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INTMODUCCION 

in el ejercicio de nuestra actividad profesional, es cada 

día más comdn encontrarnos con enfermedades orales que --

son manifestaciones de síndromes genéticos, el ndmero de-

síndromes identificados en la dltima década supera la ya-

conocida hasta entonces' estadísticas recientes nos indi-

can que un ndmero muy elevado de recien nacidos tienen al 

gdn defecto genético. Con el desarrollo de modernas técni 

cas de investigacidn podemos suponer que el ndmero de nue 

vos síndromes iré en aumento constante, ante esta perspec 

Uva creo que es conveniente y necesario hacer una recopi 

lacidn y análisis de los principales síndromes que presen 

tan manifestaciones orales en niños. 

Mohos síndromes genéticos afectan diferentes sistemas y-

acemos del cuerpo, y en algunas ocasiones estas afeccio- 

nes pueden detectarse a tiempo y poder establecer un tra-

tamiento adecuado del mismo, es aqui donde radica la im—

portancia de este trabajo. as el Odontólogo el que con --

freeseacie puede ser el primero en detectar la enfermedad 

• ateccidm bucal que podría ser el resultado de una alti- 

✓ecida Temática. 

Objeto de esta tesis, pretende ser una quia para el --

Odemedlommodentro de este tema para lo cual se incluyen • 



los siguientes capítulos; el primer capitulo abarca conceE 

tos btsicos de genética para familiarizarnos con la termiT. 

nologta y poder seguir la secuencia de este trabajo. Poste 

riormente a ésto se abordaran las alteraciones cromosómi—

cas, tipos y características de herencia, clasificación y-

descripción de las enfermedades hereditarias que presentan 

manifestaciones orales; y por dltimo se expondrt brevemen-

te sobre el tratamiento dental en pacientes afectados de -

la cavidad bucal ocasionados por las alteracionesgenéti--

CaS. 



CAPITULO I. 

CONCEPTOS BASICOS DE GENETICA 

Genética es la Ciencia Biológica que basa su estudio en --

los patrones de transmisión de loa caracteres hereditarios 

dentro de grupos familiares y en la forma que éstas se ma-

nifiestan a través del transcurso de la vida. 

Gregorio Méndel conocido como el "Padre de la Genética•rea_ 

liad numerosos experimentos (1865) cuyas conclusiones vi--

nieron a constituirse en el fundamento de la genética mo-

derna. Los trabajos realizados por Méndel pasaron inadver 

tidos hasta 1900, sao en que fueron reconocidos y aplica--

dos por vez primera. De estos experimentos se concluye que 

de alguna manera las características de los progenitores -

pesaban a las nuevas generaciones. 

Seta oonolusidn de Méndel abrid un nuevo camino en el esto 

dio de la genética puesto que con bases firmes y organiza-

das se pueden obtener datos más valiosos en experimentos - 

etweles. 

Cada maltermeoidn en genética representa un error innato -

es le morteldnesis, de ad la importancia de incluir la --
histeria del desarrollo estructural normal. 
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DESOXIRRIBOSA 

k) Mei: Las bases se dividen en dos. 

1) PURICAS (dos anillos): a) ADENINA 
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ESTRUCTURA BIOQUINICA 

BASES QUIMICAS DE LA HERENCIA 

( CODIGO GENETICO ) 

El Código Genético esté compuesto de varias moléculas (ge 

nes) de ácido desoxirribonucleico ( A.D.N. ). 

Estructuralmente el A.D.N. esté constituido por una doble 

cadena helecoidal indefinida que contiene radicales fosfó 

ricos, azdcar y bases nitrogenadas formando NUCLEOTIDOS,-

que es la unidad del D.N.A. y la diferencia de cada uno -

radica en la base nitrogenada de que consta. 

EUCLIZOTIDO = NUCLEOSIDO 	mas AC. FOSFORICO 

1) NUCLEOSIDOS: Se forma por a) AZUCAR 

b) BASE 

a) ~CAE: El azocar que se encuentra en el A.D.N.es-

una pentosa, la DESOXIRRIBOSA,que se une por una parte al 

Mido fosfórico y por la otra a una base nitrogenada. 

b) GUANINA 

2) PIAINIDICAS ( 1 anillo le a) TIHINA 

b) momea 



En el A.D.N. siempre la adenina se une a una timina median 

te dos puentes de hidrógeno y la guanina se une con la ci- 
tocina mediante tres puentes de hidrógeno. 

Tanto las bases pirimIdicas como las pdricas mantienen su-

forma ZETO. 

2) ACIDO FOSFORICO s H3PO4 

O 

OH 11 

(BASE) 
ADENIN:- 

\N/O\ CHOLA 
I 	1) \ 

14 14  

OH 

OH 

( AZUCAR) 
DESOXIRRIBOSP, 

ACIDO 
FOSFORICO 

NOLECULA Di A.D.O. 



ESTRUCTURAS 3ASICAS 

a) GENE 

Los cromosomas se componen de miles de genes, los cuales-

son las unidades básicas de la herencia. 

Los genes son una masa de protoplasma dispuestas en orden 

característico a lo largo del cromosoma. El gene es el --

área de información para la transmisión de un carácter he 

reditario. Estos estén dispuestos en forma lineal en el -

cromosoma. La localización exacta de un gen en un cromoso 

ma es su LOCUS (lugar). Los genes que ocupan LOCI (luga—

res) homólogos se denominan alelos o genes compañeros. Ca 

da individuo por lo tanto, tiene dos de cada clase de ge-

nes, uno de cada pny de cromosomas. 

La combinación de un par de genes Similares recibe el nom 

bre de NONOCIGOTO, la combinación de genes desiguales es-

un NETEROCIGOTO. 

Aunque los genes habitualmente permanecen estables de ge-

neración a generación, es posible que sufran cambios o mu 

taciones y que transmitan así un carácter nuevo o altera-

do. 

Este cambio seré transmitido a generaciones futuras. La -

mutación puede ocurrir exponttneamente o puede ser ladeel 

da por factores del medio ambiente tales como: radtacto--

nss, medicación o infecciones viriles. 



MUTACION. 

MUTUO.- Es la unidad de mutación, represenla la zona mis-

pequeña, consta de un par de nucleótidos cuya modifica—

ción o cambio en su secuencia conduce a una mutación. 

Aunque el gen es generalmente estable, su mutación signi-

fica una alteración o deficiencia de una enzima especial, 

la cual ocasionare algan trastorno de una etapa metabóli-

ca particular y alguna modificación especial en la evolu-

ción del organismo. 

Un gen mutante, se define como un determinante genético -

que ha cambiado en tal forma que puede llegar a concebir-

una característica anormal de un individuo. 

Generalmente las mutaciones se deben a causas térmicas, -

de radiación o a causas edn sin descubrir: el gen sufre -

un cambio brusco que produce una mutación. Estas mutacio-

nes o cambios contindan su división, y de esta forma la -

mutación persiste por generaciones. 

Lee genes mutantes adquiridos son generalmente dañinos pa 

ra el individuo y sus descendlentes,pueden presentar una-

emermaltdad, por incapacidad para reproducirse o incluso-

per suerte temprana. 

Le emiten de un gene puede ser dominante o recesiva. el el 



yen ejerce su efecto mediante su presencia em uno o ambos-

miembros de un par de cromosomas, este genes dominante; 

pero si el gen esta presente en ambos miembros de un par -

de cromosomas para ejercer su efecto, entonces es recesi-- 

Las alteraciones causadas por un gen mutante han sido cate 

gorizadas de la siguiente forma: si el gene es I localiza-

do en autosomas podré ser autosoma dominante o autosoma re 

cesivo; si el gene se encuentra localizado en el cromosoma 

X seré una alteración ligada al sexo. 
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b) CROMOSOMA. 

itiologla.- CHROMOS-COLOR, SOMIS-CUERPO; cuerpo que se ti 

fte. 

il cromosoma es un componente nuclear de una organización 

individual y funciones especificas, capas de autoduplicar 

se conservando sus propiedades morfológicas y fisiológi—

cas, a través.de divisiones celulares sucesivas. 

Desempeña un papel muy importante en la variación de la -

herencia, la mutación y la evolución, el control de la --

morlaca:leste; la multiplicación y el equilibrio de los --

procesos vitales. 

Caractertsticas.- Durante el proceso de la mitosis es - -

guando mejor se observan las caractertstices de los cro-

mesemas y son las siguientes, 

al 	in los cromosomas humanos el tamaño varia en- 

tre metro o seis micras. 

114 Orgenisacidn individual. 

el Credo de constricatdn lineal. 

O estructure. 

el Comportamiento. 

11 Credo de especieliseciGn. 

el Rimero.- tete verte segdn le especie y sirve de ayuda- 

para le determinectéln de la posleidn filegendtiee y temes. 
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mónica de las especies animales y vegetales. 

El hombre posee 46 cromosomas, cada cromosoma tiene un par 

*que se le conoce como el "HOMOLOGO", es decir cada miembro 

de un par tiene la misma configuración y material genético 

que el otro miembro del par; por otro lado son heterólogos 

es decir el cromosoma X difiere tanto en tamaño como en --

función total del cromosoma Y. 

Por lo tanto los genes homólogos regulan el mismo rasgo go 

nético, con la sola excepción de los genes de los cromoso-

mas sexuales, hay entonces por lo menos dos genes que regu 

len cada rasgo heredado. Así en realidad el conjunto de --

cromosomas en el hombre consiste en 23 pares de cromosomas 

(23 suministrados por el óvulo femenino y 23 pasan a tra—

vés del espermatozoide masculino), de cada progenitor se -

recibe uno de cada par de cromosomas homólogo, de los cua-

les 22 son denominados AUTOSOMAS ( ROMOLOGOS) que no estén 

involucrados en la determinación del sexo, el par restante 

son los cromosomas sexuales X Y (HETEROLOGOS). 

MORFOLOGIA. 

Centrómero.- Es una zona circular clara, se localiza en el 

punto donde se unen los brazos o ramas del cromosoma y se-
encuentra en la llamada constricción primaria. reté rela—

cionado con los movimientos del cromosoma durante le mito-
sis. 
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Cronemero.- Es una condensación de material nucleoprotei 

co, región en la que se pruduce superposición de espira-

les. Es la región engrosada que se ve en el cromonema. 

Cromonema.- Es un filamento espiralado dentro del cromo-

soma, está formado por nucleoproteinas. 

Crométida.- Es uno de los filamentos idénticos que resul 

tan de la autoduplicación del cromosoma. 

CLASIFICACION. 

Los cromosomas se.dividen según su tamaño y posición del 

centremero en tres grupos. 

1) Nedial o Netacéntrico. 

El centremero se encuentra a la mitad del cromosoma por-

los que éste tiene ambos brazos iguales y en forma de V. 

2) Submedial o Submetacéntrico. 

111 centrdmero se encuentra desplazado del centro hacia--

uno de los lados. Las ramas del cromosoma son desiguales. 

3) Acrocántrico o de Centrdmero Subterminal. 

il centrdmero se encuentra muy cerca de uno de los extre 

mes por lo que uno de los brazos es muy pequeño o adn te 

perceptible. Este tipo de cromosomas son bastonttorme. 
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ALTERACIONES DE LOS CROMOSOMAS. 

