(8) A la vez, las piezas dentarias primarias que
presentan lesiones cariosas pueden actuar como
un reservorio de bacterias patdgenas, lo que
facilita que la infeccién se propague hacia los
dientes permanentes y tejidos periodontales.(8)

Presentacion del caso
Informacion clinica

El presente caso reporta a una paciente femenina
de 34 anos con diagnéstico confirmado de
sindrome de Crouzon, atendida en la Clinica de
la Facultad de Odontologia de la Universidad
Evangélica de El Salvador durante el periodo
2024-2025.

Antecedentes médicos y odontoldgicos

Lapaciente presentaba antecedentes de multiples
intervenciones quirtrgicas desde la infancia,
incluida una palatoplastia. En 2012, fue sometida
aunaintervencién quirurgicaparalaextirpacion
de un odontoma. Segin los antecedentes
registrados, durante el procedimiento se vieron
involucradas piezas dentarias anterosuperiores,
lo que ocasioné edentulismo parcial en el
maxilar superior. La madre de la paciente
refirié que previamente se habia confeccionado
una proétesis parcial removible tipo Wipla; sin
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embargo, esta presenta retencion insuficiente,
generando el desplazamiento de esta durante los
movimientos funcionales.

Examen clinico
Examen extraoral

Durante la evaluacién clinica, la paciente se
mostrd alerta y colaboradora. Se observaron
caracteristicas craneofaciales compatibles con
el sindrome de Crouzon, entre ellas morfologia
craneal braquiocefalica, alopecia en la regiéon
anterior, exoftalmia, hipertelorismo ocular y
estrabismo. También seidentificé asimetrianasal
con desviacién hacia la izquierda y apariencia
de pico de loro, asi como incompetencia labial
y braquidactilia en manos y pies. En el ambito
funcional, se identificaron dificultades en
la expresion verbal y en la comprension de
indicaciones, aspectos que se consideraron
durante la atencién odontoldgica y la aplicaciéon
de estrategias de comunicacion adaptadas a sus
necesidades.

Examen intraoral

En el examen intrabucal se evidencié un total de
18 piezas dentarias en boca, con predominio de
piezas primarias y presencia de algunas piezas
permanentes erupcionadas. Se identificaron
multiples lesiones cariosas, agenesia dental,
mordida cruzada posterior bilateral, higiene
oral deficiente y macroglosia. Asimismo, se
observé un paladar de forma ojival con tejido de
aspecto cicatricial y bordes irregulares. Ademas
de una encia edematosa y eritematosa, con
contorno irregular e hiperplasia gingival en el
sector anterosuperior.

ol
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En la evaluacién radiografica se identificaron
piezas supernumerarias y gérmenes dentarios
correspondientes a  piezas  permanentes
no erupcionadas, algunos con desarrollo

incompleto. Estos hallazgos, junto con la
persistencia predominante de piezas primarias
en una paciente adulta, sugieren alteraciones en
el desarrollo y el patrén de erupcion dentaria.

Figura 1. Fotografias intraorales de paciente con SC. A. Vista intraoral frontal; B. Vista intraoral
lateral derecha; C. Vista intraoral oclusal superior; D. Vista intraoral lateral izquierda; E. Vista
intraoral oclusal inferior.

Evaluacion diagnostica

El anélisis

radiografias
panoramicas, periapicales, de aleta mordible y
tomografia computarizada de haz cénico (CBCT).

diagndstico  incluyd

Sl

Estos estudios permitieron valorar con detalle
estructuras dentales y dseas para el establecimiento
de un plan de tratamiento.(9,10)
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Figura 2. Exdmenes complementarios de paciente femenina de 34 afios con SC. A. Radiografia
panoramica. B. Radiografias periapicales y de aleta mordible. C. Tomografia computarizada de haz
cénico D. Reconstruccién 3D volumétrica
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Figura 3. Reconstruccion 3D volumétrica de cone beam en paciente con sindrome de Crouzon: A. Vista
lateral derecha; B. Vista frontal; C. Vista frontal con menor densidad dsea; D. Vista lateral izquierda.

Cronologia

La paciente inicié su evaluaciéon diagndstica
el 29 de octubre de 2024. La fase higiénica y
restauradora comenzd el 25 de febrero de 2025.
El 5 de junio de 2025 se realizé la exodoncia
del resto radicular de la pieza 5-4. Tras seis
semanas de cicatrizacion, se adaptd una protesis
provisional el 16 de julio de 2025. El tratamiento
concluyd exitosamente el 4 de agosto de 2025 con
la confirmacién de la estabilidad periodontal y
la instalacién de la prétesis removible definitiva
tipo Wipla.

