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INTRODUCCION

Bn el ejercicio de nuestra actividad profesional, es cada
dfa més comdn eﬁconttatnos con enfermedades orales que -~
son manifestaciones de sindromes genéticos, el ndmero de-
sindromes identificados en la dltima década supera la ya-
conocida hasta entonces; estadfsticas recientes nos indi-
can que un ndmero muy elevado de recien nacidos tienen al
gin defecto genético. Con el desarrollo de modernas técni
cas de investigaciSn podemos suponer que el ndmero de nue
vos sfndromes iré en aumento constante, ante esta perspec
tiva creo que es conveniente y necesario hacer una recopi
lacién y andlisis de los principales s{ndromes que presen

tan manifestaciones orales en nifios.

chos sindromes genéticos afectan diferentes sistemas y-
Gsganos del cuerpo, y en algunas ocssiones estas afeccio-
208 pueden detectarse a tiempo y poder establecer un tra-

fento adecusdo del mismo, es aquf donde radica la im--
poztancia de este trabajo. Bs el Odont8logo el que con --
trecueacis puede ser ¢l primero en detectar la enfermedad

® afeccoifn bucal que podrfa ser el resultado de una alte-
resifn genftica.

1 ebjeto de esta tesis, pretends ser una gufa pare el --
télogo dentro de este tema para lo cual se incluyen -




los siguientes capftulos; el primer capftulo abarca concep
tos bésicos de genética_para familiarizarnos con la temi-
nologfa y poder seguir la secuencia de este trabajo. Poste
riormente a ésto se abordardn las alteraciones cromosémi--
cas, tipos y caracterfsticas de herencia, clasificacién y-
descripcién de las enfermedades hereditarias que presentan
manifestaciones orales; y por dltimo se expondrf brevemen-
te sobre el tratamiento dental en pacientes afectados de -
la cavidad bucal ocasionados por las alteracioncs'qenlti--




CAPITULC 1.

CONCEPTOS BASICOS DE GENETICA

Genética es la Ciencia Biolégica que basa su estudio en --
los patrones de transmisién de los 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
1is6 RURErosos experimentos (1865) cuyas conclusiones vi--
nieron a constituirse en el fundamento de la genética mo--
derna. Los trabajos realizados .por M&ndel pasaron inadver
tidos hasta 1900, afio en que fueron reconocidos y aplica--
dos por ve: primera. De estos experimentos se concluye que
de alguna manera lar caracterfsticas de los progcnuon.l -

pasaban & las nuevas generaciones.

Bsta conclusiln de Méndel abri8 un nuevo camino en el estu
dio de la genética puesto que con bases firmes y organisa-

das se pueden obtener datos mfs valiosos en experimentos -
estyales.

Cads malformacibn en genética representa un error innato -
on la morfogénesis, de ahf 1a importancia de incluir la --
histeris del desarrollo estructural normal.




ESTRUCTURA BIOQUIMICA
BASES QUIMICAS DE LA HERENCIA
( COPIGO GENETICO )

Bl C8digo Genético est& compuesto de varias moléculas (ge

nes) de fcido desoxirribonucleico ( A.D.N, ).

Bstructuralmente el A.D.N. estf constituido por una doble
cadena helecoidal indefinida que contiene radicales fosf§
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.

NUCLEOTIDO = NUCLEOSIDO ) m&s AC. FOSFORICO
1) NUCLEOSIDOS: Se forma por a) AZUCAR
b) BASE
a) ASUCAR;: El azGcar que se encuentra en el A.D.N.es-
una pentosa, la DESOXIRRIBOSA,que se une por una parte al
Scido fosférico y por la otra a una base nitrogenada.

C
DESOXIRRIBOSA

b) BASE: Las bases se dividen en dos.

1) PURICAS (dos anillos): a) ADENINA

b) GUANINA

3) PIRINIDICAS ( 1 anillo ): a) TIMINA
b) CITOCINA




En el A.D.N. siempre la adenina se une a una timina median
te dos puentes de hidr6geno y la guanina se une con la ci-~

tocina mediante tres puentes de hidrégeno.

Tanto las bases pirimfdicas como las pdricas mantienen su-

forma Z2ETO.
2) ACIDO FOSFORICO : H
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ESTRUCTURAS BASICAS

a) GENE
Los cromosomas se componen de miles de genes, los cuales-

son las unidades b&sicas de la herencia.