El desarrollo estructural normal, no depende dnicamente --

del contenido de los cromosomas, sino del equilibrio de --

lbs genes. El equilibrio genético de las células depende -

de la integridad de los cromosomas y de su distribución en 

la división celular. 

Durante la reducción mei6tica, uno de cada par de los auto 

somas y uno de los cromosomas sexuales son distribuidos al 

asar a cada célula hija, o sea que el ndmero de cromosomas 

se disminuye a la mitad en la meiosis. 

Durante la mitosis cada uno de los cromosomas y autosamas-

es dividido en el centrómero longitudinalmente, en tal for 

me, que cada célula hija recibe un complemento de material 

genético idéntico al de la progenitora. En esta división -

los cromosomas se duplican. 

Cualquier desequilibrio genético durante el transcurso de-

la mitosis o de la meiosis, traeré como resultado una alte 

recién cromosómica. 

Las alteraciones cromosómicas pueden ser de nómino, estruc 

tura o una combinación de ambos. Afectan los autogamia al-

14~1 que los cromosomas sexuales. frecuentemente se ese--

clan a factores tales como edad materna avansad•, empeet--
et6n • radiaciones, ciertas infecciones viriles y siembres 
de una familia con defectos citogénicos mdlttples. Una ves 
que se producen estas alteraciones son capaces de peepe.--
emires a si mieses. 
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ANORMALIDADES DE LA MORFOLOGIA. 

Las alteraciones cromosómicas pueden ser: 

a) Submicroscópicas.- A nivel Molecular. 

b) Microscópicas.- Estas corresponden a las aberraciones y 

se consideran: 

1) Deficiencia.- Es la pérdida o ausencia de un segmento -

de cromosomas. Esta ausencia es debido a la acción de ra-- 

diaciones ionisantes, a la presencia de ciertos cuerpos --

químicos y también puede suceder durante el curso de algu-

na infección por virus. 

2) Duplicación.- Es la presencia, dos o més veces de algún 

.segmento de cromosoma, inserción de un fragmento extra en-

un cromosoma desde su homólogo: es decir si la ruptura ocu 

rre en una crométide durante la división celular, la por—

ción quebrada puede realinearse a si misma de manera que -

se duplican 'luches lOci (lugares) de un cromosoma y se en 

cuentran ausentes en el otro miembro del par de cromosoma. 

3) Translocación.-Es un intercambio de porciones entre cro 

~somas heterólogos, o bien puede ser una transferencia de 

alguna porción de un lugar a otro del mismo cromosoma o de 

un cromosoma e otro. 

4) /nVersión.- Es una alteración en el orden lineal de un-

cremosame por un giro de 100 grados. "Es une ruptura de un 

cromosoma en dos lugares y le subsiguiente reunida con la-

»ese media invertida". 11 material genético es normal en-

cantidad pero le acción de los genes se altere debido a le 
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nueva posición 

5) Isocromosoma.- Un isocromosoma es un cromosoma en el -

cual los brazos de uno y otro lado del centrómero tienen-

el mismo material genético en el mismo orden. 

ANORMALIDADES EN EL NUMERO DE CROMOSOMAS. 

1) Organismos Euploides.- En éstos se encuentra un juego-

completo haploide de cromosomas. 

2) Organismos Aneuploides.- Es la existencia de un ndmero 

anormal de cromosomas, ya sea por pérdida o por ganancia-

de alguno de éstos. Los organismos aneuploides presentan-

la siguiente clasificación: 

a) Monosomfa (el ndmero de cromosomas es de 45). Esta ea-

habitualmente una anormalidad letal en el cual solo un --

miembro de un par de cromosomas esté presente, por ejem-

plo: muerte fetal y abortos. 

b) Trisomia.- (el ndmero de cromosomas es de 47). La tri-

sonda es causada por una falta de separación de un par de 

cromosomas durante la primera división meiótica, dando --

por resultado que se encuentren presentes tres cromosomas 

en lugar de encontrarse dos como es habitualmente, por 

ejemplos trisomfa 12, 15, 17, 18, 21. 

c) Polisomia.- ( el ndmero de cromosomas es de 40 o mes ). 

La polisomfa ocurre cuando un cromosoma está representado 

cuatro o más veces, por ejemplo: XXXXV. 

d) Aneuploidia Compleja.- En la aneuploidia compleja, dos 
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*Me cromosomas tienen una variación anormal en el ndme-
ro la estructura de estos cromosomas es normal, como por-

ejemplo: trisomfa 21 y XXX en el mismo paciente. 



CAPITULO II 

TIPOS DE HERENCIA Y SUS CARACTERISTICAS. 

Es importante considerar algunos términos que son esencia-

les para comprender el contenido de este capitulo; por lo-
que se herí' mención de los siguientes conceptos. 

Probando o Propositus.- Se le da esta denominación al pri-

mer individuo afectado en una familia. 

Hermanos.- Se le denomina así a los miembros de una cama--

da. 

Camada.- Son todos los hermanos y hermanas de una sola uni 

dad familiar. 

Fenotipo.- Es el aspecto clínico de un determinado rasgo -

de un individuo. 

Genotipo.- Es la constitución genética de cada individuo. 

*lelos.- Son genes con la misma ubicación en un par de cro 

mosca.* homólogos. 

•omoeigote.- Ambos miembros de un par de cromosomas son --
idénticos. 

Heteroelgota.- Cuando los dos alelos presentes son diferen 
tes. 

Gen Dominante.- Cuando un gene expresa un fenotipo particu-

lar se dosis aislada o doble. 

Oen Oseesivo.- Cuando el gene esté en dosis doble (homocigo 

tal para expresar un fenotipo. 

Peligré.- es una manera taquigrafiea de clasificar datos de 

una familia para el estudio de los rasgos heredados. 
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SIMBOLOS DE UN PEDIGRE 

VARON 

MUJER 

SEXO DESCONOCIDO 

EXAMINADO PROFESIONALMENTE: AFEC 

TADO 

NO EXAMINADO PROFESIONALMENTE: - 

TIENE EL RASGO 

EXAMINADO PROFESIONALMENTE: SANO 

NO EXAMINADO PROFESIONALMENTE, - 

SANO 

ADOPTADO 

MUERTE 

TRANSMISOR DE UN CARAOTER RECE.,  

&IVO LIGADO AL SEXO 

■ 

mm HETEROCIGOTO.PARA CAMOTE',  AUTO 

SOMICO RECESIVO 
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MATRIMONIO 

MATRIMONIO CONSANGUINEO 

ILEGITIMIDAD 

SIN DESCENDENCIA 

MELLIZOS IDENTICOS 

MELLIZOS FRATERNOS 

TIPOS DI HERENCIA Y SUS CARACTERISTICAS 

Al estudiar los rasgos hereditarios en el hambre es impor-

tante considerar des tipos o clases de rasgos regulados u>o 

por loe genes y son: 

414 Rasgos nonogdnicos 

e) Rasgos Polleaste°. 

RASGOS IMMO ICOO 

Lee renos somoydnicos son producidos y regulados por un 

eeihe *ese. Setos rasgos son [talles de reconocer y le - 
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transmisión del rasgo de un miembro de la familia al si—

guiente se rige por principios mendelianos simples de he-

rencia dominante, recesiva autosómica o ligada al sexo. 

Los rasgos monogAnicos están determinados por: 

1) 11 rasgo es dominante o recesivo. 

2) El gene sea autoedmico o ligado al sexo. 

3) Que por medio de gametas sean transmitidos los genes 

por los padres. 

A continuación se trataré en forma breve los patrones sin 

pies de la herencia monogdnica. 
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HERENCIA DOMINANTE AUTOSOMICA 

Existen ciertos criterios para interpretar la herencia - - 

'autosómica dominante: 

a) La anormalidad o rasgo aparecerá en cada generación sin 

excepción de ninguno de ellos. 

b) El carácter anormal es transmitido por un individuo - 

afectado, en un promedio aproximado a la mitad del ndme 

ro de sus descendientes. 

c) Los individuos no afectados no transmiten la anormall--

dad a sus descendientes. 

d) La aparición y transmisión de los caracteres no son in-

fluidos por el sexo, tanto hombres como mujeres tienen-

las mismas posibilidades de poseer y transmitir. 

PEDIGRE DE HERENCIA DOMINANTE AUTOSOMICA 

	o 

(1] 

	

(1}-40 	d] 6 

	a 



	o 
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MEMMOCIA MICISIVW AUTOWNICA. 

Mate tipo de herencia es manifestada por el individuo que-

tieso ambos alelos recesivos alterados, siendo entonces ho 

moolgoea. 

Los criterios para interpretar la herencia autosdmica rece 

Otra, seso los siguientes: 

a) Los rasgos tiple*s del carácter solamente se manifies--

. tan ea los hijos, nunca aparecen en los padres u otros-

!estilares. 

um promedio aproximado una cuarta parte del :Amero - 

de los dsscsudientes estén afectados. 

e) Muy probablemente, los proqinitores del afectado son --

eommamigulmeoe. 

4) lislotea /as almas posibilidades para que tanto los del 
seso masculino mimo los del sexo femenino queden afecta 

dos. 

~Mi DI MIIIMINCLa !MISIVA aUTOSOMICA 
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EIMINCIA MISIVA LIGADA AL SEXO ( LIGADA A X ) 

Oliendo el gen mutante esté localizado en los cromosomas ••• 

~ales se hablaré de herencia recesiva ligada al sexo o 

ligada a X. 

Los genes de los cromosomas sexuales se encuentran desi—

gualmente distribuidos en hombres y mujeres. Esta desi—

gualdad de los genes se debe a: 

a) Las mujeres tienen dos cromosomas X, mientras que los-

hombres tienen un cromosoma X y uno Y. 

b) El cromosoma Y carece de genes por lo que los hombres-

son hamoclgotos para los genes ligados a X. 

Debido a los cromosomas X de la mujer puede ser homocigo-

te o heteroclgota para los genes ligados a X. 

En el hombre los genes recesivos pueden expresarse fenoti 

picamente comportándose como genes dominantes. 

110 carácter heredado'recesivo ligado al sexo se expresa 1M,  

ea todos los hombres portadores del gen y en las mujeres-

hamocigotas, por lo que se puede afirmar que las enferme-

dades recesivas ligadas al sexo, quedan prácticamente res 

triagidas a los varones y muy rara vez aparecen en las mu 

Seres. 

Para diagnosticar la herencia recesive ligada al sexo se- 

•stablecen los siguientes criterios: 

1) 1/ rasgo no es transmitido nunca de los padres • sus - 

deseeadieates varones. 

.31 Ss transmite el rasgo de un verde afectado a través de 
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sus hijas a la mitad de los descendientes varones de ella. 

3) El grado de incidencia del rasgo es mayor en los hom—

bres. 

MUGRE DE HERENCIA RECESIVA LIGADA AL SEXO (LIGADA A X) 
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=RUCIA DOMINANTE LIGADA AL SEXO. 

