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IN O ICE 

MALFORMACIONES CONGENITAS 

MALFO~~CIONES DE LOS MAXILARES 

l-. Disoatosis cleidocrnneal 

2.- Disostosis craneofacial. 

J.- Disostosis mandibulofacial. 

4.- Macrognatia, micrognatia y agnatia. 

s.- Fisura palatina. 

6.- Síndrome de Pierre R~bin. 

7.- Fisura mandibular. 
a.- Querubismo. 

9.- Osteopetrosis. 

10.- Osteogénesis imperfecta. 

MALFO!Ul.i->.CIONES DE LOS nrm:TJ:s 

l.- Displasia ectod6rmica. 

2 .- /-n()dontia. 

3.- DicnteD accesorios. 

4.- Dientes supcrnuffierarins. 

5.- Dentición pretemporaria. 

6.- Dientes pospermanentes. 

7.- Dientes de Hutchinscn. 

8.- Molares en mora. 

9,- Macrodontia y ~icrodontin. 



10.- Dens in dente. 

ll.- Geminaci6n. 

12.- Taurodontismo. 

13.- Amelogénesis imperfecta. 

14.- Dentinogénesis imperfecta. 

15.- Dientes en c§scara. 

16.- Odontodisplasja. 

17.- Hipocalcificaci6n del esmalte. 

18.- Concrescencia. 

MALFORMACIONES DE LOS TEJIDOS BLANDOS 

1.- Fisura del labio superior. 

2.- Fístulas o fosita& congénitas del labio. 

3.- Macrostom!a. 

4.- Macroqueilia. 

S.- Labio doble. 

6.- Macroglosin. 

7.- Microglosia y aglo· 

8.- Anquiloglosia. 

9.- Tiroides lingual. 

10.- Qujste del conducto tirogloso. 

11.- Glositis r6rnbica media. 

12.- Lengua hendida. 

13.- Lengua fisurada. 

14.- Perla de ~pstein. 

15.- Fistula branquial. 

16.- Quiste dermoide. 

17.- Nevo blanco esponjoso. 



18.- Quistesbranquiales. 
19.- EpuÚs cci~génito~ 



INT'RODUCCION 

Los defectos craneofaciales pueden dividirse en congen!_ 

tos y adquiridos. Las malformaciones cong~nitas se describen 

como defectos estructurales macroscópicos que se presentan -

al nacer, algunos autores incluyen ta.mbi6n cambios microscó

picos y defectos metab6licos. 

La frecuencia de malformaciones congénitas en nacidos -

vivos var1a de 1 a 3 por 100 aproximadamente, éstas represe!!_ 

tan los defectos menos graves en la embriogénesis, pues son 

compatibles con el nacimiento. Al descender en la escala de 

gravedad las anomalías llegan a un nivel que permi~e superv~ 

vencia uterina m:is duraCera qut: a 111t:nuUu causa parto de mor-

tinato, o posiblemente permita el nacimiento a pesar del im

pedimento impuesto por la anomal: llny una fuerte probabi

lidnd de que la asistencia prenatal y la nutrición mejordda 

permitan que nazcan niños que sin €sto~ cuidados pundcn morir 

in utero. Sea cual sea el motivo, las malformaciones congé

nitas son causa mayor de mortalidad en niños menores de un -

año de edad. 



Las malformaciones pueden clasificarse en cuatro grupoa: 

1) Las relacionadas con aberraciones cromos6micas. 2) Las -

que nacen de mutaciones de genes. 3) Las que no son genéti.,; 

cas y resultan de factores ambientales teratol6gicos. y 

4) Un grupo resultante de cornbinaci6n de influencias genéti

cas y ambientales. 

Es importante destacar que las rnalformacionoa por lo r~ 

gular son mOltiples aunque puede ocurrir como anomalía única. 

Las malformaciones congénitas pueden ser esporádicas o 

familiares, triviales o mortales, pist~s importantes para 

otras anomalías o defectos aislados. 

Las anomalías de cabeza y cuello se originan pdncipal

mente durante la transformación del aparato branquial en te

jidos del adulto. 

La ~0rmaci6n de la cara y las cavidades bucal y nasal -

implica movimientos complicados y fusi6n de diferentes capas 

qerminativas y abultamiento o procesos. En uno de 800 casos, 

los cursos de desarrollo no se siguen fielmente debido a in

tluencias hereditarias o ambientales lo que dar§ como resulta 

do en e 1 proceso formativo a las anoma l.tas. 



La sordera conq,nita pu~de ser resultado de desarrollo 

anormal del laberinto membranoso o del laberinto óseo o de.

ambos,. lo mismo que de anomal1as de los huecesillos. La he

rencia recesiva es la causa más comdn de sordera congénita, 

pero el virus de la rube6la prenatal es un factor ambiental 

de primer orden en la producci6n de audici6n defectuosa. 

Hay muchas anomal!as menores de la oreja. Las orejas mQlfo~ 

rnadas de posición baja guardan relaci6n a menudo anomal1~e -

cromos6micas. 

Las malformaciones cong~nitas comunes de los diente~ son 

formaci6n defectuosa del esmalte y dentina, anomalías de la 

forma y variaciones de nG.n1ero y posici6n. 

Las malformaciones de cráneo oscilan entre defectoo de 

primer orden, incompatibles con la vida y los de tipo me~or 

e insignificantes. En caso de grandes defectos hay a rr.r.:nudo 

hernia de meninges o cerebro o arnbns. 

Las malformaciones del sistema nervioso central son co

munes y pueden incluir a los tejidos suprayacentes como el -

h•Jeso, la m!!yor!a de ellas son producidas por combinaciones 

de factores genéticos y ambientales. r .. u; malforrnacionc11 gr!:!_ 

ves originan a menudo incapacidad funcional. El retraso men 



tal puede ser el ·retraso de anom.al!as cromos6micas que se se 

originan durante la gametog~nesis o de trastornos rnet.ab6li-~ 

cos, infecciones maternas y fetales o radiaci6n durante la • 

vida prenatal. 



DISOSTOSIS CLEIOOCRANEAL 

Enfermedad de Marie y Saiton, síndrome de Sheuthaver

Marie-Saiton, Disistosis Mutacional. 

Es un trastorno del desarrollo del esqueleto que se -

caracteriza por anomalías del craneo, dientos, maxilares. 

Y cintura escapular, as! co~10 la falta de desarrollo oca-

cional de huesos largos. 

En el craneo las fontanelas suele permanecer abiertas 

y cierran con retardo, por ello tienden a ser bastante gra~ 

des, las suturas también quedan abiertas y aon comunes los 

huesos wornianos. 

El factor etiol6gico no se ha establecido, perc ~e sos 

pecha de una fuerte influencia inereditaria. 

Se puede presentar ausencia total o parcial de las -

clavicu laa, debido a esto los pacientes presentan movilidad 

en los hombros y son capaces de llcvarselos hacia adelante, 

hasta juntarlos en la linea media. 

Estos pacientes presentan, un pal;;d,1r al to angosto y 



ojival, el maxilar puede estar desarrollado y ser menor de 

lo normal, en relación con la.mandibula1 la fisura palatina 

es corn{in en este tipo de pacientes asi también encontramos 

dientes retenidos temporales y retardo de los permanentes, 

sus ra!ces son cortas y delgadas. 

Otra caracteristica importante es l.11 ausencia. de cernen, 

to celular en la dentición tempo~al y permanente y no es -

comprensible la manera de anclar, las fibras periodontales 

en presencia de esta enfermedad. 