Los genes son una masa de protoplasma dispuestas en orden
caracterfstico a lo largo del cromosoma. El gene es el --
Srea de informacién para la transmisidn de un carfcter he
reditario, Estos estén dispuestos en forma lineal en el -
cromosoma. La localizacifén exacta de un gen en un Cromoso
ma es su LOCUS (lugar). Los genes que ocupan LOCI (luga--
res) homélogos se denominan alelos o genes compaiieros. Ca
da individuo por lo tanto, tiene dos de cada clase de ge-

nes, uno de cada »>r de cromosomas.

La combinacién de un par de genes similares recibe el nom
bre de HOMOCIGOTO, la combinacién de genes desiguales es-
un HETEROCIGOTO.

Aunque los genes habitualmente permanecen estables de ge-
neracibn a generacién, es posible que sufran cambios o au

taciones y que transmitan asf un carécter nuevo O sltera-
do.

lqto cambio serf§ transmitidc a generacioncs futuras. Ls -
mutacién puede ocurrir expontineamente o puede ser inducy
da por factores del medio ambiente tales como: radiacio--

nes, medicacién o infecciones vtrqlos.




NUTACION.

MUTON.- Es la unidad de mutacién, represonéh la zona més-
pequeifia, consta de un par de nucleédtidos cuya modifica---

cifn 0 cambio en su secuencia conduce a una mutacién.

Aungue el gen es generalmente estable, su mutacibén signi-
fica una alteracién o deficiencia de una ;nzima especial,
1a cual ocasionarf algdn trastorno de una etapa metab8li-

ca particular y alguna modificacién especial en la evolu-

cién del organismo.

Un gen mutante, se define como un determinante genético -
Que ha cambiado en tal forma que puede llegar a concebir-

una caracterfstica anormal de un individuo.

Generalmente las mutaciones se deben a causas térmicas, -
de radiaciOn o a causas adn sin descubrir; el gen sufre -
un cambio brusco que produce una mutacién. Estas mutacio-
nes o cambios contindan su diviesifn, y de esta forma la -

sutacién persiste por generaciones.

Les genes tantes adquiridos son generalmente daidinos pa
28 ol individuo y sus descendientes,pueden presentar una-
snormslidad, por incapacidad para reproducirse o incluso-
por muerte temprana.

L8 sccibn de un gene puede ser dominante © recesiva, 81 el




gen ejerce su efecto mediante su presencia '€n uno o ambos-
miembros de un par de cromosomas, este gen es dominante; -
pero si el gen est$ presente en ambos miembros de un par -

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

vVo.

Las alteraciones causadas por un gen mutante han sido cate
gorizadas de la siguiente forma: si el gene es § localiza-
do en autosomas podrf ser autosoma dominante o autosoma re
cesivo; si el gene se encuentra localizado en el cromosoma

X serd una alteracién ligada al sexo.



b) CROMOSOMA.

Btiologia.- CHROMOS-COLOR, SOMIS~CUERPO; cuerpo que se ti
fle.

Bl cromosoma es un componente nuclear de una organizacién
individual y funciones especificas, capas de sutoduplicar
se conservando sus propicdndoc uortoleqtcgu y fisiolégi=--

Cas, a través de divisiones celulares sucesivas.

Desempefia un papel muy importante en la variacién de la -
herencia, la mutaciSn y la evolucién, el control de la --
morfogénesis, la multiplicacién y el equilibrio de los --
procesos vitales.

Caracterfsticas.- Durante el procesc de la mitosis es - -
cuando mejor se observan las caracterfstices de los cro-

88 y son las siguientes:

a) Tamsfo.- Bn los cromosomas humanos el tamafio varfa en-
tre custro o seis micras.

b) Ozganisacién individual.

@) Grado de conetricoién lineal.

é) etructura.

e) portaaiento.

€) Grado de especialisaciln.

9 ro.- Bete varfa segdn la especie y sirve de ayuda-
ez la determinacién de la posicibn filogenbtics y toxo-



ménica de las especies animales y vegetales.

El hombre posee 46 cromosomas, cada cromosoma tiene un paf
que se le conoce como el "HOMOLOGO", es decir cada miembro
de un par tiene la misma configuracién y material genético
que el otro miembro del par; por otro lado son heterdSlogos
es decir el cromosoma X difiere tanto en tamaiio como en =--

funcién total del cromosoma Y.