Se dice que en la herencia recesiva ligada al sexo el gen 

mutante est* localizado en los cromosomas sexuales, de --

igual manera se hablaré de la herencia dominante ligada -

al sexo. La distribución de genes dominantes es igual que 

en la herencia recesiva ligada al sexo. Sin embargo exis-

te una diferencialla cual reside en que seré mayor el nu-

mero de mujeres afectadas por el rango con el gene domi--

nante. 

La interpretacidn de la herencia dominante ligada al sexo 

se basa en los siguientes puntos: 

1) La transmisión del rasgo es a todos los descendientes-

hijas (mujeres) del varón afectado. 

21 SI varee etectado.eo transmite el rasgo a sus hijos va 

Canee. 
3) Las mujeres heterocilotas afectadas transmiten el ras-

pe en un promedio aproximado de la mitad de sus deseen 

dientes sin distinción de sexo, doto ocurre cuando la-

nza», afectada tiene este cereotertecies, pero cuando-

la mujer es hamocigeta tienen solo descendencia afecte 

da, aunque rara ves se observa. 
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PEDIGRE DE HERENCIA DOMINANTE LIGADA AL SEXO 

■ 

4[.]4 	fi_14 

01 14 
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11111131CL1 POLIGZMICA 

Los rasgos poligdmicos con regulados por muchos genes en-

diferentes ubicaciones, siendo este tipo de raspo* basten 

te comunes en el hombre como por ejemplo: color de le - -

piel, estatura, inteligencia, etc. 

La herencia poligdmica para su diagndetico se basa en dos 

puntos importantes, los cueles la diferencien de la heren 

ele monogdnica y son los siguientes: 

1) La existencia de genes cuyas ubicaciones son diteren--

tee se encuentran involucradas en el tenotipo. 

3) en los ralos monogdnicos el tenotipo resultante es 11 

mitedo, mientras que en le herencia polfteatce es con-

tlauesente variable el rasgo. 

3) La semejaba tenottptca será maya cuando mes estrecha 

sea la relecidn emagutnee. 

41 el valor medio de us resto peligesies deje deseseedlai-
ele se encuentra aptemeadenema a la mitad del vela-

medie de lee palmitas* y de la pdbleetdm general. 



CAPITULO III 

CLASIPICACION Y DUCAIPCION DE LAS ENFERMEDADES 

HEREDITARIAS QUE PRESENTAN 

MANIPASTACIONAS ORALES 

TAMBOREA 21 

( SINDAOKE DE DAWN O MONGOLISMO ) 

Este 'endrogo, es producido por una aberración del cromoso-

ma 21, siendo este el mes coman en las malformaciones que-

so presentan en el hambre. Tiene una incidencia de 1 por -

cada 400 recien nacidos. El sindrome de Dawn aparece en --

los hijos de mujeres de edad avanzada. 

Manttestaciones generales. 

Los signos de este generase son muy numerosos, sobrepasan-

a los 100, por lo qué entemmente se mencionaren los mes la 

portantes pera su diapadstico. 

Wall seleccione 10 signos para diagnosticar esta enferme--

dad em el ceden nacido y los llame 'signos cardinales', 

11 ~Meta del reflejo moro. 

al elpetestairessidar. 

31 rectal tecle& eplesede. 

41 ~eters, pelpiereles elgteees. 

SI Pelhelleeee serleeleree atiplaste*. 

SI Piel de la musa ahumeamte. 
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7) Pliegues de simio típico a atípico en las palmas. 

11) Niperflesibilidad en las articulaciones. 

9y Pelvis diepléeica. 

10) Dieplasia de la falange media del quinto dedo de las 

IMMO. 

$1 diagnóstico puede hacerse inmediatamente después del -

nacimiento, ya que en un 501 de los casos se encuentran -

seis de estos die. signos. 

Otras características que se manifiestan con el-triummur - 

so del tiempo sone Retraso mental, baja estatura, occipu-

cio aplanado, nariz y cuello corto, abdomen protuberante,. 

marcha torpe, ojos oblicuoe,plieguee epicenticos, amplio-

puente nasal., manos y dedos cortos, cardiopatía congéni--

te, etc. 

0011PROTACI0125e Ottelie. 

Metes ~lentes tienes boca pequelia pero generalmente la-

mantienen abierta, ademas presentan lengua PROTRUSIVA. --

Lee labios son anchos fleuradoe y generalmente los tienen 

Mese. le *repeléis dental es tardía, apromimademente en -

un 715 hay estoltaciée temprana de la aloma. Un 43% de los 

caeos eem sebe eindreme presentan anodoncia parc tal y un- 

preeeote milerodesela. de ha observado en algunos mole 

res y ~melares tersa cónica y el tnctstvo lateral supe-

r», esté defectuoso. 

A le edad de seis ales presente pérdida de hueso »rodee-

tal a nivel de la resides artero-lnIerlordie el 904 de lee 
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casos se manifiestan enfermedades prodontales. 

También es comdn encontrar que de cuatro niños, tres de ""T 

ellos presentan paladar muy alto y arqueado o muy estrecho. 

En ocasiones presentan prognatismo y maloclusión. 

La mayoría de los pacientes tiene irregularidad ella Im—

plantación dental, observándose que en un 70% de los niños 

tiene mordida cruzada y en un 155 se observa mordida abier 

te. 

El 295 de los pacientes con este tipo de síndrome manifies 

tan gingivitis necrosante ulcerosa. 

ETIOLOGIA GENETICA 

La enfermedad es producida por una trisomle del cromosoma-

21, existiendo una relación estrecha entre la edad avanza-

da de la medre y la mayor frecuencia del síndrome de Dewn, 

como se indica en el siguiente cuadro: 

EDAD DE LA 	No.NACIDOS 	No. NACIDOS VIVOS ruano— 
MADRE 	VIVOS 	CON SINDRONE DAWR. CIA RELA- 

TIVA 

14 	O 	o 

15 a 1$ 	USOS 0% 	1 	1/327 

20 • 24 	7,659 315 	4 	1/1,914 

25 e 29 	7,09S 295 	4 	1/1,774 

30 e 34 	4,742 195 	10 	1/474 

35 a 39 	2,409 LOS 	9 	1/271 

40 a 44 	499 35 	11 	1/53 



28 

TRISOMIA 18 

En este síndrome encontramos afectado el cromosoma 18, ge-

neralmente el paciente afectado por este síndrome vive so-

lamente unos cuantos meses. 

MANIFESTACIONES GENERALES. 

Su crecimiento es muy retardado, su peso al nacer es muy-

bajo, cardiopatía congénita, superposición digital, las -

orejas las tiene situadas por abajo de la posición normal, 

presenta la base de los pies curva y pliegues epicénticos. 

MANIFESTACIONES ORALES. 

El paciente presenta boca pegueéa y sicrognacia. 

ETIOLOGIA CENITICA. 

El síndrome es provocado por el cromosoma iS adicional en 
comparación con los otros cromosomas. Le trisaste postbia 
mente es causada por un error melotleo, aunque algunas va 
ces se debe • una transloceetón. 
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SINDROME DE CRI DU CNA 

MAULLIDO DE GATO ) 

En este síndrome el defecto cromosómico es una supresión-

parcial del brazo corto del cromosoma 5, que forma parte-

de los cromosomas del grupo B. Los nidos afectados con-

ecte síndrome pueden llegar a una edad adulta. 

MANITESTACIONES GENERALES. 

Este trastorno se caracteriza por un retraso mental y fí-

sico. Debido a una anomalía de la laringe, durante la lac 

tutela, presenta un grito anormal que al manifestarlo se-

asemeja a un maullido de gato. Ademes se observa hipoto--

oda, microcefalia, fisuras palpebrales inclinadas hacia -

abajo, hipertiroidismo y pliegues epicénticos. 

mimusemmas ORALES. 

Lee pacientes presentan labio y paladar hendido, aneen--

erdmdese en algunas ocasiones dvu la bifida. 
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TRISONIA 13 

Los pacientes que padecen el síndrome 13 tienen un periodo 

de vida corto, normalmente solo viven durante el periodo -

de la lactancia. 

immumancems gamalass. 

Este tipo de pacientes presentan rasgos físicos praminem - 

tes y son: retraso mental, nariz bulbos', microcefalia, 

cardlopatia congénita, orejas anormales, polidactille, mi-

croitalmia y otros defectos oculares, ami cojo defectos en 

el mero cabelludo. 

MANIMOTACIORES ORALES. 

Labio y paladar hendido. 
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SUPRESION DEL BRAZO LARGO DEL CROMOSOMA 18 (18q) 

En el año de 1964 se descubrió este síndrome. El paciente 

que manifiesta este síndrome puede vivir toda su niñez, o 

hasta la vida adulta dependiendo del grado de este sindro 

me. 

augiustrAczons GENERALES . 

Los rasgos fleicoe incluyen deficiencia mental, pérdida 

de la eadicién, microcefalia, hipoplasia de la cara me—

dia, canales auditivos estrechos, y anomalía de los pies, 

pliegues epicenticos. 

smintraczasse ORALES. 

in ciertos casos presentan paladar hendido. 



32 

SUPRZSION DEL DRAW CORTO DEL CROMOSOMA 4. 

Los pacientes afectados con este síndrome sobrevivan la -

infancia, cuando se tiene esta alteracidn se diagnostica-

por: Pronunciado retardo del crecimiento, deficiencia men 

tal, anomalía* oculares y defecto en la linea media del -

cuero cabelludo. 

EAMPUTACIDOZE ORALES. 

Labio y paladar hendido, boca protruida, labio interior - 

corto. 
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SINDROME DE TURNER 

(Dia:NEM GONADAL) 

El eindrome de Turne:» afecta al cromosoma 47(47/XXX), 

molo se presenta en el sexo femenino. 

MANIFESTACIONES GENERALES. 

Una mujer fenotipica con monosomia del cromosoma X (45/X0) 

presenta características como: baja estatura, amenorrea -

primaria, mal desarrollo de caracteres sexuales secunda—

rios, cuello corto, orejas situadas por debajo de lo nor-

mal, cuarto metacarpiano hipopltsico, coartación de la 

aorta, linea del pelo baja en el cuello. 

isminirraczcou ORALES. 

Lee pacientes con este eindrame presentan, paladar alta-

meate arqueado, o sea paladar ojival y eardibula hipopll 

alee. 

NTSOLOGIA 4111TICA. 

Lee Paciente• afectados tendrin monogamia de los cremosa 

Mea i ea todas sus células. 

Se mastines ayunos pueden presentar un patrios de sma1 

cm cm paree de sus células 45/20 y parte de sus cilu-- 
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las 46/XX normal. Otros pueden presentar una anomalía es-•- 

tructural de uno de sus cromosomas X: como ausencia del ••• 1100 
• 

brazo corto o largo, o tambidn'formacien isocromosomitica. 

Los pacientes con cariotipo X0 tendrán cromatina sexual ne 

gativa, mientras que los pacientes con anomalías estructu-

rales en uno de sus cromosomas tendrán cromatina sexual po 

altiva. 
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ANEMIA DE COOLEY 

TALASEMIA MAYOR 

ANEMIA ERITROBLASTICA 

La anemia de Cooley es una enfermedad hereditaria que se-

caracteriza por presentar, anemia hemolitica, lesiones es-

queléticas generalizadas, encontrando en sangre eritroci-

tos nucleados. 