©ODO

Tratamiento

El abordaje terapéutico se hizo de manera
multidisciplinaria. En periodoncia, se realizé un
raspado y alisado radicular con profilaxis como
terapia periodontal, debido a que la paciente
presentaba gingivitis grado 2 del indice de Loe
y Silness (inflamacién moderada), asociada con
una elevada acumulacién de biofilm dental.(7)

Debido al reducido ntmero de piezas
permanentes presentes en boca, su evaluacién no
permitia obtener una valoracion representativa
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del estado gingival. Por ello, se incluyeron
las piezas primarias en la evaluacién clinica,
utilizando una sonda periodontal OMS vy
un rodete de algodén para aplicar una ligera
presion sobre los tejidos gingivales y valorar
sus caracteristicas clinicas, como parte de
la determinacién del grado de inflamacién
gingival. Asimismo, se instruyd al responsable
de la paciente en la técnica de cepillado de
Fones y en el uso de colutorios bucales, tanto
comerciales como de preparacién natural, a base
de orégano y manzanilla, como complemento
para las medidas de higiene oral.

En operatoria dental se realizaron mdultiples
obturaciones de resina compuesta tanto en
la arcada superior como en la inferior. Dado
que la paciente presentaba ciertas limitaciones
fisicas y de comprensién cognitiva, se crearon
cédigos de comunicacién en los que la paciente
pudiera manifestar alguna molestia o se diera
una indicacién durante el procedimiento dental;
una vez comprendido esto, se procedié a obturar
con ayuda de un OptraGate y aislamiento
relativo. Una vez finalizadas las obturaciones,
se procedid a realizar la extraccién del resto
radicular 5.4 utilizando una técnica de manejo
conductual tipo “decir, demostrar y hacer”.(11)

Figura 4. A. y B. Luxacion de pieza 5.4 con elevador fino; C. Pieza 5.4 extraida; D. Irrigacién con

clorhexidina al 2 %; E. 5.4 extraida
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Rehabilitacion protésica

Seis semanas después, la paciente fue referida al
area de prostodoncia para la rehabilitacion de las
piezas anterosuperiores, en la cual se hizo una
interconsulta con el especialista del area para
buscar un tratamiento que no fuera tan abrasivo
para la paciente; se presenté una modificacion
1 de la clase III de Kennedy con presencia de un
reborde alveolar irregular.

Trasvalorarlosmodelos de estudio, los exdmenes
complementarios y las condiciones clinicas, se
decidi6 confeccionar una proétesis removible
de Wipla debido a que las piezas presentes
en el arco dental superior eran mayormente
primarias, por lo que se evalué rigurosamente
que las piezas pilares podian ser ideales. Las
proétesis removibles flexibles “se distinguen de
las parciales removibles tradicionales por su
estética, ya que al no incorporar estructuras
metalicas, permiten que se aprecie de manera
natural el contorno de los tejidos gingivales
circundantes. Ademds, su caracteristica de
flexibilidad les confiere una mayor estabilidad,
retencion y resistencia frente a fracturas”.(12,13)

ol

No se confeccion6 una protesis removible
convencional porque las piezas primarias
no eran candidatas ideales para retenedores
directos metalicos y el paladar no contaba con
las condiciones adecuadas para un conector
mayor metalico. Segtin Goswami y Chauhan, “el
uso de protesis parcial removible metalica esta
contraindicado en pacientes con sindrome de
Crouzonqueconservandientesprimarios,debido
a las caracteristicas anatomicas y estructurales
propias de estas piezas y del sindrome”(14)
Ademas, los pacientes con sindrome de Crouzon
presentan hipoplasia maxilar, alteraciones 6seas
y discrepancia craneofacial que dificultan la
correcta adaptacion y estabilidad de una protesis
metalica, aumentando el riesgo de lesiones en
tejidos blandos y desajuste funcional.(14,15)

Sumado a lo anterior, la madre de la paciente
refiri6 que anteriormente habia utilizado
una proétesis con gancho de Wipla, la cual no
permitia realizar movimientos funcionales de
manera adecuada. Debido a esto, se realizé una
proétesis provisional con las piezas pilares 1-4 y
6-5 con el objetivo de verificar si iban a cumplir
su funcién de una manera adecuada, con un
conector mayor en forma de herradura.
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Figura 5. Fotografias intrabucales de prétesis removible tipo Wipla provisional. A. Vista intraoral

superior; B. Vista intraoral lateral derecha; C. Vista intraoral frontal; D. Vista intraoral lateral
izquierda

Luego de que la prétesis provisional fue entregada y no se identificé ningtin inconveniente con esta,
se procedié a la confeccion de la protesis removible definitiva.
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Figura 6. Rehabilitacién finalizada de paciente femenino de 34 afos con SC. A. Vista lateral
derecha; B. Vista frontal; C. Vista lateral izquierda; D. Vista oclusal superior; E. Vista oclusal
inferior; F. Protesis removible acrilica de tipo Wipla.
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Seguimiento y resultados

En la reevaluacién periodontal se registré que la
paciente ya no presentaba los signos clinicos de
gingivitis grado 2 de Loe y Silness. Asimismo,
se comprobé una adecuada adaptaciéon y
funcionamiento de la prétesis parcial removible,
favoreciendo la funcién masticatoria y Ila
rehabilitacion oral de la paciente.