Por lo tanto los genes hom6logos regulan el mismo rasgo ge
nético, con la sola excepcién de los genes de los cromoso-
mas sexuales, hay entonces por lo menos dos genes que regu
lan cada rasgo heredado. Asixen realidad el conjunto de --
cromosémas en el hombre consiste en 23 pares de cromosomas
(23 suministrados por el &vulo femenino y 23 pasan a tra--
vés del espermatozoide masculino), de cada progenitor se -
recibe uno de cada par de cromosomas homélogo, de los cua-
les 22 son denominados AUTOSOMAS ( HOMOLOGOS) que no estén
involucrados en la determinacién del sexo, el par restante

son los cromosomas sexuales X Y (HETEROLOGOS) .

MORFOLOGIA.

Centrémero.~ 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 constriccifn primaria. Esté rela--
cionado con los movimientos del cromosoma durante la mfto-

sis.




Cronémero.- Es una condensacién de material nucleoprotei
co, regién en la que se prouduce superposiciédn de espira-

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

Cromonema.- Es un filamento espiralado dentro del cromo-

soma, est8 formado por nucleoproteinas.

Crom&tida.- Es uno de los filamentos idénticos que resul

tan de la autoduplicacién del cromosoma,

CLASIFICACION,

Los cromosomas se dividen segfin su tamafio y posicién del

centrémero en tres grupos.
1) Medial o Metacéntrico.

El centrfémero se encuentra a la mitad del cromosoma por-

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

2) Submedial o Submetacéntrico.

Bl centrémero me encuentra desplazado del centro hacia--

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

3) Acrocéntrico o de Centrémero Subterminal.

Bl centrfmero se encuentra muy cerca de‘;no de los extre
808 por lo que uno de los brazos es muy pequefio o adn im

pecrceptible. Este tipo de cromosomas son bastoniforme.
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ALTERACIONES DE LLOS CROMOSOMAS.

El desarrollo estructural normal, no depende dnicamente --
del contenido de los cromosomas, sino del equilibrio de =--
los genes. El equilibrio genético de las células depende -
de la integridad de los cromosomas y de su distribucifn en

la divisién celular.

Durante la reduccifén meiftica, uno de cada par de los auto
somas y uno de los cromosomas sexuales son distribuidos al
azar a cada célula hija, o sea que el ndmero de cromoscmas

se disminuye a la mitad en la meiosis.

Durante laumitooil cada uno de los cromosomas y autoscmas-
es dividido en el centrémero longitudinalmente, en tal for
ma, que cada célula hija recibe un complemento de material
genético idéntico al de la progenitora. En esta divisién -

los cromosomas se duplican.

Cualquier desequilibrio genético durante el transcurso de-
la mitosis o de la meiosis, traer§ como resultado una alte

racién cromosGmicas.

Les alteraciones cromosSmicas pueden ser de ndmero, estruc
tura o una combinacién de ambos. Afectan los autoscmas al-
igual que los cromosomas sexuales. Precuentemente se 880--
cisn a factores tales camo edad materns avansadsa, exposi--
cién & radiaciones, ciertas infeccioncs virales y mt roe
de una familia con defectos citogénicos mditiples. Una ves
Que se producen estas alteracionss son capaces de perpe---
tuacee & si mismas.
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ANORMALIDADES DE LA MORFOLOGIA.

‘Las alteraciones cromosémicas pueden ser:

a) Submicroscépicas.- A nivel Molecular.
b) MicroscSpicas.- Estas corresponden a las aberraciones y

se consideran:

1) Deficiencia.- Es la pérdida 5 ausencia de un segmento -
de cromosomas. Esta ausencia es debido a la accibn de ra--
diaciones ionizantes, a la presencia de ciertos cuerpos --
quimicos y también puede suceder durante el curso de algu-
na infeccién por virus.

2) Duplicacién.- Es la presencia, dos o més veces de algln
.segmento de cromosoma, insercién de un fragmento extra en-
un cromosoma desde su homb8logo; cs decir si la ruptura ocu
rre en una cromftide durante la divisién celular, la por--
ci6n quebrada puede realinearse a sf misma de manera que -
se duplican muchos loci (lugares) de un cromosoma y se en

cuentran ausentes en el otro miembro del par de cromosoma.

3) Translocacién.-Es un intercambio de porciones entre cro
mosomas heterSlogos, o bien puede ser una transferencia de

alguna porcién de un lugar a8 otro del mismo cromosoma o de

UR CrOomOsSOmé & otro.