MANIFESTACIONES GENERALES. 

La característica más comdn de esta enfermedad es la os--

teoporosis que se manifiesta durante la niñez y va segui-

da de la esclerosis. Mientras que los cambios o alteracie 

nes esqueldtilas son mínimas o en ocasiones no se presen-

tan durante la Miles. 

Setas alteraciones Comas se manifiestan en los huesos me-

tacarplo y Maur. Erijo. senos paranasales la neumatiza--

clan estd retrasada. 

NAMIESTACIOMES ORALES. 

Se observan espacios interproximales grandes así como ta* 

bien una palidez y una cianosis de la mucosa bucal. Exis-

tiendo un marcado crecimiento del maxilar superior y del-

reborde alveolar, lo que trae como consecuencia una malo-

elucide. Radioqrtficamente los maxilares presentan una tí 

rbfaccidn feneralisada. 
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ETIOLOGIA GENETICA. 

Zata enfermedad es transmitida por un caricter autoadmico 

recesivo. 
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SIWYROME DE PAPILLON - LEFEVRE 

HIPERQUERATOSIS PALMO-PLANTAR 

PERIODONTOCLASIA EN LA NIÑEZ 

En el año de 1924 fue descrito este síndrome por Papill$n 

y Lefevre: ellos observaron en este síndrome la presencia 

de hiperqueratosis palmar y plantar, así como la destruc-

cien de los tejidos de soporte en la primera y segunda 

dentición. 

MANIFESTACIONES GENERALES. 

Entre los dos y cuatro años de edad se manifiesta la hl--

perqueratosis en las palmas de las manos y plantas de los 

pies y adquieren una coloración rojiza además de presen—

tar una apariencia escamosa y Sopera, siendo la hiperque-

ratosis mis severa en las plantas de los pies que en las-

palmas de las manos. La hiperqueratosis nunca llega a - -

afectar cabello ni en uñas. En algunos pacientes se ha --

llegado a encontrar calcificaciones de le duramadre. 

MANIFESTACIONES ORALES. 

El desarrollo y erupción de la primera dentición es nor—

mal a excepción de que después de la erupción del segundo 

molar temporal emplea• la destrucción del parodonto y del 

hueso alveolar. 

El tejido gingival se encuentra inflamado • rala de l• --

aparición de la hipequeratosis palear y plantar llegeade- 
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a presentarse un olor fétido. Seguida a la inflamación gin 

gival aparecen bolsas periodontales profundas que aunado a 

la pérdida de hueso nos trae como consecuencia la exofilla 

ción de la dentición primaria. Posterior a la exofiliación 

el tejido gingival cede a la inflamación y vuelve a adqui-

rir su apariencia normal. En estas circunstancias la boca-

permanece hasta que hace erupción la segunda dentición, en 

-tones se repite el mismo proceso patológico haciéndose ca 

da ves més severo, la destrucción ósea progresa y el proce 

so alveolar se destruye completamente. En este síndrome se 

ha llegado a observar ■icrodocia e hipoplasia del esmalte. 

ITIOLOGIA CCORTICK. 

Este síndrome ee- heredado como un caricter autosdmico rece 

,stvo, en algunos casos se ha llegado a observar consangui-

nidad en los padres. 
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NEUROFISROHATOSIS 

( MANCHAS CATE CON LECHE ) 

Von Recklingausen describió este síndrome en el año de --

1002. Crovi considera que la incidencia de este síndrome-

s* de uno por cada 3,000 individuos. 

MAIIIMSTACIONIS 01MBRALIS. 

En algunas partes de la piel aparece una hipo o hiperpig-

montee:1én que de la apariencia de manchas color café con-

leche. estas manchas se presentan en un 90% de los casos-

y con frecuencia proceden a la.formación de tumores loca-

Usados subcutdneemente y originados por tejido conecti—

vo. Estos tumores se presentan a lo largo del recorrido - 

de elida nervio ( en tejido subcutdneo ) y rara ves en --

Lee ojee y en Las meninge*. 

lbs un LOS de casos se observa retraso mental en los pa--

cientos y ocasionalmente se encuentra epilepsia asociada-

s este stndreme. 

NAMSPOOVACIOODO MALOS. 

De les pacientes que presentan este «merme dnteamente 

mitre el OS y TS maniffesten lesiones *relea, las 

pedem ser: neurefibreme en Lengua, tumores sencillos o - 

W ittples que afectan cualquier dee. de la cavidad bucal. 

_1 	1* 191111111Ca. 

Si tramemitida ceso cerdo:ter autesdmice dominante, cm ea 
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alto grado de penetración pero con una reducida variabili 

dad en la expresión. Aproximadamente un 501 de pacientes-

presentan une mutación genética. 
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ESCLEROSIS TUBEROSA 

SINDROME DE BOURNEVILLI - PRINGLE 

Sourneville en 1St0 estudió esta enfermedad, aunque fue -

descubierta por Recklingnaulen. La enfermedad se desarro-

lla en varios tejidos, principalmente en cerebro y piel. 

NAMISTACIONIS GENERALES. 

Generalmente esta enfermedad se presenta entre los 2 y S-

alioe de edad, aunque hay algunos casos en que este landre 

me se presenta en el nacimiento. Le mayoría de estos pa--

*imites mueren antes de los veinte años, siendo la causa-

de la muerte la neumonía, epilepsia o afecciones cardía—

cas. Las lesiones se manifiestan de la siguiente formas -

ea los ojos le retina se encuentra lesionada, en le piel-

aparecen masas de tejido hiperplisico y vascular de colo-

res que verían entre el rosa, el amarillo y el cafds son-

eplemados en forma de semilla y se desarrollan principal-
Nate en le reglen nese labial, en carrillos, etc. 

▪ /primitas, del hueso presenta creas de endurecimiento y 

el dSt «pacientes presenten calcificaciones intrecrenea 

tes. 

Re les prAMeres dos años de vida se puede presentar la epl 

espete Jeoksenlaae, le oval se vuelve mis severa con el -

transcurso del tiempo. in vn SeS de peclentes,oentileeten 

retarde mental. 
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summuramems ORALES. 

Zntre los cuatro y diez años de edad, en la región ante--

rios a nivel de la.mucosa oral aparece un crecimiento fi-

broso cuyo tamaño es muy variable, presentando un color -

amarillento o rojizo. 

iTIOLOGIA GEMETICA. 

liste síndrome es transmitido como un carlicter autosómico-

dominante. 
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RAQUITISMO RESISTENTE A LA VITAMINA " D 

Esta enfermedad presenta altos niveles sanguíneos de fos-

tatas' alcalina y de hipofosfatemia en sangre. La hipofos 

fatemia esté asociada con la disminución de reabsorcidn -

de fosfato inorgánico de los tdbulos renales, raquitismo-

u ostemalacia en algunos casos, y resistencia a las do--

sis usuales de la vitamina D. 

MANIFESTACIONES GENERALES. 

Las personas afectadas pueden ser clasificadas dentro de-

cuatro grupos: 

1) Mipofosfatemia asintomitica. 

2) Mipofosfatemia en edad adulta con deformidades post-ra, 
qmfticas inactivas. 

3) Mipotostatomia en edad adulta con deformidades y costee 

malasia activas  

4) Mtpofosfatemia con raquitismo resistente a la vitamina 

em la infancia. 

tete enfermedad se manifiesta durante el primer aso de vt 

da. Ol existe evidencie de raquitismo en la infancia se - 
manitestaril arqueamiento de lee piernas y base estatura • 

le que persistiré Mete le edad adulta. 

MAOSOSOTACSOMES MAUS. 

Lee manifestaciones mée frecuentes en boca enes 

el Abscesos »el/bocetes( sin estalle evidencie de saetee 
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o fracturas ). 

b) Linfoadenitis regionales ( solamente presentes en casa- 

d* larga duración ). 

Los abscesos periapicales son el resultado de la exposición 

pulpar a través de los pequeños tdbulos dentinarios. 

Radiogréficamente las piezas dentarias presentan grandes 

cimeras y canales pulpares. La dentina presenta amplios es 

pacios interglobulares y se encuentra mal calcificada. La-

zona de la predentina se encuentra ampliamente distribui--

da, mientras que el esmalte puede ser hipoplésico, obser-

vándose aberturas que abarcan desde la superficie del es--

melte hasta la pulpa. 

ETIOLOGIA GENÉTICA. 

Este síndrome es transmitido como un cartcter dominante li 

gado al sexo ( cromosoma X ). 
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HYALINOSIS CUTIS ET MUCOSAE 

DEGENERACION HIALINA DE PIEL Y MUCOSAS 

SINDROME DE URBACH - WIETHE. 

Urbach-Wiethe describió la enfermedad y la denomin6 Hyali-

nosis cutis et Mucosae y la establece como una entidad cli 

nica histoldgica. 

Este síndrome consiste en una infiltración nodular amari—

llenta de la piel, membranas y mucosas. 

MANIFESTACIONES GENERALES. 

Las manifestaciones de este síndrome pueden presentarse *-

temprana edad, los lugares que ataca con mayor intensidad-

son: la piel de la cara, cuello, axila y manos. Las lesio-

nes en mucosa abarcan el esófago, estómago y recto. Apare-

ciendo lesiones hipergueratósicas de color amarillo oscuro 

en rodillas, codos y dedos. 

En el margen o borde de los pirpados se forman excreden---

cies en forma de gota y posteriormente se observa pérdida-

de les pestañas. 

La le mayoría de los pacientes afectados se han encontrado 

calcificaciones intrecraneales, las que pueden estar aso--

ciegas e la epilepsia. 

la le laringe se aprecian placas amarillentas en la epipir 

tia, le que puede producir disnea ( y ser necesaria le le-

rtmecteete ). Este lesión en la lartnqe trae como cense-- 
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cuencla ronquera en la voz, la que puede aparecer en la in 

rancia c en la pubertad. Otra consecuencia de ésto es la -

incapacidad de llorar de los niños al nacer. 

MANIFESTACIONES ORALES. 

La cavidad oral es el área más intensamente afectada. En -

todos los tejidos de la boca existen placas elevadas de in 

filtrado amarillento, del tamaño de un chícharo, estas apa 

recen en la pubertad y aumentan de tamaño con el tiempo. 

El labio inferior adquiere una apariencia de arcilla, pre-

sentándose en él fisuras . 

La lengua presenta un aspecto leñoso, encontrándose firme-

gruesa y grande. 

Las papilas del dorso de la lengua se pierden y se desarro 

lían dlceras. 

Con la intiltración.hacia la mucosa bucal, las papilas del 

conducto parotideo pueden quedar obstruidas y dar lugar c-

una parotiditis. Cuando la infiltracifin se extiende hacia-

la faringe, trae como resultado disfagia. 

Ls denticien no se desarrolla normala•nte, presenta altera 

cisnes con hipoplasim del esmalte, especialmente los inci-

sivos laterales y caninos superiores y también los segun--

Me premolar,. superiores • inferioresitel esmalte presen-

ta eme bipoplasia muy severa). 