Tratamiento. No hay tratamiento especifico, el prono~ 

tico es favorable. 

DISOSTOSIS CRANEOF/\CIAI. 

ENFERMEDADES DE CROUZON 

Es una enfermedad de etiolog!a desconocida que se caracte

riza por presentar deformidades del crlíneo, malformaciones 

faciales, alteraciones oculares y otras anomalias. 



Este_ tipo de s!ndrome se asemeja al de la disostosis 

cleidocraneal excepto que~ en el.síndrome de Crouzon, las -

clav!culas 'si estan presentes, y hay extrusi6n de globos R 

culares. 

CARACTERISTICAS CLINICAS 

Presentan la regi6n frontal preminente y un reborde -

anteroposterior que sobresale de la eminencia frontal. 

Las malformaciones faciales consisten en una hipopla

sia de los maxilares con prognatisrno mandibular, bobeda -

palatina alta y algunas veces fisurada, El angulo fácial 

es muy gr.ande y su nariz se asemeja con el pico de un loro. 

Las alteraciones oculares son: Exoftalmía con ~xtrahis 

rno Divergente, Neuritis Optica. 

Estos pacientes pueden o no tener retraso mental. 

Tratamiento. No hay tratamiento para esta enferrn~dad, 

el pronostico es favorable. 



DISOSTOSIS MANDIBULO FACIAL 

(SINOROME DE TREACHER COLLINS) 

(SINDROME DE FRANCES CHETTI) 

Este síndrome engloba ün grupo de anomalías relacione_ 

das con cabeza y cara; que siguen una forma irre9ular de -

transmisi6n dominante. 

Este síndrome es considerado como una forma grave de 

disostosis mandibulo-facial, compuesta de. una combinaci6n 

de anomalías vistas en el síndrome de Treacher - Collins, 

la tríada bucal-mandibular-auricular y sinclrome del primero 

y segundo arco branqui3l. 

Las rnanifestacion~s clínicas importantes de la enfer

medad son: hi pop 1 asia de los huesos f<icialos csp<':<: In lnen te 

de malares y mandíbula, anomalías de los parpados Inferio

res, oido externo yacentuada hipoplasia del cuerpa mandib~ 

lar que confiere al rostro un aspecto de pez, posJci6n anor 

mal y maloclusi6n dentaria. 

Tratamiento. No hay tratamiento especifico el pronas

tico es bueno. 



MACROGNA'rIA 

Esta anomalía nos refiere que loR maxilares son anor

malmente grandes pero este aumento de tamaño suele estar-. 

proporcionado con el aumento de tamaño de todo el esquele

to. 

Es más común que esten afectados los maxilares pero -

puede estar asociada con alquna atra ~nf.ermedad como: G!

gantismQ Hi~ofisiarlo, la enferrn~cad 6aea de Paget todas -

estas enfermedades nos ocacionan un aumento de tamaño de -

uno o ambos maxilares. 

Es posible también un prognatismo ~in haber af:ecci6n 

sistemática. 

EA factible la corrección guirurgica de algunos casos 

donde h<:1y, un a1uncnto de la al tura dr1 la rama, aumento del 

cuerpo mandibular, numen to del .'.ingulo genial, una barbilla 

prominente y variante de los perfiles blandos. 

Los resultados por lo general excelentes tanto funcie 

nal como esteticnmente. 



MICROGNATIA 

Literalmentesignifica maxilar pequeño y pueden estar 

afectados el maxilar inferior y el maxilar superior. 

La micrognatia verdadera se puede clasificar en lª cou 

genita 6 2ª adquirida. 

La etiología de tipo congénito es desconocida pero -

pueden estar asociadas con otras anomalías del esquóleto. 

o también pueden seguir un patrón hereditario. 

La micrognatia del maxilar superior puede producirse 

por una definición en la zona de la prcmaxila, por ello lac 

pacientes tienen el tercio medio de la cara retraído. 

La de tipo adquirido es de origen posnatal Rn la art! 

culaci6n tempero mundibular, la mandibuln se caractí·r.iza -

por marcada rctruci6n del mentón, &ngulo mandibular acentu 

ado y barbilla deficiente. 



Es un defecto congénito extremadamente raro, caracte

rizado por ausencia del maxilar superior o el inferior. 

En el maxilar superior puede faltar ln ap6f.isis o pr~ 

rnaxila. 

En el maxilar inferior ln ausencia pnrcial de la rnnn

d!bula es m§s común cstandc también condilo o rama 6 arnhos 

condilos o ramas dando como resultado una deformidad en el 

oído. 



FISURA PALATINA 

Resulta de la falta de fusi6n de los dos Procesos Pa-

latina, entre s! o con el Proceso Frontonasal. Su gravedad 

varía desde la llamada úvula b!fida (o sea rtvula fisuruda). 

Hasta una hendidura que abarca la úvula, el paladar blando 

y el duro, la cresta alveolar y el labio superior. 

Es mas frecuente este tipo de fisura en el labio que 

en el paladar y puede Ger unilateral o bilateral. Está re 

presentada por un defecto en las zonas de los incisivos, -

laterales y caninos superiores, siendo más común en las m~ 

jeres que en los hombres. 

Clínicamente se observa como un defecto de lil longitud 

variable en la linea media del paladar que expone lo cavJ.-

dad nasal al ambiente de la boca, por lo tanto los pací.en-

tes presentan dificultad para hablar y deglutir. 

Se desconoce la causa pero se ha visto en los hijos de 

padres que la padecen, por lo tanto la herencia constituye 

un factor importante. Otros factore:1 serian la sifilia y 

traumatismos. 

1_'i 



El tratamiento es quir~rgico, con excelentes resulta

dos esteticos yfuncionant~s. 

SINOROME DE PIERRE ROBIN 

una forma leve del mal, desarrollo craneofacial, ha -

sido descrita con el nombre de Síndrome de Pierre Robin y 

se caracteriza por: Una micrognatia mandibular, su etiol~ 

gía es desconocida, y puede asociarse a la fisura palatina, 

glosoptosis (retracción de la lengua), tratamiento, no hay 

tratamiento especifico. 

FISURA MANDIBULAR 

Esta anomiJlía es rara, se debe ¡¡ la falta de unión --

del esbozo mandibular en la linea media, y suele asociarse 

a la fisura del esbozo alveolar mandibular y a la lengua -

!J:[fida. 



OUERUBISMO ENFERMEDAD FIBROSA FAMILIAR 

DE LOS.MAXILARES 

Es una enfermedad rara de origen hereditario, que a-

fecta los maxilares en forma bilateral. 

Se presenta ya en el nacimiento o después de el. Em

pezando por una proliferación fibrosa intraosea, esta acti 

vidad continua los primeros años de vida borrando dos, el 

trabeculado normal y sustituyendolo por tejido conectivo, 

produciendo un marcado agrandamiento del hueso. La activi 

dad de intensidad disminuye gradualmente los años siguien

tes en cuyo momento cesa por completo. Y en este momento 

empieza la fase de regresión hasta la edad adulta, llegan

do a un Estado de Normalidad. 

Clínicamente, es notable el agrandamiento bilateral -

de la cara y maxilares, la piel de la cara esta estirada y 

tensa, provocando qu~ la piel de los parpados inferiores -

sea arrastrada hacia abajo. Acentuando as[ el blanco de -

los ojos y dando al paciente aspecto angelical. 