¢) Inversiln.- Es una alteracifén en el orden lineal de un-
cromosoma por un giro de 180 grados. "Es una ruptura de un
cromosoma en dos lugares y la subsiguiente reunifn con la-
piess media invertida®. El material genético es normal en-

cantidad pero la accifén de los genes se altera debido ¢ lo
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nueva posicién

5) Isocromosoma.- Un isocromosoma e€s un cromosoma en el -
cual los brazos de uno y otro lado del centrémero tienen-

el mismo material genético en el mismo orxrden.
ANORMALIDADES EN EL NUMERQ DE CROMOSOMAS,

1) Organismos Euploides.- En &stos 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 clasificacién:

a) Monosomfa (el ndmero de cromosomas es de 45), Esta es-
habitualmente una anormalidad letal en el cual solo un =--
miembro de un par de cromosomas est8§ présente, por ejem--

plos muerte fetal y abortos.

b) Trisomfa.- (el ndmero de cromosomas es de 47). La tri-
somfa es causada por una falta de separacifén de un par de
cromosomas durante la primera divisifén meibtica, dando --
por resultado que se encuentren presentes tres cCromosomas
en lugar de encontrarse dos como eﬁ habitualmente, por --

ejemplos trisomfa 12, 15, 17, 18, 1.

¢) Polisomfa.- ( el ndmero de cromosomas es de 48 o més ),
La polisomfa ocurre cuando un cromosoma estf representado

cuatro o més veces, por ejemplo: iXXXY,

d) Aneuploidia Compleja.- En la aneuploidia compleja, dos




O més cromosomas tienen una variacién anormal en el ndme-

ro la estructura de estos cromosomas es normal, como por-

ejemplo: trisomfa 21 y XXX en el mismo paciente.




CAPITULO 1II

TIPOS DE HERENCIA Y SUS CARACTERISTICAS.

Es importante considerar algunos términos que son esencia-
les para comprender el contenido de este capftulo; por lo-

que se har§ mencién de los siguientes conceptos.

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

mer individuo afectado en una familia.

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

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

Penotipo.- Es el aspecto clfnico de un determinado rasgo -

de un indjividuo.
Genotipo.- Es la constitucién genética de cada individuo.

Alelos.- Son genes con la misma ubicacién en un par de cro

aosomas homélogos.

Bomocigota.- Ambos miembros de un par de cromosomas son --
idénticos.

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

Gen Dominante.- Cuando un gene expresa un fenotipo particu-
lar en dosis aislada o doble.

Gen Recesivo.- Cuando el gene estd en dosis doble (homocigo
ts) pars expresar un fenotipo.

Pedigré.- Es una manera taquigréfica de clasificar datos de

una familia pars el estudio de los rasgos heredados.



SIMBOLOS DE UN PEDIGRE

VARON

O

MUJER

SEXO DESCONOCIDO

EXAMINADO PROFESIONALMENTE: AFEC

: TADO
°
) NO EXAMINADO PROFESICNALMENTE: =
] TIENE EL RASGO
| I EXAMINADO PROFESIONALMENTE: SANO
-
NO EXAMINADO PROFESIONALMENTE: -
o -

0) -

TRANSMISOR DE UN CARACTER RECE-

¢ 8IVO LIGADO AL 8EXO
HETEROCIGOTO PARA CARACTER AUTQ
m SOMICO RECESIVO
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MATRIMONIO
MATRIMONIO CONSANGUINEO
ILEGITIMIDAD

SIN DESCENDENCIA

MELLIZOS FRATERNOS

o A‘ MELLIZOS IDENTICOS

TIPOS DE HERENCIA Y SUS CARACTERISTICAS

Al estudiar los rasgos hereditarios en el hombre es impor-
tante considerar dos tipos o clases de rasgos regulados --

por los genes y son:

A) Rasgos Monogénicos

B) Rasgos Poligémicos

RASGOS NONOGENICOS

Les rasgos monogbnicos son producidos y regulados por um
sole gons. Bstos rasgos son ficiles de reconocer y ls -~ -
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transmisidn del rasgo de un miembro de la familia al sie-
guiente se rige por principios mendelianos simples de he-

rencia dominante, recesiva autosémica o ligada al sexo.
Los rasgos monogénicos estén determinados por:

1) Bl rasgo es dominante o recesivo.
2) El gene sea autosémico o ligado al sexo.
3) Que por medio de gametas sean transmitidos los genes -

por los padres.