OTIOLOGIA CENOTICA. 

Mete stedrome es transmitido como un carécter autosrioo•-

remisivo. 
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ENFERMEDAD DE ADDISON 

( ANEMIA PERNICIOSA ) 

Esta ehfermedad es frecuente que se presente en personas 

mayores de 40 años de edad. Ambos sexos son afectados de-

igual manera. 

Se caracteriza por descenso pronunciado en la cantidad de 

eritrocitos, calor elevado, descenso en el numero de pla-

quetas y de hemoglobina, disminución en el flamero de leu-

cocitos amisocitosis, poiquilocitosis y policromatofilia. 

MANIFESTACIONES GENERALES. 

'U caracteriza por síntomas relacionados con el sistema 

nervioso, cardiovascular y gastrointestinal. 

El síntoma comdn comprende entumecimiento y hormigueo de-

las extremidades, debilidad y lengua sensible. 

MANIFESTACIONES ORALES. 

51 75% de pacientes presentan cambios en la •ncia, labios, 

lengua y mucosa bucal. La 'nota y la mucosa presenten una-

pelides, tomando un color amarillento; y son susceptIbles-

a la ulceración e inflamación, mientras que le lengua se -

encuentra de color rojo brillante y lisa (debido a la atirt 

[te uniforme de las papilas fungiforme, y Mitotees). hát 

*és se encuentre sensible a los alimentos calientes o coa-

«mentados, siendo la delluside dolorosa. 

En ocasiones hay s'acecido de entmmeeLmiento y arder. 
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ETIOLOGIA GENETICA. 

iota enfermedad es transmitida cano un factor autoedmico-

recesivo. 
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DISOSTOSIS CRANEOFACIAL 

SINDROME DE CROUZON. 

Este síndrome fue descrito por Crouzon en 1912. 

MANIFESTACIONES GENERALES. 

Craneosinostosis, esta enfermedad trae como consecuencia-

una disminución corta antero-posterior del cráneo y un an 

gostsmiento lateral. Dada la presión intracraneal hay al-

teración del nervio óptico y puede haber o no deficiencia 

mental. 

MANIFISTACIONES ORALES. 

Nipoplasia del maxilar que le da a la nariz una aparien--

cia de pico de papagayo. Esta falta de crecimiento del ma.  

salar hace que la mandíbula se aprecie hacia adelante. El 

paladar es corto antero-posteriormente, dando lugar a una 

meloolusida. Ocasionalmente hay anodoncia parcial, le len 

gua es muy grande y los dientes estén apiñados y dispues-

tos irregularmente. 

ITZOLOC11111 SIIIIITIC.A. 

Mete @hidra» es transmitido por un caricter autosdmico - 

ollizatneate. 
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CLEIDOCRANEAL DISOSTOSIS 

3e aplica este término "Cleidocraneal" ya que los rasgos-

más obvios de este síndrome se encuentran en la clavícula 

y en el cráneo. Este término solamente describe una por - 

ción del síndrome, ya que hay u►a displasia ósea y dental 

severa. 

MANIFESTACIONES GENERALES. 

El paciente es de baja estatura. Se presenta parcial o -

completa aplasia de la clavícula con defectos musculares-

asociados. 

Existe una tardía mineralización de las suturas craneales 

el esfenoides es pequello. Hipoplasia facial, el puente na 

sal se encuentra bajo, la base de la nariz muy ancha y el 

arco palatino es muy angosto. 

En las manos, los dedos tienen una longitud asimétrica. 

MANIFESTACIONES ORALES 

Erupción tardía de la dentición, especialmente la denti-

ción permanente, siendo frecuentemente anormal presentan 

do aplasia, ralees mal formadas, quistes retenidos, hipo 

plasta del esmalte y dientes supernumerarios en un número 

•uy aumentado. 

El paladar está alto y extremadamente arqueado, pudiendo 

existir una hendidura submucosa o una hendidura que ee 

abarca tejidos duros y blandos. También se ha observado 

falta 4e unión en la anficis mentoniandh 



ETIOLOGIA GENETICA. 

Este síndrome es transmitido por un carácter autonómico 

dominante, aunque en algunos casos ha aparecido espontá 

neamente, quizá por un gene de pobre penetración. 
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POLIPOSIS GASTROINTESTINAL BENIGNA. 

SINDROME DE PEUTZ - (JEGNERS). 

PIGMENTACION MUCOCUTANEA MELANOTICA. 

Rutchinson describió los cambios de pigmentación en un in-

dividuo, Peuts hace también una descripción clara de la en 

femmedad y Jeghers estableció la entidad del síndrome. 

MANIFESTACIONES GENERALES. 

El principal síntoma de este síndrome es Poliposis gastro-

intestinal. Los sitios involucrados en orden de frecuencia 

son: Yeyuno, ilion, intestino grueso, recto, estómago, duo 

dan* y apéndice. 

11 70S de pacientes empiezan a tener problemas gastrointez 

tinales a la edad de 20 años. En el 50% de los casos exis-

ten Maulas en la piel de color obscuro, o azul negruzco:-

alrededor de la boca, órbitas y orificios nasales. 

Las extremidades pueden presentar pigmentación. La apari--

clan de las Maulas se presenta durante la infancia y tien 
de a desaparecer con la edad. 

el Mit aprealmadenente de los casos presentan los labios - 

(ptlecipaliasete el labio inferior) y ~cose oral pigmente-

das. El tejado gingival, el paladar y el piso de boca ¡pe-
des essestearee tebaida afectados. 

les begonias de la cavidad oral se encseetran ancho sis - 
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grandes de lo que se encuentran en condiciones normales. 

La pigmentación intraoral se prolonga durante toda la vida.. 

ITIOLOGIA WINETICA. 

*ate sindrome es transmitido como un carácter autosdmico - 

dominante, tiene un alto grado de penetrabilidad y expresi 

Vidad variable. 
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SINDRONS DE BLOCS - SULZBERGER 

( INCOSITIMENTIA PIGMENTI ) 

Illoch determinó el nombre de Incontimentia Pigmenti para -

este stnftame, es muy frecuente que aparezca en el sexo fe 

menino. 

NANIVESTACIONES GENERALES. 

Se observan vesículas, verrugas y méculas en la piel, sien 

do esta manifestación una de las características mis impor 

tantee. de presentan anomalías a nivel de ojos, sistema es 

queldtico y sistema nervioso central. 

Lee vestuslas aparecen en la piel de las extremidades; du-

rante la primera semana de vida y pueden desaparecer duren 

te .el ;rimes mes, siendo reemplazadas por pdpulas 

ceas o Lesiones inflamatoria*. Las pigmentaciones tienden-.  

a desaparecer en el.2o. año de vida, aunque algunos resi--

duos peamemecen durante toda la vida. 

Les ~les oftdlmicos mis frecuentes son: Cataratas, es --

tráblase y atrofia Optice. 

apearaeedemente el 2011 de los pacientes presentan ~ma—
ltee empeletices que consisten eng eindactllia, costillas 
emperememerias y acortamiento de piernas o bracos. 

OIPALIBIL 

Lee damitas, torito de le primera como de le segando desta-
ca" est& afectados. La empelle es retardada, presemtaa• 
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dientes con corona cónica o en forma de espiga, dientes 

ausentes congendticamente u oligodoncia. 

. IITOLOGIA ~TECA. 

ista enfermedad es transmitida como un carácter dominante 

ligado al cromosoma x y se presenta mds frecuentemente en 

el sexo femenino y es letal para el sexo masculino. 
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RIPODONCIA U OLIGODONCIA 

DISTROFIA MIOTONICA 

SINDRONE DE RIEGER 

DISGENESIA MESOECTODERMICA DEL IRIS Y CORNEA 

La Eipodoncia u Oligodoncia parcial fue descrita por pri-

mera vez por Oossius, y en 1935 Rieger la describió como-

un síndrome genético. Algunos autores relacionan este sin 

drame con algdn disturbio que tuvo lugar entre la quinta-

y sexta semana de la vida intrauterina. 

mAmirgsucums GENERALES. 

Este stadrome presenta hipoplasia del iris y aplastamien-

to de la superficie anterior del iris, ademas suele pre-

sentarse: Distrofia miotónica, microc6rnea, atrofia ópti-

ca y opacidad de la misma. 

MANIFESTACIONES ORALES. 
• 

Existe un relativo prognatismo debido al desarrollo incoa 

pisto de la premaxila. La oligodoncia contribuye a la pdr 

dida de la dimensión vertical. Muchos de los pacientes --

preeentaa anodoncia total. En algunos casos esta carente-

rtetica no es tan severa, los dientes que con mayor fre—

cuencia satín ausentes son los incisivos superiores. 

Les dientes que si se encuentran presentes muestran hipo-

plasta del esmalte y coronas ~Ices. 

NTIOLOSIA CiIIIIITICA. 

Rete etadrome es heredado como un carloter auteadmieo de• 

•tnante. 



SINDROMZ DE NIPOPLASIA =MICA FOCAL 

( SINDROME DE GOLTZ I 

Goltz describe en 1962 esta enfermedad mesoectoddrmica que 

consiste en pigmentación de la piel, depósitos de grasa su 

perficiales, papilomas mdltiples de las membranas mucosas-

y anomalías digitales y ópticas. 

MANIFESTACIONES GENERALES. 

La pigmentación y atrofia de piel están presentes desde el 

nacimiento. Los nódulos de grasa subcutáneos, son de color 

rojo amarillentos. Las manos y los pies presentan hipohi--

drosis y las uñas se encuentran delgadas. Microftaimia y - 

estrabiamo son las anomalías ópticas más frecuentes. Otras 

manifestaciones comunes de esta enfermedad son: escolio- - - 

sis, espina bifida e hipoplasia de la clavícula derecha. 

sumwerracIONES ORALES. 

La mayoría de los autores han descrito dientes de ~alío -

y forma defectuosa: se presenta microdoncia • hipoplasia - 

del esmalte. 

La erupción dental es Urdid', algunos pacientes han presea 

tado anodoncia. La alinación dental es muy Irregular. Se -

han encontrado pacientes que presentan fisuras en la lean--

qua, ademas de tener o presentar frenillos dobles. FreeuM1 

tente se observan papilomas en los labios siendo dieta le 

anormalidad más frecuente. 
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ITIOLOGIA OZOZTICA. 

late síndrome posiblemente es transmitido como un cardcter 

dominante ligados al cromosoma X. 

El sexo femenino es el mas afectado por este síndrome, «I» 

siendo letal la manifestación del mismo en los varones. 
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ACRODERNATITIS ENTEROPATICA 

Este raro síndrome genético aparece en la niñez (a una edad 

muy temprana) generalmente aparece a los nueve años de edad 

aunque ha habido pacientes que manifiestan este síndrome al 

año de su nacimiento. 

NANISZSTACIONES GENERALES. 