Tratamiento. No esta indicad11. la intervensi6n quird!. 

gica en casos de atenci6n minirna. Pero si la enfermedad -

se intensifica si esta indicada. 

OSTEOPETROSIS 

Huesos marrnoreos, enfermedad de Albers Schonberg. 

La osteopetrosis es una rara enfermedad de origén he

reditario, que se caracteriza por formación anormal de hu~ 

so en ausencia de resorci6n 6sea. 

Esta enfermedad afecta todc.. •ü esqueleto esp1,?cialmente 

huesos de extremidades. Los mismos son densos y pesados. 

Existe obliteración de la m6dula r~jn, causa de onemia. 

El paciente puede tener aspecto normal aunque en algll 

nos c&sos se obscr~a agrandnMicnto del craneo, prcsenta~ 1l~ 

se alteraciones de la visión, cordera e incluso p~ralisis 

facial, debido a la comp?:esión gue los huesos producen so

bre los nervios craneales. Ocurren fracturas espontáneas 

debido a la fragilidad de los huesos. También se observa 



retraso en la erupción de los dientes, hipopiasia del es-" 

rnalte, e incidencia de oaries. Las heridas .de extracción - - . . . . 

curan lenta~ente' y se feman secuest~os después de .la cir~ 

g!a es común la osteomielitis. No hay tratamiento para la 

osteopetrosis. 

OSTEOGENESIS IMPERFECTA 

Enfermedad de Lubstein, hueso fragil. 

La osteogonesis imperfecta es una enfermedad de origen 

hereditario, que representa una mutaci6n, Esta enfermedad 

puede ser desarrollada durante la gestación y manifestarse 

en el nacimiento. O puede aparecer en la niñez y la adol~ 

cencia. El defecto enencial se halla en el mcsén~uima, de 

lo que resulta un tejido 6seo de calidad y cantidad a .. ormal. 

Esto ocaciona m6ltiples fracturas que curan, pero solamente 

pbra volver a tracturarse. 

La rnandibula es mas afectada que al maxilar. No se -

conoce tratamiento par.:i esta enfernedacJ. La muerte puede 

sobrevenir en ~l útero, durante el parto, 6 en la infancia, 

6 el paciente puede sobrevivir con deformidades rnQltiplac. 

~rot.:imiento. No se conoce cura para la cnfermednd. 





TRASTORNOS EN EL DESARROLLO DE LOS DIENTES 

TRASTORNOS DURANTE LA INICIACION DE LA FORMACION 

DE LOS GERMENES DENTARIOS 

DISPLASIA ECTODERMICJ\ 

Es una enfermedad de orig€n hereditario que afecta las 

estructuras derivadas del ectodermo. Esto es más frecuente 

en hombres. 

Las manifestaciones generales. Que presenta son: Au 

sencia de glandulas sudoríparas y sebaceas, cscanez de pe

lo, protuci6n de los labios, piel seca, elevación de ~omp~ 

ratura, nariz en forna de silla de montar. 

L111J mar.ifestaciones orales. Se puede presentar ;,nndoi:_ 

tia parc~ial o total de los dientes tr,rnporales o permantrn1:cs. 

Los dientes presentan forma c6nica o alguna otra nalforMa

ci6n. Trata~iento, no hay tratamicn .o eepecffico, pero ~l 

o<lontologo puede confeccionar prote•is parcial~n o totale~ 

con finalidad tanto funcional com0 0et~ticn. 



ANODONTIA 

Es la ausencia congenita de dientes temporales o per

manentes y esta puede ser total o parcial, 

ANOOONTIA TO'rAL 

l\GENECIA 

Es la falta total de dientes temporales o permanentes, 

debido a la detenci6n uncompleta del desarrollo ectodérmi

co, en lá cudl la lamina dentaria, forma germenes dentarios 

que posteriormente no llegan a terminar su formación. 

A!lODONTIA PARCIAL 

Es la ausencia congenita de uno o mas dientes, loa -

dientes que faltan con mayor frecuencia son: 



14 Terceros Molares sup. e Inf. 

24 Incisivos Laterales Superiores, 

3ª Segundos Premolares Inferiores. 

4ª Incisivos Inferiores. 

Se pienza y otros factores etiologicos como snn enfe~ 

medades generales han sido responzablce de la falta total 

o parcial de dientes. 

DIENTES ACCESORIOS Y SUPERNUMERARIOS 

Dientes que exceden del número normal se denominan, -

accesorios o supernumerarios. El término accesorio se aplf. 

ca a dientes que no presentan una configuración normal. Y 

el término de supernumerarios a aquellos que evidencictn una 

configuración normal. 

Se presentan en ambos maxilares especialmente ,~n la -

regi6n de los incisivos. 

El mas común es el mesodiente a,. forma conicn la cor~ 

na y su raiz corta se localiza entre los incisivos medios 

superiores. Tiene importancia patológica ya que puede oca 



cionar diastema entre los centrales superiores o puede fu

sionarse con uno de los incisivos .dando luga,r a que el die!!. 

te sea anormalmente grande, y en forma de p!sla. Y los 'die! 

tes accesorios tienen forma de cuña y raj~es curvas. Todos 

de origén hereditario. 

DEtnISieN PRETEMPORARil\ 

Se llaman dientes natales los dientes que se encuen-

tran en la cavidad bucal en el nacimiento, mientras que los 

dientes que nacen en erupción dentro de los 30 primeros 

dias de vida se les denomina dientes Neonatales. 

Por lo general solo se trata de entructuras abortadas 

que; consi:.:ten tan solo en cé:pe:.· '1s "' esmalte o esmalte -

dentina. Estos son facilmente dcsprendibles y no ejercen 

ninq1.ir,a .1r;ci6n sc,t,r:-c la forf".nci(in ult~:?rcon d0 la clf'."nticién 

der¡ ldua. 

La erupción preces de verdnderrm clientes desiduos cor: 

tituyc olro hecho diferente. Clfnic~mrnte están bi6n con

for~ados, suelen ser moviles s~s raiccA ~ortas. Y sus con 

dt;•~! <)S pu J. pares grandes, esto ¡iucrlc iler debido a causas hi:-· 

n·rlitarlas. 



DIENTES POSPERMMlENTES 

Consiste en la erupción de dientes después de que to

dos los dientes permanentes normales han salido. El fac--· 

tor etiologico probable parece ser la herencia. Se ere -

que esta dentiai6n es debida a la hiperactividad mediante 

la cual la lámina dentaria se desarrolla más que el germen 

dentario permanente. 

TRASTORNOS DURANTE Lh 1':0P..FODIFERI:NCIACION 

DE LOS GERMENES DENTARIOS 

DIENTES DE HUTCE SON 

L~ forma de los incisivos centr11les esta alterada en 

el 10 al 30 i de los niños portadores de sífilis congénita. 

Estos dientes pueden ser.>.ejar un destornillador o pre

sentar una escotadora en los borde~ incisivos. Aunqu~ los 



incisivos centrales del maxilar son los rn6s afectados, los 

incisivos centrales y lateraleR mandibulares también preson 

tan' este defecto. La dentición temporal no se altera. 

El 1% de los enfermos con sifilis congenita y dientes 

de Hutchinson, presentan queratitis intersticial (inflama

ción y cicatrización de la corona) y sordera. Este compl~ 

jo de síntomas se denomina Tríada de Hutchison. La altera 

ci6n de forma de los dientes, se debe a cambios sufridos -

por el germen durante la morfodiferenciaci6n. Estos cam·

l::ios consisten en inflarnaci6n dentro y alrrededor del scr

men dentario e hiperplasia del epitelio del órgano del es-

mal te. 

