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Introduzione

La sindrome di Kabuki & una patalogia genetica rara, con trasmissio-
ng autosomica dominante, I sufficiente una copia alterata del gene
comvolto per sviluppare la malattia, Nella maggior parte dei casi, la
sindrome si trasmette come conseguenza di mutazioni (del gene KM-
T2D) originate in uno dei due gameti al momento del concepimento.
La sindrome di Kabuki ¢ caratterizzata da lieve disabilita cognitiva,
deficit della crescita postnatale ¢ da tipiche caratteristiche cranio-fac-
ciali {facies). tra cui: rime palpebrali allungate, con esposizione del
terzo laterale della palpebra inferiore; sopraceiglia arcuate e larghe:
columella icartilagine che scpara le due nariei) breve con punta del
naso depressa: padiglioni auricolan grandi. Sono piuttosto frequenti:
cardiopatic congenite; sordita, labio-palaroschisi. agenesic dentaric .
La sindrome ha un’incidenza di | case su 32,000 nati circa.

Materiali ¢ Metodi

1"articolo deserive il caso clinico diun paziente con diagnosi di Kabuki,
softoposte a terapia odontoiatrica prevista nell’Unita di Odontoiatria
dell’ A.O.R.N, ~Cardarelli”™ di Napoli. Il paziente {maschic, 14 anni)
& slato portato alla nostra attenzione dai genitori, al fine di valutare le
possibilita di trattamento per le patologie odontoiatriche presenti, Pre-
senta ipoacusia asmissiva, strabisme, ipotiraidismo, scolosi, piede
prono-supimalto, rene a ferro di cavallo, pregressa orchidopessi bilate-
rale, trait talassemico e lesione gliale di basso grado a livello del globo
pallido di stmstra i follow-up. All'eta di 6 mesi & slalo sotloposto ad
intervento chirurgico i chiusura del difetto interventinicolare sottoaor-
ticos ¢ legatura del dotto arterioso. All’esame obiettivo del cavo orale
il paziente presenta gengivite cronica. persistenza di elementi decidwi,
agenesic dentarie, anomalie di forma dentarie (sono presenti incisivi
di Hutchinson}, di posizione e lesiont cariose.

Risultati

Da Giugno 2022 il pazicnte ¢ stato sottoposto ad cstrazioni multiple,
controllo della placea ¢ del tartaro con regolari sedute di ablazione
professionale. terapia conservativa degli elementi dentari recuperabi-
1i. Le terapic cd i controlli sono stati regolarmente programmati fino
a Marzo 2023 per consentire la rigenerazione dei tessuri. Atmalmen-
te, il paziente ¢ in regime di follow up al fine di valutare gli sviluppi
futni rerapentici.

Discussione e conclusioni

Tra 1 cast pubblicatl dell’ultimo decenniv, che deserivono manife-
stazioni orali della sindrome, si ha un’clevata prevalenza di pro-
blemi gengivali e paradontali e un alto rischio di carie.

Data Ielevata prevalenza di problemi odontoratrici, causati dalla
poca manualita e dalle difficolta cognitive e motorie dei pazienti
affettt dalla Sindrome di kabuki, ¢ la correlazione della parodon-
tite con le malattic cardiache, occorre un approccio diagnostico e
terapeutico multichsciph per un trat o ottimale ¢ con-
trolli periedici nel tempo.