Perspectiva de la paciente

Debido a las limitaciones de comunicaciéon
verbal y comprensiéon de la paciente, no fue
posible obtener una perspectiva expresada
verbalmente sobre el tratamiento recibido.
Sin embargo, durante el proceso de atencién
odontolégica se observé una evolucion
favorable en su comportamiento, con mayor
adaptacién y colaboraciéon durante los
procedimientos clinicos.

Consentimiento informado

Se obtuvo el consentimiento informado por
escrito de la madre de la paciente, en calidad
de representante legal, para la publicacion
del presente reporte de caso clinico y de las
imagenes correspondientes, resguardando la
confidencialidad de la informacién personal de
la paciente.

Discusion

El sindrome de Crouzon, una craneosinostosis
sindrémica causada principalmente por mutaciones
en los genes FGFR2 y FGR3,(3) ocasiona cierre
prematuro de suturas craneales, siendo las mas
afectadas la sutura coronal y sagital, formando
deformidades craneales y anomalias faciales.(4)
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Los hallazgos clinicos que el paciente presentd
(hipoplasia maxilar, exoftalmia y alteraciones
dentomaxilares) coinciden con la literatura
mas reciente, donde se enfatiza que dichas
alteraciones pueden variar de acuerdo con la
severidad segin el tipo de gen que se encuentre
en mutacion.

Una de las problematicas mas prevalentes en
estos pacientes es el compromiso funcional. Se
ha reportado presencia de apnea obstructiva del
sueno, alteraciones visuales, retraso cognitivo,
pérdida de la audicién y dificultad del habla.
(2) En este estudio se observd obstruccidon
nasal, asi como alteraciéon en la comprensiéon
cognitiva, disminucién auditiva y problemas
del lenguaje, lo que refuerza la necesidad de
que el individuo tenga un enfoque temprano y
multidisciplinario.

Desde el punto de vista odontoldgico, las
alteraciones dentomaxilares relacionadas con el
sindrome de Crouzon, como hipoplasia maxilar,
apifiamiento y mordida cruzada, requieren un
manejo integral. Algunos estudios destacan
que la evaluacién con CBCT es fundamental
para realizar una planificaciéon quirdrgica y
ortododncica, facilitando la identificacién de
asimetrias, asi como la relacion de estructuras
adyacentes.

Cabe mencionar que la presencia de arcos
estrechos, altos, arqueados y apinados, ademas
de las dimensiones alteradas del arco dental y
problemas de oclusién, pueden empeorar la
disfunciéon masticatoria; esto hace que exista
un incremento de acumulacién de biofilm
dental, aumentando el riesgo de desarrollar
gingivitis y periodontitis.(7) En el presente
estudio, se observé una prevalencia de caries
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dental y biofilm dental que generaban gingivitis
en la paciente. También se observé una mayor
prevalencia de piezas primarias en cavidad
oral que en otros casos clinicos reportados.
Asi mismo, debe considerarse el impacto
psicolégico y social, puesto que la apariencia
facial y las limitaciones funcionales afectan de
manera significativa la calidad de vida.

Debido a lo mencionado anteriormente, este
caso refleja lo descrito con estudios recientes:
El sindrome de Crouzon requiere diagndstico
temprano y un enfoque integral para prevenir
complicaciones y mejorar el prondstico.

Conclusion

El Sindrome de Crouzon representa un desafio
clinico complejo debido a una combinacién de
alteraciones craneofaciales, dentomaxilares,
funcionales y psicosociales que impactan de
manera significativa la calidad de vida de cada
individuo que lo padece. El estudio refleja la
importancia del diagndstico temprano y, a
su vez, el uso de estudios complementarios.
Asimismo, se confirma la necesidad de un
abordaje multidisciplinario con la finalidad
de atender las multiples manifestaciones del
sindrome.

Desde un punto de vista odontoldgico,
se resalta una alta prevalencia de caries
dental, maloclusiones severas y enfermedad
periodontal, por lo que se requiere de un plan
de tratamiento individualizado y riguroso, asi
como la educacién en las técnicas de higiene
dental, control peridédico y acompanamiento
de un responsable para preservar la salud
bucodental 'y prevenir complicaciones
sistémicas.

ol

En conclusién, el sindrome de Crouzon
demanda un manejo integral, progresivo y
centrado en el paciente, puesto que es necesario
considerar todas las areas de vida, tales como
fisicas, funcionales, bienestar psicoldgico y
social. Este enfoque es de vital importancia
para mejorar el prondstico, favorecer una
integracioén social adecuada y garantizar una
mejor calidad de vida a largo plazo.
Consideraciones  éticas
investigacion

para la

Este reporte de caso ha respetado lo establecido
en la Declaraciéon de Helsinki.(17) Se solicitéd
el consentimiento informado a la madre de la
paciente para la rehabilitacion y publicacion del
caso.
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