MOLT\RES EN MORA MORIFORMES Y DI:: PFLUGER 

La forma de los primeros molaren permanentes se alte

ra en un 20% de los pacientes con sífilis congénita. 

Las superficies oclusales son m(~ estrechas y dan ~ la 

coron~ un aspecto comprimido. 



MACRODONTIA 

Es un aumento de tamaño generalizado de todos los di

entes de una dentadura. Son de car4cter hereditario. 

MICRODONTIA 

Rara anomalía de origen hereditario en la cual todos 

los dientes de una dentición son de pequeño tamaño. 

DENS IN DENTE 

DIENTE INVAGI;;; :.(1 

Anomalía especial del desarrollo dentario que oca9io

na la invaginación del epitelio en formación hacia el inte 

rior del cuerpo de un diente antes cfo que se califique. 

Hay dos tipos de diente ivaginado: El coronal en el 

m&s coman y el radicular muy raro. 



El de tipo coronal se debe a la invaginaci6n de todan 

las capas del. 6rgano de.l esmalte., Dentro de la Papila Den. 

tal. A medida que se forman los tejidos duros, el órgano 

del esmalte invaginado produce un pequeño "diento" denti:o 

de la futura cámara pulpar. 

El incisivo lateral superior permanente es una locnli 

zación frecuente éie Dens.in dente. Sin embargo se ha obue~ 

vado en caninos, premolares y molares. Esta anomalía puede 

ser bilateral y presentarse en dentición temporal. 

El tipo radicular de diente invaginado, la vaina de -

Hertwing se pliega dentro de la ra1z en vias de desarrollo, 

el órgano epitelial invaginado produce esmalte y dentina -

dentro de la raiz. De manera parecida a la invaginación -

coronal. 

, ',,, >·:,> 

: ,~)~r.~, 

Estos dientes contienen pulpa necrosada y visiones api 

cales. 

GEMINACION 



Se le llama geminaci6n cunado un diente se divide en 

dos o intenta' hacerlo, para formar dos coronas ccnnpletas.o 

parcialmente separadas. 

Suele presentarse con una sola raiz y un solo conduc- · 

to. -

TAURODONTISMO. 

Trastorno de origen hereditario generalmente los rncl~ 

res, presentan pulpa anormalmente grandes que se extienden 

profunfamentc en las raices. 

Puede afectar a las dos denticiones. A este estado se 

le llama taurodontismo o taurodG. io. Porque los dientes 

presentan semejanza con los anguladoo. 

Trastornos durante la aposición de los tejidos denta

rios duros. 



AMELOGENESIS IMPERFECTA 

Es un trastorno hereditario que se trasmite como ca-

raéter medeliano dominante, no ligado al sexo. Se caract~ 

riza por la agenesia o hipoplasia del esmalte. 

La alteraci6n que afecta a la formaci6n y calcificac~ 

6n de la matriz del esmalte, no afecta a los componentes -

mesodérmica de los dientes y por ello la dentina es normal 

Los dientes más afectados son los dientes permanentes, cu

ando el esmalte es hipoplásico, su ~structura es muy delg~ 

da y se altera el color, generalmente en varias tonalidades 

del pardo. Esta alteración en el color ne debe a la esci~ 

rosi.s de la dent ína o la abuorci6n de lori pigmentos de lo:::; 

alimentoo por medie de la dentina porosa. 

Muchas veces hay falta total del enmalte, en otros ca 

sos, quedan restos de esmalte, pero delgado y muy friable 

por lo·mismo quebradiso. Y la tercera variedad de la amc

loqencsis imperfecta se caracteriza por grosor normal de -

cnmalte, sin embargo el esmalte es de poca calidad, bl11ndo, 

friable y aspero. 



DENTINOGENESIS IMPERFECTA 

Es una alteraci6n del desarrollo de la dentina que a

fecta todos los dientes. Tanto temporales como permanenten, 

es de origen hereditario dominante no ligada al sexo. Pu~ 

de estar acompañado da un trastorno similar en los hueson. 

(osteogenesis imperfecta). 

Los dientes afectados ofrecen un aspecto opalecente o 

gris, la atricci6n es r6pida y acentuada y puede presenta~ 

se caries. El esmalte es normal pero se descascara facil

mente y las coronas son bulbcras, lan raíces son cor~as y 

conicas, las camaras pul pares son amplias pero se. hacen es 

trechas por completo. 

La dentinogenesis imper!ecL pua~c asociarse con otras 

anomalías del desarrollo. E Jcr.olc. ;.,lbinismo, oste.ogi;ne

sis, malformaci6n cardiaca. 

DIENTES EN CASCARA 

Es una modificac16n de la dentinogénesis imperfecta. 



Las ratees no se forman, las camaras pulpares son muy am-

plias la dentina, es de aspecto opalecente. El esmalte e11' 

normal. 

ODONTODISPLASIA 

Rara anomalia de les dientea, que por lo general no -

hacen erupción. Estos dientes prr~sentan sus coronas dis-

torcionadas descoloridas y muy pec¡ueñns, con disMinuci6n -

del espesor de 1 esmalte. Presentan cama ras pulpa res ampl_t. 

as no afectnn a toda la dentadura, se desconoce su causa, 

sin embargo participan en todas las estructuras del diente 

por eso se le denomina odont.odisplasia. 

TRl<S'fORNOS DURAN'rE Ll', CALCIFIC'l,ClON DE LOS 

'I'EJI D'iS DEtlTl1R!OS Ut:ROS 

HICALCIFICACION DEL !;SMALTE 

s~ debe aGn estado en que la calcificaci6n del cs~al-



te no es normal, pero sin. que se altere la cantidad dél -

mismo, Es de origen hereditario todos.los dientes. 

La hipocalcif icaci6n puede ser debida a causas loca-

les o sistématicas. 

La hipocalcif icaci6n local solo afecta a una parte de 

un diente. Cl!nicamente se presenta co,o una zona blanco-

opaca en la corona. 

La hipocalcificaci6n sistématica ne debe a algún tra~ 

torno general, afecta un nfunero de dientes y zonas dentar! 

as en v!a de desarrollo. Este se pres~nta afectando toda 

la corona y los dientes tienen un aspecto moteado. 

CONCRESCENCIA 

Cuando dos dientes independientemente se fusionan, el 

fenómeno se denomina concrescencia. 

Estos dientes presentan conductos pulpares y ra!ces -

separadas, pero estan varian por cemento o hueso. 



Ambos dientes .pueden haber hecho erupci6n o estar re• 

tenidos, o uno P.uede estar retenido y el otro estar .ubicado 

en' su lugar, 







MALFORMACIONES DE TEJIDOS BLANDOS 

FISURA DEL LJ\BIO SUPERIOR 

Em la más coman de las fisuras labiales. La inciden

cia es de 1:600 a 1:1,200 de nacidos vivos y dos veces más 

frecuente en hombres que en rnujereb, siendo el lado izqui

erdo el afectb~O en el ?Di de los casns, mientras que el -

labio fisurado bilateral se presenta en un 25i de los ca-

sos y en un si de los casos, la afección es unilateral de

recha. El paladar fisurado acompaña al B5% de los casos -

de labios f isurados bilaterales y al 70% de labios fisura

dos unilaterales. 