El síndrome empieza a manifestarse a través de eritema., 

erupciones localizadas alrededor de todos los orificios y--

simetcicamente en los codos, rodillas manos, pies, entre - 

los dedos y alrededor de las uñas. Después de un periodo 

~ti) de tiempo empieza--a desaparecer sin dejar cicatriz 

alguna. 

in un 40% de los pacientes se han presentado cambios menta-

les. 

la una gran mayoría 'los pacientes presentan pérdida total - 

del cabello, mientras que las uñas se encuentran distrófi - 

alee y llegan a perderse. 

Me alteraciones que se presentan • nivel gastrointestinal-

Seeetsteft es frecuentes diarreas con excreción aumentada de 

immarenaclowes ORALES. 

112 Airea perioral se encuentra afectada, observdndose tre---

Cuenteasen* lesiones supuradas en las comisura. labiales --

las que ocasionalmente pueden ser severas. list teabida los- 



60 

labios se encuentran edematosos. 

La mucosa bucal presenta edema con ulceraciones (manchas --

blancas) y descamación. En los bordes de la lengua y en la-

mucosa oral se encuentran mdltiples papilomas cubiertas de-

una capa epitelial gruesa y dura. Se puede también apreciar 

una severa glositis, estomatitis y una gran cantidad de af-

tas. 

In la mayoría de los pacientes se presenta severa 

OLS, los dientes no se encuentran afectados. pero si se he.- 

eeeeetrede retraso en la erupción de la dentición temporal. 

BelOLOQIA <0111111TICA. 

is transmitida como un carácter autosémico recesivo. 
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SINDRONE ORAL - FACIAL - DIGITAL 

( Of'D 

In 1954 fue descrito por primera vez como una entidad clí-

nica por Papillon- Leage y Psaume. 

MASIIPESTACIONES GENERALES. 

Estos pacientes tienen anomalías en los dedos que canelo - - 

ten en acortamiento asimétrico de éstos. Del YO al 50S de-

l*s pacientes son deficientes mentales. 

MAMIFESTACIOMIS ORALES. 

Estos pacientes manifiestan: Frenillo muy grueso, hendidu-

ras en los puentes alveolares. La consistencia del trent - - 

llo trae como consecuencia le ausencia de varios dientes.- 

Sta embargo se obpervan caninos supernumerarios. Le punta-

de le lengua está dividida en tres o cuatro partes y a su - 

alrededor se encuentran pequeños tumores amarillentos. Sa-

la membrana mucosa del labio inferior se observan Eistu---

las. 

11 paladar puede encontrarse lateralmente hendido por cama 

les muy hondos, y •1 paladar blando presenta una beedidara 

asimétrica completa. Asf Sieso el labio superior, presenta 

una hendidura medie. 

Int&OUISSA 4118111101. 

Este ~d'eme es heredado *amo un carácter auteedmiem do- - 

Stmemte, lUgede al cremoso» E. em el *eme seemeltme pede 

enveses la ~rte. 
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DISPLASIA DENTINAL 

Es una entidad genética que es menos predominante que la-

dentinogenesis imperfecta. 

MARIPESTACIONES ORALES. 

Los dientes presentan las mismas alteraciones que la den-

tinngenesis imperfecta. 

Emdlogréficemente los dientes permanentes presentan poca-

substancia radicular, encontrando que los dientes poste-

riores tienen sus raices cortas; presentando bifurcación-

cerca del épice y &reas de rarefacción alrededor del mis-

mo. tato trae como consecuencia la pérdida temprana de --

.los dientes.. Se observa también que hay ausencia da las -

ciaras pulperes y canales radiculares y cuando existen - 

preaseten forma de media luna. 

Iltstoldeicamente la dentina muestra un gran ndmero de ma-

sas esféricas de matriz colagenosa que provoca alteracio-

ase es LO estructura de la misma, de acuerdo al avance de 

edoekebLestos hacia la unión entre esmalte y dentina. La-

prsombela de las 44445 de colaqena es lo que lo diferen—

ele de la dentinogeneste imperfectas las masas interrum--

pem el curso de los tdbulos y no reduce el admiro de atoe 

tebLeetee como en la dentinogenesis. 

ITEOLCOM ONCITICA. 

la do un cerécter autosdelco dominarte. 
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OSTEOGENESIS IMPERFECTA 

La Osteogénemis imperfecta es un síndrome que afecta diem-:. 

tes, huesos, piel, ligamento, tendones, aponeurosis, escle 

rótica y oído interno. 

La Osteogénesis imperfecta se divide en dos: Osteogénesio-

imperfecta congénita; en la cual el niño muere al nacer o-

bten nace muerto y.la omteogéneeis imperfecta tardía que se 

manifiesta durante el desarrollo. 

MANIFESTACIONES GENERALES. 

.Los huesos generalmente son quebradizos y hay sordera, la-

esclerótica presenta un color azul y la dentinogenesis pue 

de estar presente en este síndrome. Sin embargo puede no -

haber estas manifestaciones dentales o de la esclerótica y 

existir el stndrome. 

Sistológicamante el hueso contiene un numero reducido de - 

osteoblastos. 

MANIFESTACIONES ORALES. 

Se observa desgaste, ausencia parcial o completa de cilla--

ras pulgares, coronas desgastadas, raíces 'aplanadas o bien 

cortas. 

Histoldgicamente se observa un numero reducido de odonto • - 

bigotes en la dentina. 

re IOLOCIIA 4,11DIZTICA. 

Este sindrame se presenta caso un cardcter autoadatimi de% 

Mate. 
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TILAMOIECTASIA HEMORRAGICA 

La Telanqiectasia Hemorrágica es conocida también como en-

femseded de Mendo-Osler-Weber, y es una enfermedad que se-

presenta en la pifies y a medida que se desarrolla el indi-

viduo las lesiones aumentan. 

NIIIIIZIREACIONES GENERALES. 

Se caracteriza por dilatación de capilares y vénulas en --

la piel y :membrana mucosa, existiendo tendencia a la hemoT 
magia. 

Se presenta mía camunmente en mucosa nasal aunque existen-

lesiones en cualquier parte de la piel, membrana y mucosa-
del cuerpo. 

NAMMOTACIOMES ORALES. 

Emblema:mesto encontramos lesiones en lengua, paladar, la-

bios, está y unidas sucocutinea. 

Lose tmlempimetestos son puntiformes, con una lesión ces--

tea/ del ~eñe muy pequeño. 

dios de edad los vasos *enlutemos alcanzan su ta-

medie ~mal y a esta edad también los telangiect[sicos pre 

saetas en salar rojo brillante, 'solacees o pdrpura. 

IITIOLOGIA 

ft herede eme un carácter dominante autoedmico. 



65 

EPIDERMOLISIS AMPOLLAR 

La epidermolisis ampollar es un trastorno hereditario de 

la piel que se presenta con grado variable de severidad. 

MANIFESTACIONES GENERALES. 

Encontramos que este trastorno se caracteriza por la apari 

cien de ampollas en manos, pies, codos y rodillas. 

La formación de una ampolla puede ser provocada por el mis 

leve trastorno, al romperse la ampolla se ulcera quedando-

finalmente una cicatriz atrófica que a veces llegan a ser-

tan graves que ocasionan pérdida de tejido e incluso pérdi 

da de hueso. 

Se ha observado miCroscdpicamente que en la unión de la --

epidermis; le unión de tejido subyacente se forman las am-

pollas, encontréndose por lo tanto al tejido conectivo un 

poco inflamado. 

NAMIRESTACIONES ORALES. 

La cavidad bucal se ve del mimo modo afectada por la for-

mación de ampollas, con complicaciones periodonteles Infla 

matorios abarcando la mucosa bucal y la tormacidn de/ es--

melte. 

in muchas ocasiones debido • los alimentos duros, el aovi-

llado y a la &t'acida dental se provoca la erupción de bu-

las las que dejan COMO secuelas leucoplasias y el 411[011~ 

NIG • 
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En la bucofaringe hay bandas cicatrízales las cuales entor. 

pecan la deglusidn al igual que la lengua se ve impedida ,- 

en sus movimientos por la presencia de tejido de cicatriza!: 

alón. 

ITIOLOGIA 41111/ITIC.A. 

in transmitida como un carácter recesivo autosdmico. 
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MIMO BLANCO ESPONJOSO 

te un padecimiento relativamente raro, que se manifiesta -
tanto en el sexo femenino como en el sexo masculino. 

marsramexams GENERALES. 

Se una lesión benigna indolora que puede presentarse en el 
nacimiento o durante la pides, se manifiesta a nivel de -
mucosas entre las que encontramos as Mucosa bucal, mucosa - 
rectal, mucosa vulval, mucosa vaginal y la porción supe—
rior del conducto anal. 

Nicroacdpicamente se observa el epitelio engrosado y pare - 
qu'yeti:Usado, con vecuoliseción de células y muchos. pic-
ado:atoe. Existe infiltrado en el tejido conectivo stabyacis 
te de linfocitos y plasmocitos. 

mutruncsous ORALES. 

ealraetertse por presentar placas blancas esponjosas ice 
aperes** ea cualquier sitio de la museos oral, esta afee--
elde bocel es mutante, bilateral y eledtrlce. Le m'erg 
efe de le macees bucal es blanda, se secuestra engrosada y 
~vede y tiene en color bienquise*. 

Lee labios, bordes de le lengua, paladar blando y dure y -
la mame bucal estás eseamente afectados y en cambio el -
gotee de beca y la secta se encuentran atestada, en ce gra- 
to 

 
etellie. 

fanal& puede estar afectada la suma nasal y laringes. 
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ITIOLOGIA Cal0lETICA. 

Mete síndrome es heredado cano un cardeter autogamia, m-
auleo. 
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TORUS PALATINO Y MANDIBULAR 

Al Torus se le conoce también con el nombre de exostosis - 

la cual es una proliferación ósea. 

Frecuentemente los torus aparecen en las incersiones de --

loa tendones y en las superficies articulares. La forma y-

tamaño de los torus es muy variable. Este tipo de afeccio-

nes son benignas y de crecimiento lento. 

Microscópicamente el torus esté constituido principalmente 

de hueso cortical maduro que contiene pocos osteocitos, se 

ha observado hueso esponjoso cuando el torus presenta un -

volumen considerable. 

MANIFESTACIONES ORALES. 

Dentro de la cavidad bucal los torus se manifiestan en --

dos sitios: Maxilar.superior y maxilar inferior o mandíbu-

la. 

Cuando este tipo de lesiones se presenta en el maxilar se-

localiza en la línea media del paladar (sutura del paladar). 

La forma que presentan puede ser aplanadas, fusiforme, no-

dulares o lobulares. 

A nivel de la mandíbula los torus se localizan en la super 

flete lingual de la misma, a nivel de la región de los pro 

Rolares. La forma de estos torus pueden ser unilaterales - 

dnicos, unilaterales mGltiples, bilaterales únicos, bilatt 

ralea múltiples. 
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En general la exostosis o torus rara vez presentan santo-

mas subjetivos, a menos.que alcance un gran tamaño y oca-• 

sione adelgazamiento de la mucosa bucal, con ulceraciones 

resultantes por traumatismos. Solo ocasionalmente se en-

cuentra látlamacidn a nivel de mucosa que cubre al torus. 