A continuaciSn se tratarfé en forma breve los patrones sim

ples de la herencia monogénica.
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HERENCIA DOMINANTE AUTOSOMICA

Existen ciertos criterios para interpretar la herencia - -

"autosémica dominante:

a) La anormalidad o rasgo apareceri en cada generacibn sin

excepcibn de ninguno de ellos.

b) El car8cter anormal es transmitido por un individuo - -
afectado, en un promedio aproximado a la mitad del ndme

ro de sus descendientes.

¢) Los individuos no afectados no transmiten la anormali--

dad a sus descendientes.

d) La aparicién y transmisifén 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

s
H
O

4
6
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IA SIVA AUTOSOMICA.

Bste tipo de herencia cs manifestada por el individuo que-
tiene ambos alelos recesivos alterados, siendo entonces ho
igota.

Los oriterios para interpretar la herencia autosémica rece
siva, son 108 siguientes:

8) Los rasgos tfpicos del carfcter solamente se manifies--
. tan en los hijos, nunca aparecen en los padres u otros-

¢ 1iliasres.

b) Bn ua prosedio aproxisado una cuarta parte del ndmerc -
de los dsscendientes estén afectados.

¢) y probablemente, los progenitores del afectado son --
coasanguinecs.

4) 1sten las mismas posibilidades para gque tanto los del

eexo masculimo 108 del sexo femenino queden afects
dos.

PEDIGRE DB IA RECESIVA AUTOSOMICA
- 4
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HERENCIA RECESIVA LIGADA AL SEXO ( LIGACA A X )

CQuando el gen mutante esté localizado en los cromosomas -
sexuales se hablarf 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) Bl cromosoma Y carece de genes por lo que los hombres-

son homocigotos para los genes ligados a X.

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

ta o heterocigota para los genes ligados a X.

En el hombre los genes recesivos pueden expresarse fenotl

picamente comportindose como genes dominantes.

Un carfcter heredado recesivo ligado al sexo se expresa -
en todos los hombres portadores del gen y en las mujeres-

igotas, por lo que se puede afirmar que las enferme-
dades recesivas ligadas al sexo, quedan précticamente res

tringidas a los varones y muy rara ves aparecenh en las my
jores.

Para diagnosticar la herencia recesiva ligada al sexo se-
establecen los siguientes criterios:

1) Bl zasgo no es transmitido nunca de los padres a sus -
descendientes varones.

. 8) oo tranmite el rasgo de un varn 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 home---
bres.

PEDIGRE DE HERENCIA RECESIVA LIGADA AL SEXO (LIGADA A X)

O
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HERENCIA DOMINANTE LIGAD? AL SEXO.

dice que en la herencia recesiva ligada al sexo el gen

mutante esté localizado en los cromosomas sexuales, de --

igual manera se hablaré de la herencia dominante ligada -

al
en

te

sexo. La distribucifn de genes dominantes es igual que
1la herencia recesiva ligada al sexo. Sin eabargo exis-

una diferencia;la cual reside en que serf mayor el nd-

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

nante.

La

1)

interpretacifn de la herencia dominante ligada al sexo

basa en los siguientes puntos:

La tranminibn del rasgo es a todos los descendientes-
hijes (mujeres) del varfn afectado.

81 varén afectado .no transmite ¢l rasgo a sus hijos va
EONes .

Les muieres heaterocigotas afectadas transmiten el ras-
0 on un promedio aproximado de 1a mitad de sus descen
dientes oin distinciOn de sexo, &sto ocurre cuando la-
sujer afectads tiene esta caracterfstica., pero cuando-
e jer oo ocigota tienen solo descendencia afecty
ds, sunque raca ves se observa.
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PEDIGRE DE HERENCIA DOMINANTE LIGADA AL SEXO

T
A
Ry




r1)
] IA POLIGEMICA

Los rasgos polig@micos son regulados por suchos genes en-
diferentes ubicaciones, siendo este tipo de rasgos bastan
te s en el hombre como por e¢j plo: color de la ~ -~
pisl, estatura, intsligencia, stc.

La Munc;a poligémica para su diagnfstico se basa en dos
puntos importantes, los cuales la diferencfan de la heren
cia monogénica y son l0s siguientes:

1) La existencis de genes cuyas ubicaciones son diferen--

tes se encuentran involucrades en el fenotipo.

2) Bn los rasgos monogénicos el fenotipo resultante es 14
aitedo, mientras que en la herencia polig 4ica es con-
tinuamente variable el rasgo.

J) Ls janse fenotfpica serd mayor cuando afis estrecha
oea 1la relecién sanguinea.