Recientemente se ha sugerido que esta patolog!a se d~ 

be a la fal,ta depenetraci6n mesod6rmica y a la oblitera-

ci6n de los surcos ectodérmicos que separan las masas mes~ 

dérmicas que constituyen las protuberancias faciales. La 

ausencia o deficiencia de estas masas como su falta de pe

netración en los surcos ectodérmicos lleva a la destruc--

ci6n del ectodérmo y se produce la fisura. Antes ·Be cre!a 

que se deb!a a la falta de fusi6n entre los procesos maxi

lares, nasales latorales y nasal medio. 

La fisura puede ser unilateral, cuando afecta solo un 

lado-del labio, el bilateral, ambos lados. Pueden ser in

completas, las cuales se extienden de una distancia varia

ole hacia la narina y frecuentemente afecta también pala-

dar y completa, cuando se extiende hacia la narina, la cu

al abarca el paladar con mayor frecuencia. 

En casos de labio hendido bilDteral completn, ol pre

maxilar suele hDccr prominencia o se bascula hacia delante 

a expcnsDs del tabique nasal. Esta a su vez crece hacia -

el v6mer, ocasionando un aplanamiento de las alas de la na 

r!z y un ensan~hamlento de las ventanas nasales. 



La influe:ncia hereditaria explica los porcentajes m4o 

elevados de defectos.· Otros factqres son los traumatismos 

stress, enfermedades infecciosas y desnutrici6n. 

La mayor parte de los casos son reparados quirurgica

mente con excelentes resultados estéticos y funcionales. 

FISTULAS O FOSITAS CONGENITAS DEL LABIO 

Es una rara anomalía que se car.ncteriza por la prcse~ 

cia de una o más depresiones circulares bien delimitadas, 

unilateral o bilateralmente (de manera simétrica), en los 

labios o en la comisura de lus labios. Pueden producirse 

como consecuencia de muescas producidas en los labios, en 



fases tempranas del desarrollo, con fijación del tejido en 

la base de la muesca, debido a la falta de fusión de los -

esbozos faciales embrionarios y pueden por esto acompañar 

a las hendiduras. En el labio superior se presentan en la 

unión de los esbozos globulares y maxilares o con menor 

frecuencia en la l!nea media en el origen del frenillo la

bial. Se denomina "fistula" cuando el defecto presenta C!:!, 

municación con los conductos excretores de las glándulas -

mucosas del labio superior y puenc extraerse moco de la d~ 

presión. 

Se cree que estas anomalías labiales tienen una liatie 

hereditaria. Pueden manifestarse solas o asociadas a fisu 

ras de los labios o del paladar. Las fosas del labio infe 

rior tienen una frecuencia de asociación del 70% con el p~ 

ladar hendido. Las fosas de los labios se pr~sentan con -

una frecuencia dos veces rr.ayor c.'· lar, mujeres, Las fosas 

y 111::1 f :ístulas se presentan con 111ayor frecuencia en ül la

bio iníerior, en donde suela ser bilaterales. 

Las fosas comisurales se presentan en la mucosa labi

al del angulo de la boca en el &rea en que se originan l~a 

hendiduras faciales horizontales. 



Como tratamiento se ha aconsejado la excirsi6n quirQ! 

gica, aunque son innocuos y raras "'.eces praaentan complic! 

ciones. 

MACROSTOMIA 

La abertura bucal anormalmente grande, es una deform~ 

dad rara debida a la fusión incompleta de los esbozos r.«:ix~ 

lares y mandibulares que se presenta como una hendidur.1 ho 

rizontal o lateral que procede del angulo de la boca y l!~ 

ga al trago de la oreja a lo largo de la linea Ó(• fusi6n -

normal de los procesos maxilares y mandibulares. La hendí 

dura puede ser unilateral o bilateral, el lado izquierdo -

se ve afectado m5E a menudo que el durecho. La hendidura 



va asociada al paladar y labio hendido, miorognacia, dien

.tcs supernumerarios y anomal!as de las extremidades. 

MACROQUEILIA 

Este término se emplea para referirse a un labio de -

tamaño excesiva.mente grande. 

LABIO DOBLE 

Es una anomalia caracterizada por un pliegue de teji

do e:xce-dent.e en la superficie mucosa del labio superior o 

in~erior. Esta anomalia es más aparente cuando se p~oduce 

e& el labio oaperior, ya que la gravedad tiende a hacer -

que el pli0que cucl~ue por debajo d0l borde del rojo del -

labio cuiindc:.1 la boca estfi abierta, n<J siendo obvio al es-

tar los labios en reposo. Al tcrffiin~r el labio superior -

el cloble se asemeja a un "arco de cupJ.do" debido a que el 

frenillo labial ~antiene la porción ~entral mientras que -

ias porciones laterales cuelgan hacia abajo. 



El labio doble es poco frecuente. Se creo debido a -

un traumatismo aunque también se .han señalado como facto·-

res causales la disfunci6n hormonal y la herencia. El.la

bio tamb'ién puede formar parte del Síndrome de T1scher, que 

comprende p~rpados colgantes y aunque de tamaño del tiroi

des de origen no t6xico. 

No se nec~sita tratamiento salvo el de la finalidad -

estética o funcional de la formaci6n y masticaci.6n. El ex 

ceso de tejido no se elimina facilmente mediante la ciru-·· 

g1a. 



MACROGLOSIA 

Se observa con mayor frecuencia que la microglosia o 

anquiloglosia y puede ser de tipo Primario o Congénito y -

Secundario. La macroglosia congénita se debc1 al aesarro-

llo exagerado de la musculatura, puede estar asoc~ado con 

una hipertrofia o hemihipertrofia muscular generalizada o 

no. 

La macroglosia secundaria puede ser resultado de un -

tumor de la lengua con el linfangioma o el hemangioma dif~ 

so, la neurofibromatosis o a veces el bloqueo de los vasos 

linfáti~os eferentes en casos de neoplasias malignas de la 

lengua. Puede también deberse a trastornos end6crinos co

mo el hiperpituitarismo y la acromagnlia con aumento confl~ 

cutivo de la mandíbula, que origina relajación muscular y 

aumento del tamaña de la lengua. La extracción de los di

entes inferiores o de todos los dientes tambi6n permiten ~ 

la rclakaci6n de los músculos de la lellgua ocasionando su 

aumento de tamaño. 

La macroglosia también es una característica del S!n

drome de Beckwith, que incluye hipoglucemia naonatal, mi--



crocefalia leve, hernia umbilical, visceromegalia fetal y 

gigantismo sorn§tico posnatal. 

La macroglosia de cualquier tipo, puede producir el -

desplazamiento de los dientes y rnaloclusi6n debido a la -

fuerza de los músculos que intervienen a la presi6n ejerc! 

da por la lengua sobre los dientes. No os raro observar -

el festoneamiento de los bordes laterales de la lengua y -

la adaptaci6n de las puntas de los festones en los espaci

os interproximales de los dientes. 

!lo hay tratamiento particular para la macroglosia ex

cepto la eliminación de la causa promaria, aunque en algu

nos casos se ha realizado el recorte quirGrgico para redu

cir el volúmen del tejido presente. 

MlCROGLOSlA AGLOSIA 

La microglosia es una anomalla cong6nita rara que se 

manifiesta por la presencia de una lengua pequcfia o rudi-

mentaria, y la aglosia es la ausencia completa de la len--



gua. Se ha visto que pueden asociarse a otros defectos b~ 

cales como micrognatia, paladar hendido e hipertrofia de -

glándulas sublinguales y submaxilares. 