STICILOGIA 

El torus se presenta con más frecuencia en el sexo femeni 

no, se hereda como. un carácter autosdaico dominante. 
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DISPLASIA answanca DE LOS MAXILARES 

( purausismo 

Se ha considerado que el querubisso es una variedad de la-

disoluta fibrótica, afecta el contorno facial, por lo que 

ose se considera como entidad separada. 

Este síndrome comienza antes de la pubertad, y tiene un de 

*arrollo lento. Puede afectar tanto el maxilar como la man 

«bula, cuando ésto sucede presentan un taimado voluminoso-

y amiste la posibilidad de que el hueso neoformado sea ex-

cesivo por la irrisecién sanguínea. Se observa también una 

protuberancia de los carrillos con ligero abultamiento y - 

dereteelée hacia arriba de los ojos. 

Puede encontrarse en estos pacientes separación y movili--

dad de las pieses dentarias. 

ss (recuente encontrar linfoadenopatias de los ganglios re 
qteeeles. 

111111101411Z11 

se herede como un cericter dominante eutosómico. 
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HEMOFILIA Y ENFERMEDAD DE CHRISTMAS 

Ambas enfermedades son discrasias sanguíneas. 

MANIFESTACIONES GENERALES. 

La característica comdn de este síndrome se refiere a que 

se pueden producir hemorragias al menor estimulo o pueden 

ser exponténeas, así también pueden ser lentas, continuas 

y prolongadas en cualquier parte del organismo; tanto en-

la piel como a nivel interno. Cuando hay sangrado a nivel 

de los espacios articulares da por resultado anquilosis -

permanente y deformidad. 

El tiempo de coagulación en la hemofilia típica es prolon 

gado siendo el resultado de la falta de globulina antihe-

mofilica en el plasma, mientras que en la hemofilia tipo-

Christmas el aumento en el tiempo de coagulación se debe-

a una diminución de tromboplastina en el plasma. 

MANIFESTACIONES ORALES. 

Se puéden producir hemorragias lentas y continuas con so-

lo un traumatismo ligero en la cavidad bucal, sobre todo-

a nivel gingival. Las extracciones dentales pueden provo-

car una hemorragia incontrolable y fatal. 

ETIOLOGIA GENETICA. 

La hemofilia es una enfermedad hereditaria que aparece so 

lamente en el hombre y es transmitida por las mujeres co-

mo rasgo recesivo ligado al sexo. 
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La seudohmmotilla o enfermedad de Christman aparece en am-

bos sexos y puede wsr transmitida por las subsiguientes ge 

~raciones por cualquiera de los dos sexos y es heredado -

como rasgo recesivo ligado al sexo., 
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INPERriCTA HIREDITARIA 
opormainsu INPERPECTA O DENTINA OPALESCENTE ) 

La dentinogenesis imperfecta es una ~malta displésica he 

reditaria de la dentina, se le considera a esta enfermedad 

la más predominante que afecta las estructuras dentarias,-

aunque el.  grado de expresividad es variable en cada indivi 

duo. 

MANIFESTACIONES GENERALES. 

Los huesos de las extremidades inferiores son largos y se-

encuentran arqueados y con mdltiples microfrectures. Se --

observa también que existen capas de hueso esponjoso en Vu 

lar de capas de hueso compacto. 

Los pacientes presentan baja estatura, su piel es delgada-

y traeldcida, mientras que los mdsculos presentan una rea: 

ctdn eléctrica anormal. 

Una característica que es coman en todos los pacientes se-

que presentan la esclerdtica asul en los ojoe, la tntonsi-
dad del color varia gegen la severidad del caso. 

NAIISMISTACIONIS ORALES. 

La menilfestecidn principal es la hipoplasie de la dentLae, 
per su erigen mesoddrmice los dientes se observan treeltit 
des, opalescentes y de color pardo eselese. 

Lee escenas son preporcionalimemes ate Urges "se las set-
ese, delnde a eme ebtleereetlie de los camelee palpares dt 
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rombo el desarrollo, lo que trae como consecuencia constric 

alee de la reís y la parte cervical de la corona. 

La ~atina se encuentra blanda por lo que los dientes tie-

nen um desgaste rdpido y excesivo de la corona que simula -

parecer caries lampante, llegando a abarcar el tercio cervi 

cal. 

Las @tesas dentarias afectadas tienen baja susceptibilidad-

a le caries, con lo que respecte a la mucosa bucal se en---

@cimera en condiciones normales. Mientras que la erupcidn - 

Metal puede ser prematura, natal o tardía. 

Ill ~melte se fractura ficilmente por la falta de soporte - 

41111~10, con frecuencia dotó produce destruccidn de la - 

eetemetere dental por lo que muchos de los pacientes necesi 

ten pcdtesis completas a muy temprana edad. 

Sediegreticameate las ralees se aprecian delgadas y despro-

perelemeameate cortes. Las citaras palpares pueden estar --

embastes y el canal o canales radiculares estén eliminados-

total e parcialmente. 

dITIOMMA MOUT iCA . 

011te eimdrame es heredado como un carácter autosdmico domil 

Arte. 
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MIGRE DE UNA FAMILIA CON DENTINOGENISIS impsIncTA. 

NORMAL.( 3 individuos ) 

III DENTINOMICIO ( 2 irsdi 

viduos ) 



77 

DISPUSE* WTOURMICA 

in este síndrome encontramos afección en cariabilidad de -

grade a los tejidos de origen ectodérmico, dependiendo ea-

ta afección de la variación genética. 

'Misten dos categorías de ~plagie ectoddrelee las que da 

penden de la afección a las glándulas sebtceas y sudorípa-

ras. 

KaMIrtSTACIOMili GétitaLité. 

Las manifestaciones que se presentan en este síndrome sons 

Cabello escaso y delgado en cuero cabelludo, rinitis Oró" 

fina, orejas sobresalientes, incapacidad para sudar, alaba 

cies de cejas, piel seca y encostrada, nariz asillada y --

aplanada. 

Cuando este sindrome.afecta a las glindulas sudoríparas se 

presenta una descompensación en la temperatura corporal, • 

per lo cual los :liaos no tienen capacidad de tolerar el cf. 

loro  pres'ntando temperaturas elevadas con infecciones - - 

que en condiciones normales seria leve i seguidos de coa 

'kilotones. 

LO mucosa nasal se encuentra frecuentemente infectada y se 

esrestorlea por la presencia de incrustaciones secas, date 

se debe e la ausencia de glándulas mocosas. 

1111011111111~Mde MALOS. 

&se labios he encuentran extruidos y pegados. Milete 	OOP 
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ausencia dental completa ( anodoncia ) o parcial ( 

'ciencia ). 

ETIOLOGIA GENÉTICA. 

La displasia ectodármica es heredada caso un rasgo domina-

te y un rasgo recesivo ligado al sexo. 

PEDIGRE DE UNA FAMILIA CON DISPLASIA ECTODERMICA 

NORMAL 

AFECTADO 
	a 

PORTADOR NORMAL 



AMELOGEHESIS IMPERFECTA HEREDITARIA 

La ameloqdnesis es una anomalía estructural del diente a-

nivel del esmalte. Esta anomalía hereditaria se divide en 

dos tipos: 

a) Ripoplasia del esmalte. 

b) Hipocalcificacidn. 

MAMIRESTACZOMIS ORALES. 

a) Mipoplasia del esmalte hereditaria. 

Ea este tipo de ameloqdnesis.la matriz está defectuosa -~ 

( en la Stape de aposición ). 

Las coronas de los dientes presentan un color amarillen--

te, brillante, duras y lisas. 

I/ esmalte tiene un espesor menor que en condiciones nor-

males, por lo que hiy tendencias a que los dientes presea 

Sem una torna oilindrioa o «Inicia. Por este mismo motivo-

les dientes presentan diestemas. 

Se observa una excesiva «tricoten del esmalte, incluso du 

rente la edad infantil. 

Cm •l diaqndstico de la hipoplasia del esmalte tanto olf-

atee (porque el desgaste del esmalte alpe a la linea ce!: 

•leal) come radios ratico puede haber contusión con la die 
timeq@nesis. 

101 •lpealctttcacten hereditaria del esmalte. 
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2n la hipocalciticacidn de la matriz del esmalte es nos--

341 pero se encuentra hipocalcificada. 

21 color del esmalte va del blanco opaco a pardo obscuro-

ésto se debe a la absorción de pigmentos de los alimentos 

y a los liquidas que se ingieran, debido al alto conteni-

do de agua en los dientes y al bajo contenido de minera--

les. 

Las coronas dentales se encuentran en su forma normal, --

mientras que el espesor del esmalte se encuentra blando y 

silicato». 

leiste una abrasión d'inda del'esmalte por lo que la cora 

na del diente se desgasta rdpidamente, con frecuencia a -

nivel del margen de la *neta. Por tal abrasión del esmal-

te la dentina queda expuesta por lo que adquiere una plq-

saltación parda o negra. 

la los dos tipos de amelogdnesis la unión entre dentina y 

esmalte es normal, así como las cimeras y canales pulpa--

res. 

21101.02111 011112TICa. 

LIS emeleidmesis imperfecta hereditaria, en sus dos maní--

(estacaseis o tipos, se hereda armo un carácter dominante 

talado al seno. Mete ~Arome afecta la mitad de los des-

eeedientes de una [almilla. 
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PEDIGRE DE UNA FAMILIA CON AMELOGENESIS 

IMPERFECTA HEREDITARIA 

O NORMAL • AFECTADO 

bldbdll 



CAPITULO IV 

TRATAMIENTO DENTAL DE LOS PACIENTES 

QUE PRESENTAN ALTERACIONES GENETICAS 

El tratamiento de estos pacientes se encuentra dentro de-

la obligación particular de cada Odontólogo que quiere --

contribuir en la atención dental de los nidos que son o - 

estén afectados por enfermedades bucales hereditarias. 

Afortunadamente, estos niños no constituyen una propor—

ción grande de la población, pero por este mismo hecho mu 

chas veces olvidamos detalles importantes que hay que te-

nerpresentes al tratar a este tipo de pacientes. • 

Muchos de los síndromes que se han citado estén acompaña-

dos de deficiencia mental. De los síndromes que no inclu-

yen deficiencia mental, los niños que la padecen pueden -

tener problemas psicológicos (traumas, complejos, etc.) -

por lo que también merecerén una atención especial. 

La mayoría de estos niños, dentro de sus limitaciemee fí-

sicas, les Tuste cooperare indudablemente que amisten ex-

cepciones, habiendo niños muy diftelles, ya que estén so-

bre protegidos por sus familiares (padree, y por cense•--

cuemeta su medio ambiente no es el de un niño normal. 

él tratamiento del niño anormal requiere algunos cambios-

en nuestros hébitos, y precisa Jet Conocimiento de la ne-

torciese de le enfermedad, con lo que el tratamiento ser. 
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més ficil. Paciencia, entendimiento y un verdadero deseo -

de ayudar a estos pacientes, pueden traernos muy gratas ex 

periencias. 

La primera visita de estos pacientes nos daré la pauta, de 

cual seré nuestro comportamiento a seguir. Debemos de ha—

cer un plan de tratamiento realista, considerando el pro—

nóstico que el médico del niño ha efectuado. 