La aglosia puede asociarse a otras anornaltas del des~ 

rrollo especial1nente a las que afecten a las extremió.ades 

(Síndrome aglosia-sindactilia). 

El paciente con estas anomalías presenta dificultades 

en la alimentaci6n, habla, desarrollo de la dentici6n y -

tencencía a las en=errnedades bucales. 

A!iQUILOGLOSIA 

La anquiloglosia completa se produce como resultado -

de la funi6n entre la lengua y el piso de la boca. La an

qu·1loglooi.a parcial común o "lengua atada" es unu anom;:ilía 

mucho mtis :recuente y suele ser resultado de un frenillo -

lingual corto o insertado demasiado cerca de la punta de -

fia lengua. Con ello, los movimientos de éGta quedan limi

tudos en maycr e menor grado y con f ~ccuencfa los pacicn-

tcs con este defecto presentan problemas fonéticos, princ!_ 

palmente en La pronunciación de consonantes y diptongos. 



Al sacar la lengua hacia delante, el cuerpo de la misma se 

arquea con la punta didgida.hacia abajo. y en estos casos 

la punta de la lengua no puede sobresalir de los inciaivos 

inferiores, Aunque algunos cases de anquiloglosia parcial 

se corrigen por s! solos, la mayor!a son tratados quirür-

gicamente mediante. el seccionamiento del frenillo. 



TIROIDES LINGUAL 

La glándula tiroide se origina en el embri6n, en el -

piso de la faringe, por medio de una invaginaci6n o diver

t!culo del exodermo. La lengua se forma al mismo tiempo -

de ese piso anatomicarnente está asociada con la glándula -

tiroides por el conducto tiroglosi, cuyo remanente lingual 

se conoce como agujero ciego. 

La tiroides lingual es una anomal!a en la cual se en

cuentran fol!culos de tejido ti.roideo en la lengua, origi

nados posiblemente en un esbozo em~rionario que no emigró 

a su posici6n predestinada. 

Se cree que el agrandamienlc benigno del tejido tiro~ 

deo ling~al se debe en algunos casos a la insuficiencia de 

la glándula tir0ides principal del cuello. 

La tiroides lingual es mucho más frecuente en mujeres 

que en homt,res t puede ser clinicamente aparente en el mo

mento del nacimiento o manifestarse más tarde en cualquier 

periodo de la vida. 



Clin1camente se manifiesta como una masa nodular en -

la base dela lengua o cerca de ella, por lo general en la 

vec.inclüd del agujero ciego 'l con 'frecuencia en la l!nea m!. 

día. Aparece comurunente situada en profundidad y no corno 

lesión superficial, y tiende a tener superficie lisa. En 

algunos casos es vascular, mientras que en otros el color 

de la mucosa es atípica. El tarr~ño de la les16n es de a-

proximadamente de 2 a 3 cm. de d1ánetro. 'l'raen como cons~ 

cuoncia al paciente, disfagia, cisfon!a, disnea, hemorra~-

gia con dolor o sensación de tensión o plenitud en la gar-

ganta. Puede dar origer. a adenomas y adenocarcinomas de ·· 

la lengua. 

Microscopicamente se asemejan al tejido tiroideo nor-

mal o a! tipo embrionario u íetel. 

El tratamiento consiste en la escisión, cerciorlndose 

previamente de que el paciente tenga tejido tiroideo nor--

mal en el cuel~o. 



QUISTE DEL CONDUCTO T!ROGLOSO 

Es un quiste del desarrollo, poco comGn, que se forma 

en cualquier punto a lo largo del conducto tirogloso embri 

onario entre el agujero ciego y la gl&ndula tiroides. Se 

origina de los residuos epiteliales de estos conductos. 

La causa de su formaci6n se desconoce, pero puede desenca-

denarse por la infecci6n del tejido linfoide en la zona de 

los restos del conducto tirogloso, por el drenaje preveni

ente de una infeccl6n de los 6rganos respiratorios superi~ 

res. 

El quiste puede encontrarse en el agujero c~ego, en -

el piso de la boca, o m~s abajo, cerca del cartílago cri--

coides o tiroidea. 

A veces da lugar a un conducto fistuloso que va a pa-

rar a la región anterior del cuello, en la 11nea media y -

cerca dul hueso hioides. Puede apreciarse un exudado sero 

so, o la fístula puede quedar abierta por unas costras de 

color pajizo que son repet~dame~te eliminadas por el enfer 

mo, s iencfo reernp lazadas por unas nuuv1rn. 



Cuando sé localiza el quiste en la base de la lengua 

o en su musculatura, es muy probable que lo encontramé:is co 
. . ··. '• . -

mo una masa en .la linea media, produciendo un gran males-

tar, sobre todo disfagia. En la regi6n anterior del cue--

llo, lo encontramos como una masa de superficie lisa, dura 

o blanda, de varios mm. a varios c:¡n. de d!ametro. Suele -

ser muy m6vil, lo que indica que se tr!ta de una masa bien 

circin~crita o encapsulada. Los tejidos que hay por enci

ma, son de aspecto normal y tarrhi'n libres. 

r:l quiste se encuentra tapizado de epitelio escamoso, 

ciliado, columnar o de transici6n, dependiendo en parte --

del lugar de origen del quiste a lo largo del conducto ti

rogloso. En la pared de tejido conectivo del quiste puede 

encontrarse tejido linfoideo, tejido tiroideo y gl!ndulas 

mucosa. 

rl quisto tiroideo suele darse en personas j6venes, -

pero puede aparecer a cualquier edad, 

El tratamiento consiste en la total extirpación qui-

rOrgica si so desea evitar la recidiva. 



Aunque en raras ocasiones, se ha señalado la posibil! 

dad de malignizaci6n. 

GLOSISTIS ROMBICA MEDIA 

Anomal!a de la lengua producida por la falta ce re--

tracci6n del tub~rculo impar previamente a la fusión de 

las mitades laterales de la lengua, de manera que entre 

ellas ·queda interpuesta una estructura carente de papilas. 

se presenta como una placa rojiza, ovoidea, adam1mtiforme 

o rorrhoidal en la cara dorsal de la lengua inmeuiatamente 

por delante de las papilas caliciformen. U~l re~to de la 

lengua, se destaca como una superficie plana o ligeramente 

elevada, carente de papilas filiformes, siendo m's eviden

te cuanao la lengu11 es saburral c. :::on papil11s abundantes y 

opacas. 

El término ''glosit.is" induce a confusiones, porque es 

ta lesión no e~ ir.flamatcr;.11. 

Lol'l ccrtes micrcsc6picos revell'ln un!'I cul:-ierte de epi

telio eBcamoso estratificadc libre de p11pilas lingua:..es. 



El epitelio puede mostrar hiperplasia y en. el tejido coneE_ 

tivo aubyacente es posible 'observar. una infiltración de -.., } 

plaa1110citos y linfocitos. 

Para esta les16n no se necesita trataffiiento alguno, -

puEs es innocua. Si la lesiOn es elevada y dificulta la -

función debe ser escindida, as! como cuando se trata de una 

zona deprimida qul:! se convierte en fuente continua de infla 

maciones a causa de la acumulación de restos alimenticios. 

LENGUA HENDIDl\ 

Es debida a la !alta de fusión de las dos mitades late 

rales de la lengua durante el desarrcllo errbrionnrio. Fr 

una anomalía rara, que suele afectar ~ole el tPrcio ante--



rior de la lengua. Puede ir asociada a une. hendidura rr.edia 

que afecta a la mand!bula. Aunque la lengua hendida es de 

tamai'o normal, 1u func16n eat! perturbada, como es natural. 

M!s frecuente qu" la verdadera hendidura es la pt·ese!!_ 

cia de un profundo surco en la superficie dorsal de le len 

gua, que representa la fusión incompleta de los esbozcrn l! 

terales· del 6rgano. No es rara la inflamación en la base 

del surco, debida a la acumulaci6n y retenci6n de residuos. 

LENGUA FISURADA 

Est! caracterizada por una figura mediana con surcos -

que salen en sentido 1.ateral y estlin en n6mero vari.!1bl.e, p~ 

ro simelricamente dispuestas. La lenqua escrotal es u1;a va 

rib.nte de la lengua f isurll.da, con surcos m!s numerosoa, pe

ro menos profundos, gue dan a la lengua un aspecto a1:r11gado. 

Ratas anomalías suelen ser indoloras, exc~pto en casov en -

que los surcos llegtin a irritarse por acumulaci6n de r..,si

duos alimenticios, lo que se quita mediante el estiramiento 

<1e las fisuras y la limpieza de 111 su¡:.erf icie con un c;..,pi l lo 

d~nt11l o una gasa. 



PEP.LAS DE EPSTEIN 

Se conoce tambi6n con el nombre de nódulos de Bohn, 

quiste gingival del recién npcido o quiste gingival. 

Son ~6dulos mGltiplcs, a v~ces solitarios, del re

borde alveola1· del recién nacido. i.lgunos de estos quis

tcB se ori~inan a partir del epitelio de la lámina dental, 

d·.~l órgano del Psmaltc o óc SU!' ramificaciones, ctrou cr'.:_ 

cen a partir de células desplazadas del epitelio gingival, 

cOl\lu puede ocurrir en un tnn:.matismo. 



Son nódulos qu!sticos, lcnos de querntina que ~E: en

cuentran a le larr,:o de la hendidura palatina meciiri e er. la 

uni6n del paladar blando ·con· el duror prcbablerneni:e relticie_ 

nados ccn el GeRarrollc de conductos de gllndulas sal~valcs. 

A veces se agranóan lo suficiente para apreciarse clinion-

' mente como pe~ueñas tumefacciones circunscritas blanca~ del 

reborde alveolar, áur~s, no dolorosas. Pueden ser -simples 

o m6ltiples. Son asintomáticas y de poca importancia ~ñto

lG<)ica, ya que til.mde a desaparecer al cabo de ·varic"" fi·<:'t:es 

de su presentaci6~. 

Histolo~icamentc, son verdaderos quistes con un delga

do revestimiento de epitelio y una luz por le común ocup~da 

pcr queratina cescaroada, y a menudo, células inflamatorias. 

El tratomiento consiste en la cxtirpaci6n quirúrgicn, 

excepto en el niño que no rN;uiere de tratamiento porqul' -

l<H1 lesiones desaparecen invnriabletnente por apertura "n la 

~i\lf'"~ficie mucoca, al ser deshechas por los riientes en br0-

te. 



FISTt:LA BRANQUIAL 

Este raro defecto de la regi6n cervical se debe a la fu 

si6n incompleta de los arcos branquiales. Es un trayecto 

cpitelizado, de profundidad variable que no debe confundirse 

con el quiste branquial. 

QUISTE DERllOIDT; 

Es una forma de teratoma quísti~o, d~rivado principal--

mente del epitelio germinal embrionario, pero en algunos ca-



sos contiene tambi~n estructuras de otras capas germinativas. :i 

Derivan del enclavamiento.de restos epiteliales en la linea 

media durante el cierre de los arcos branquiales hioideo. y -

mandibular. 

Este quiste tiene diversas localizaciones como son: pa

ladar, angulo de la mandíbula, glándulas salivales, sin em-

bargo, la linea media del piso de la boca es la localizaci6n 

más frecuente. 

Los quistes dermoides que emergen del piso de la boca 

raras veces están presente~ en el momento del nacimiento. 

La rnayor!a se producen en adultos j6venes y no muestran pre

dilecci6n por el sexo. 

El aspecto clínico de un quisi::e dermoide depende de su 

profundldaC:. Si el quiste está suore el músculo geniohioi-

.:.leo, el quiste se presenta COhiO una l".'lc•sa o tumor;:ición d~ ta

maño variable (2 o mrts cm. de diámetro), redonda, de superf~ 

cie liso, bien delimitada, de color rosado, situada en la l! 

nea media del pise de la bo~a. La palpaci6n muestra una ma

sa sernis6lida, pero puede ser m5s ~luctuante, según el cont~ 

nido del quiste. Con frecuencia la lcni6n es lo suficicnt~

ncnte gra~de para desplazar la lengua e intericrir con fun--



ciones de alimentaci6n y fonaci6n. 

Cuando el quiste se localiza por debajo de los müsculos 

geniohioideos, se ve fuera de la boca como una tumoraci6n de 

la línea media, de superficie lisa inmediatamente devajo del· 

mentón. P.. veces estos quistes se in<;:ectan y ocasionalmente 

forman trayectos fistulosos que se abren en la boca o en la 

piel. 

Histologicarnente varían según la complejidad de la le--

s16n. Algunos de estos quistes 3e componen unicanente de una 

pared conectiva tapizada en la superficie interna por unn. del 

gada capa de epitelio escamoso estratificado, por lo general 

queratinizado. La luz puede estar ocupada por queratina. 

En otros casos hay numerosas gl~ndulas sebáceas e incluso fo 

lículos pilosos y una que otra qlándula sudorípara. La luz 

contiene material sebáceo, as r, e,:,:· q~e:ratina. Algur.as le-

siones contienen estructuras da natureieza variada, como hue 

so, músculos y derivados gastroir.~estinales y constituyen un 

teratorni.l complejo. 

El tratamiento es la enucleación quirúrgica y no es co-

mún que recidive. 



NEVO BLANCO ESPONJOSO 

-(Displasia blanca plegada familiar, leucoqueratosis con 

génita, gingivostomatitis blanca plegada, Nevo epitelial bu

cal, enfermedad de Cannon). 

Es una anomal!a de los tejidos de la mucosa que se cree 

de origen hereditario_.• transmitido como un caracter autos6mi 

co dornin ante • 

E3ta anomalidad puede aparecer desde el nacimiento, ~n 

la infancia, niñez o aan en la adolescencia donde alcanza la 

magnitud total de su intensidad. 

Las lesiones bucales pueden ser difusas o generalizadas, 

afectando carrillos, paladar, encla, piso de la boca y µarte 

de la lengua. La mucosa está engrosada y plegada con textu

ra esponjosa y un tono blanco opalescente peculiar. 

En los primeros estadías, los tejidos afectados son li

sos y planos, cuando el niño ue hace adoleRcente, las lesio

nes forman pliegues y arrugas y adquieren una blancura m&s -



opalescente. 

Las lesiones suelen ser asintomáticas, pero puede haber 

hiperestesia o dolor. En algunos casos las lesiones bucales 

se acompañan de lesiones similares en mucosa vaginal y lab1-· 

os, ano, recto y cavidad nasal. 

Histologicamente el epitelio suele estar engrosado, con 

hiperqueratosis y acantosis y la capa basal intacta. Las c~ 

lulas de la capa espinosa presentan edema intracelular. Es

tas células avacuoladas tienen alguno~ núcleos picn6ticos err 
centrar tapones de paraqueratina que penetran profundamente 

en la capa espinosa. 