La mayoría de estos pacientes pueden ser atendidos.en el - 

consultorió dental con una premeditación adecuada. Cuando 

ésto no sea posible se tendré que recurrir a la anestesie

general. 
	 - 

PAINEDICACION. 

Oi no se ha logrado la cooperación del niño en el consulto 

'le el primer paso a seguir seré la premedicación. 

La premedtcacidn estd indicada para el tratamiento de nt- - 
des servimos, aprensivos o de niños que por aleen motivo-
s problema no so les pueda hacer entender la necesidad del 
t'atomice» dental. Dentro de las contraindicaciones pode-
N• IDIMMisalie que tdcaleameete la premedicacian no nos re-

mare el problema de enseñarle al niño a aceptar la *tema 
mido del tratamiento dental eme una eaperiencia a la cual 
tendré 'me eetresterse per le ames dos veces al año por -
el reste de su vida. 

Para la dosis de dm,» usadas en la premedicecidn. ne »-
debe temer en cuenta eselusivemente la edad y peso del pai. 
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mientes los siguientes puntos nos ayudarán a determinar la 

dosis necesaria para cada tipo de paciente: 

a) *dad.- Generalmente entre menor sea la edad del pacien-

te menor seré la dosis del medicamento. 

b) Peso.- A mayor peso mayor seré la dosis. 

c) Actitud mental.- A mayor grado de nerviosismo e irrita-

bilidad mayor dosis. 

d) Actitud Física.- Un niño hiperactivo requerirá de una -

mayor dosis. 

e) Contenido en el estómago.- La indicación se reitere e -

upa comida ligera antes de la premedicactén. 

t) More del dia.- es necesaria una dosis mayor durante les 

primeras horas del die, durante le tarde la dosis seré - 

Remar. 

TIPOS DB MiDiCAMMMTOO. 

el Iledeete.- Mtpmetteo herhiterico. 

114 Ilidease.- itysétles no herhttórice. 

e) Amelelietee.i» Marefttee. 

i) Atereatcos.- Weimplitseates memores. 

ONSAMO IttPloTiCOO. 

Vi m'ate hipotético es aasel we puede producir sem depre• 

etós es el sistema nervioso central, en la eme& el pacten-

te siente *uta*: en dosis menores estos medlealamatee pie-- 
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den producir un estado de somnolencia, si se utiliza en -

esta torea se les deMonina sedantes. Por lo que la dnica-

diferencia entre la acción de un sedante y la de un hipn6 

tico estd en el grado de la intensidad de la dosis, doto-

quiere decir que una droga que actda como sedante en una-

dosis determinada se puede convertir en un hipnótico al -

aumentar la dosis. Los efectos progresivos de la dosis --

sone Sedación, hipnosis, anestesia, coma y muerte. 

La principal carecteristica que los hace diferentes en la 

duración de le acolen, segdn su acción se clasifica ene -
Acción ultracorta, acción corta, acción intermedia y ac--

sido prolongada. 

Los hipotéticos-sedantes barbitdricos y no berbitdricos se 
emplees pera, 

11 pacientes con lesiones cerebrales. 

31 Pacientes con problemas mentales y/o [talcos. 

31 ~lomees con problemas do comportemleato. 

41 restes*** aprensivo*, ansiosos. 

Cae sedantes hapedttees peeden cusir habite e Incluse tt 

sacceente. 

1111111411111C0•411111C07110311 

de entiende per enelcdelee las duces suya besado es was• 
pudor el dolor y vacíen elesteteeree ee neeedtiees y mi. 
Reeditases. La diferencia de catee ee bese ea ene le sin 
rie de les narcóticos son intensos y casi todos los ne -• 
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narcóticos son drogas. 

Los analgésicos narcóticos incluyen los alcaloides del 

opio y productos sintéticos similares. Esta droga tiene Olo 

algunas contraindicaciones y son: 

1.- Dependencia a la droga. 

2.- Somnolencia y euforia. 

3.- Ansiedad y nauseas. 

4.- Distribuciones gastroint'Atinales. 

5.- Depresión respiratoria. 

f.- Toxicidad aguda. 

7.' Desorientación, mareo y vómito. 

Los analgésicos no narcóticos como los derivados de la le 

lladona, inhiben la acción del nervio vago. En dosis ba—

jas éstos actdan como sedantes y en dosis altas actdan co 

mo estimulantes. 

TRANQUiLISANTES MENORES ( ATARAXICOS ). 

Estas drogas producen somnolencia, tienen ligera acción -

sedante junto con un efecto sobre estructuras neurales, -

pare Influir en el tono mdsculo-esquelético, también po-• 

seo 'selles anttconvulsiva. No tienen efectos neurovelitte• 

tigres. 

tete tipo de tranquilizantes ee emplean en niños son pro• 

blinde mentales, emocionales y de comportamiento. 

ANESTESIA GENERAL. 

La Odenteleqta Pedittrice se combina con la anestesiolo-• 

gis pedttartea, una disciplina que cada 4ta es eta eeliell 
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tada para la atención dental de niños ( con problemas den-

tales o bucales y ) que por condiciones especiales es Lapo 

sible tratarlos en forma convencional en el consultorio --

dental y para lograr una rehabilitación bucal es necesario 

hacerla bajo anestesia general y hospitalización. 

INDICACIONES DE LA ANESTESIA GENERAL. 

1) Pacientes menores de cuatro años con caries mdltiples.-

Son aquellos niños entre dos y cuatro años de edad que-

presentan un gran ndmero de dientes_cor lesiones ~lo-

sas extensas en donde se requiere un tratamiento amplio 

y la comunicación con el paciente no es lograda satis—

factoriamente. 

31 Niños con aprensión severa en los que ya se ha intenta 

do la medicación de sedantes sin resultado (son pacten 

tes que presentan alteraciones de conducta). 

3) Pacientes aldrgicós a los anestésicos locales y que re 

quieren de un tratamiento extensivo. 

4) OLA** a los cuales no se les puede controlar adecuada-

Mente con premedicamentos o por medio de procedimien-

tos normales. 

1) Pacientes hemoftlicos en los cuales une anestesia lo--

sal podría provocar una hemorragia interna. 

41 recientes que requieren tratamiento en una sola sesada. 

71 Pacientes 'con problemas ftstcos y/o mentales severos.. 

Son.niños que padecen retrasa mental o presenten novia» 
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miento* involuntarios y no pueden reacionalizar sobre-

el tratamiento dental. 

CONTRAINDICACIONES DE LA ANESTESIA GENERAL. 

1) El paciente no se da cuenta del tratamiento que se le - 

etectda, por lo que no adquiere una educación de hlgie 

ne dental. 

2) Cada vez que el paciente necesita atencidn dental, ten 

dré que utilizarse el método de anestesia general. 

3) Por medio de este método puede provocares un trauma mi 

yor en el paciente. 

4) Puede ser un grado mayor de riesgo. 

Antes de someter a un paciente a un tratamiento dental bt 

jo anestesia general, es necesario considerar los sigui% 

tes puntos: 

a) El Paciente.- Analizar si el paciente esté realmente -

incapacitado tísico y/o mentalmente para colaborar en-

la realización del tratamiento dental en el consulto—

rio. Y ademes que el tratamiento dental requiera de el 

uso de le anestesie total. 

b) El procedimiento.- Valorar st el procedlitento del trt 

tantento a realizar es tal que sea necesario el uso de 

la anestesia general y analizar st el tratamiento es o 

no 411~50. 

o) 11 lugar.- Que el equipo de anestesia se encuentre mg 
pisto y en perfectas coliaiciones, al igual que los me- 
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dicamentos de emergencia, medios de resucitación, equl 

po odontológico completo (rayos X, instrumental, mate-

rial, etc.) y contar con una sala de recuperación ade-

cuada. 

d) 11 personal.- Debe ser un equipo humano especializado-

que tenga conocimientos amplios de este tipo de trata-

miento. 

e) La preparación.- Que se etectde una adecuada y comple-

te historia clínica y tener en cuenta el estado emoti-

vo del nido. 

Una ves que ya se ha decidido someter al paciente a la --

anestesie general, el paciente sera sometido a medicamen-

tos preoperatorlos. Para la anestesia general se emplearé 

Pluotane, el cual pnicticamente ha abierto las puertas de 

la Odenielelta. Le cembtnecidm que usaremos seré fluotene 

al id d 3% y eatgene al 11711 6 %S%. Gen esta combinación -

al paciente llega al procedimiento de entubación muy bien 

emkgenedo, lo que le de al anestesiólogo un amplio margen 

de tiempo para el entubado naieendotraqueal, el cual ser* 

por la marta para poder trabajar en boca. 

va analizada, las indicaciones anteriores y las contrain-

dicaciones procederemos a otra serie de requisitos que se 

deben cumplir y seré: 

e/ laceen bucal. 

b) izasen radiogritico. 

cl L'Amenes de laboratorio. 



4) Interpretación de los exámenes de laboratorio. 

e) Veloracidn pedittrica. 

E) Iaterstaistioto. 

Una ves analizados todos estos puntos ya mencionados se -

debe empegar a trabajar, sin dejar de tomar en cuenta que 

para poder trabajar ate comodamente se debe de usar el .-

abre-bocas y dique de bale, en este tipo de intervencio-- 



CONCLUSIONES 

Con el desarrollo de este trabajo se pretendió subrayar -

primordialmente la relación que existe entre la odontolo-

gía Pedittrica y la Genética como ciencia aplicada a la - 

préctica. 

El estudio de la genética ademas de proporcionarnos pers-

pectiva y comprensión de lo que se considera normal, nos-

ayuda a comprender gran cantidad de desviaciones observa-

das en cavidades bucales infantiles que no se atribuyen a 

factores ambientales locales o generales. 

Un odontólogo que cuente con los conocimientos necesarios 

de genética, tiene la posibilidad de proporcionar • su pa 

ciente y a los padres de éste, información general sobre-

su padecimiento y las posibilidades que existen de tener-

Me descendientes con esa u otra alteración, debe pues, - 

ofrecer loe medios disponibles para llevar a cebo les de-

cisiones derivadas del pronóstico, enteediéndose por pro-

ndetleo genético las probabilidades que eeisten de le en 

ribetea de un padecimiento hereditario, sises*,  ofettelee --

equfkacer notar la importancia de la historia clínica fa-

miliar 4e cada paciente, puesto que se ella puede seese..-

trasgo la clave para establecer un disendettco Momeado. 

Ol Odontólogo puede ser de oren ayuda para detecte, ---

trastornos genéticos y para dar consejo genético, pare le 



cual debe de tener en cuenta: 

1) Diagnóstico seguro. 

2) Conocimientos prácticos de genética s información sobre 

los aspectos hereditarios de las afecciones bucales els 

comunes en indios. 

Por lo expuesto anteriormente creo que seria positivo pro-

porcionar conocimientos sobre genética (els ampliamente) -

introduciendo un curso sobre la materia en el programa de-

Odontología ofreciendo la posibilidad de integrar dicha --

ciencia en la practica diaria. 
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