Estudios microscópicos electrónicos compruehan una fal

ta casi total de la diferenciaci6~ d~ las c~lulas epiteliales 

m§s allá del nivel parabasal, y se ~u~iere l) que la prote!

na fibrona, que es morfolQgicamente normal, presenta conside 

rable variaci6n en la m~nera en que ~e alMacenada en el cito 

plasma de las células epiteliales, lo que sugiere que se tr! 

tar!a de un defecto hereditario a una falta de descamación -

normal de las células epiteliales cQmO consecuencia de mayo

res cantid?~cs de substancia cementante extracelular produc! 

da por los gránulos que cubren la membrana. 



No hay tratamiento para esta ·enfermedad, pero como es -

t()talme11te benigna, _el pron6st1co es excelente. N(\ hay com

plicaciones clínicas serias • 

QUISTE BRANQUIAL 

(Quiste linfoepitelial cervical, quiste cervical late-

ral, n6dulo linfático quistico benigno). 

Es un quiste que se produce en la zona lateral superior 

del cuello y se origina en los restos de los arcos branquia

les o sacos faríngeos. Su origen está en la transformación 

quistica del epitelio atrapado en los n6dulos linfáticos cer 

vicales. 

La mayoría de estos quistes aparec~n en adultos jóvenes, 

aunque pueden tornarse evidentes en lo niñez temprana. Son 

de crecimiento lento y pueden tener duración de semanas a mu 

chos años. 

La lesión se presenta como una m;isa prominente>, de cre

cimiento lento, asintomática, en la zor1a lat!'.!ral superior --



l 

del cuello, por lo comün, cerca del borde anterior del m~sc~ 

lo esternocleidomastoideo. Fueron observados también en el 

ángulo de la mandíbula, en la zona submaxilar e incluso en -

zonas periaricular y paratidea. 

La masa var1a de tamaño segün su tiempo de evolución y 

la existencia o no de infección secundaria, pero generalmente 

es blanda y fluctuante a la palpaci6n 1 su superficie es lis~, 

de bordes curvados bien delimitad?s y est~ recubierta general 

mente de una piel no adherente de aspecto normal. 

Histologicane~te suele estar tapizado de epitelio escam~ 

so estratificado, pero puede contener epitelio columnar estr~ 

tificado. La pared del quiste se compone de tejido linfoide 

con la forma t1pica de nódulo linfático. En la pared tambi~n 

haber una cantidad variable de tejido conectivo. 

El quiste propiamente dicho pu~de contener un líquido ! 

cuoso claro o un rnatorial mucoidc ~elatinoso esposo. 

Este quiste debe ser tratado por medio de una remoci6n 

q~ir6rgica minuciosa. Uay recidiva si se dejan restos o si 

simplemente se aspira o se drena la lesión. 



EPULIS CONGENITO 

Es un tumor benigno que se observa en niños recién nac! 

dos y tiene mucha semejanza con el mioblastoma de células gr~ 

nulares, sin embargo constituye una entidad separada. 

Este tumor está presente desde el momento del nacimiento 

y surge de la mucosa alveolar maxilar o mandibular, aunque -

las lesiones maxilares son cuatro veces más frecuentes que -

las de la mandíbula. 

Es una lesi6n pediculada y de superficie lisa del tejido 

blando que se encuentra en la zona de los incisivos, que nace 

de la cresta del reborde o apófisis alveolar. Puede variar 

en tamaño de unos mrn. a varios cm. de diámetro. Es mucho más 

coman en el sexo feMenino. 

Histologicamente, consiste de capas de grandes células 

compactas con citoplasma eosin6filo finamente granular. En

tr'-' las capas, y entretejidos con ella co posible encontrar 

algunas c~lulas fusiformes, semejantes ~ fibroblastos. A di 

fercncia del mioblastoma, no se prest?ri~n hipcrplasia seudoe

piteliomatosa y el epitelio que cuLre nl tumor el tumor es -

atrófico y ~or }Q general carece de crestas. rn algunas zo-



nas de la lesi6n pueden observarse islotes de epitelio adont2 

g!nicc;>. 

El tratamiento es la estirpaci6n quirGrgica y no· hay r! 

civas. Corno la lesi6n suele ser pedunculada el procedirnie.n- · 

to es sencillo. 



e o N e L u s I o N E s 

l 
) 

De este estudio podemos concluir que el conocimiento P! 

ra la correcci6n de la mayoría de las malformaciones congéni 

tas dependerá de que conozcamos el desarrollo normal, las --

desviaciones y causas, lo que nos ayuda a afrontar con confi 

anza este tipo de situaciones poco comunes y a eliminar sen-

timientos de culpabilidad en los padres, as! como para evitar 

en cuanto nos sea posible estas anomalías, dando al embrión 

las mejores posibilidades ¡;ara desarrollarse con norn;alidad 

y conservar la saluc curante su per!odo crítico de desarro--

llo (siendo extre~adawente vulnerable durante los 3 primeros 

rneses)ya que las anomalías durante esto lapso están entre las 

10 causas principales de muerte en la lactancia. 



RESUMEN 

Las anomalias del desarrollo pueden ser macroscópicas tJ 

microscópicas. En el estudio de las causas de estas malfor·· 

maciones aGn faltan explicaciones satisfactorias para la ma

yor1a pero se sabe que algunas son producidas por factores -

genéticos y unas pocas por factores ambientales, pero las -

m~s comunes son resultado de interacci6n de ambas. Durante 

las dos primeras semanas del desarrollo los agentes terat6g~ 

nos pueden matar al embrión y producir anomal1as cromos6m1-

cas que originan las malformaciones congénitas, Durant~ el 

periodo organogenético, éstos pueden producir malformaciones 

congénitas mayores, y durantes el periodo fetal p~eden prod~ 

cir anomalías morfol6gicas y funcionales menores, sobre todo 

de cerebro y ojos. Algunoa terat6genos pueden afectar de m~ 

nera adversa al feto sin pr.odu:i~ malformaciones congénitas. 

La mayor parte de las malformacionen de cabeza y cuello 

se originan durante la transformación del aparato branquial 

en tejidos del adulto. El labio hendido es la anomalía máe 

com~n de la cara y se acompaña a menudo de paladar hendid0, 

ambas son etiologicamente distintas que abarcan diverr.os pr~ 

cesas del desarrollo y en tiempos distintos. El labio hendí 



do es resultado de insuficiencia de las masas mesodérmicas -

ele las dcriva~iones nasaleamedialelÍ y de los procesos maxi

lares para fusionarse, en tanto que el paladar hendido es r~ 

sultado para fusionarse. Las deficiencias mesod6rmican que 

producen estas anomal!as son reproducidas principalmente por 

genes mutantes pero también intervienen factores ambientales. 

Ojos y o!dos son muy sensibles a agentes terat6genos ce 

mo las infecciones virales. Los defectos más graves son re

sultado de trastornos del desarrollo durante la cuarta a la 

sexta semana, qu~ es cuando estos 6rganos empiezan a desarre 

llarse, pero los defectos de vista y audic16n pueden ser re

sultado del trastorno de desarrollo durante el periodo fetal. 

Hay muchas anomalías oculares congénitas, pero la mayor 

parte son raras, algunas son causadas por cierre defectuoso 

de la fisura 6ptica. Catarata y glaucoma cong~nitos ¡uaden 

ser resultado de infecciones intrauterinas. 
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