4) Bl velor medio de un rasgo polig 400 en la -
Gia o8 sncuentra apres te & 1a nitad do) velos-
asdio de los progenitores y de 1a psblastién gemeral.




CAPITULO III
CLASIFICACION ¥ DESCRIPCION DE LAS ENFERMEDADES
HEREDITARIAS QUE PRESENTAN
MANIFESTACIONES ORALES |

TRISOMIA 21

( SIND DE DAWN O MONGOLISMO )

Bste sindrome es producido por una aberracifn del cromoso-
ma 21, siendo este el més comndn en las malformaciones que-
se presentan en el hambre. Tiene una incidencia de 1 por -
cada 600 recien nacidos. El sindrome de Dawn aparece en --
1os hijos de mujeres de edad avansada.

Nanifestaciones Generales.

Los signos de este sindr ¢ sONn Buy Numerosos, sobrepasan-
8 los 100, por 1o qué énicamente se mencionarin los als ia
poztantes pacs su diagnéstico.

11 seleccionf 10 signos para disgnosticar ests enferme--
dad on el recien nacido y los 1lamé “signos cerdinsles®:

1) Mesensis dol reflejo moro.

3) Nipatents nuseulas.

3) pecztil Cecial aplanade.

¢) Abeztures po seles sbliouas.

$) 1lenes sucieulares diepllsico.
6) Plel de ls nuca abundante.
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7) Pliegues de simio tipico a atipico en las palmas.
o) Hiperflexibilidad en las articulaciones.
9) Pelvis displésica.
10) Displasia de la falange media del quinto dedo de las -

Bl diegnéstico puede hacerse inmediatamente después del -
nacimiento, ya que en un QO\ de los casos se encuentran -

seis de estos dies signos.

Otras caracteristicas Qque se manifiestan con el truiuscur~-
80 del tiempo son: Retraso mental, baja estatura, occipu-
clo ap_lm, nariz y cuello corto, abdomen protuberante,
sarcha torpe, ojos obucuos.pl.uguu epicénticos, amplio-
puente nasal, sanos y dedos cortos, cardiopatia congéni--
ta, ete.

Bstos pacientes tienen boca pequefia pero generalmente la-
santienen abierta, ademSs presentan lengua PROTRUSIVA. --
o8 lebios son anchos fisurados y generalmente los tienen
08s0s. 1la erxupcibn dental es tardfa, aproximsdamente en -
un 780 hay enfoliecién temprana de la misma. Un 438 de los
C8008 con oote sindrome presenten anodoncia paccial y un-
$60 prosenta microdencia. Se ha observado en algunos mole
se0 y pe lares forms cOnica y el incisivo lateral supe-
zier eostl defectuoso.

A 1o edad do seis ofos presents plrdida de Meso parodon-
tel a nivel de la regin antero-infesior.Ba 61 904 de los




casos se manifiestan enfermedades parodontales.
También es comdn encontrar que de cuatro nifios, tres de -+
ellos presentan paladar muy alto y arqueado o muy estrecho.

En ocasiones presentan prognatismo y maloclusidn.

La mayorfa de los pacientes tiene irregularidad e la im---
plantacién dental, observéndose que en un 70% de los nifios
tiene mordida cruzada y en un 15% se observa mordida abier
ta. _

El 29% de los pacientes con este tipo de sindrome manifies

tan gingivitis necrosante ulcerosa.
ETIOLOGIA GENETICA

La enfermedad es producida por una trisomfa del cromosoma-
21, existiendo una relacién estrecha entre la edad avansza-
da de la madre y la mayor frecuencia del sfndrome de Dawn,

como se indica en el siguiente cuadro:

EDAD DE LA  No.NACIDOS No. NACIDOS VIVOS FRECUEN--

MADRE VIVOs CON SINDROME DAWM. CIA RELA-
TIVA

14 ] 0 ceces

15 a 19 1,965 % 6 1/327

20 a 24 7,659 318 ‘ 1/1,914

25 a2 29 7,098 29% ‘ 1/1,774

30 & 34 4,742 198 10 176474

35 & 39 2,409 108 ’ 1/276

0 8 4 "9 I 1 1/6)
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TRISOMIA 18

En este sindrame encontramos afectado el cromosoma 18, ge-
neralmente el paciente afectado por este sindrame vive so-

lamente unos cuantos meses.

NANIFESTACIONES GENERALES.

Su crecimiento es muy retardado, su peso al nacer es nuy-
bajo, cardiopatfa congénita, superposicién digital, las -~
orejas las tiene situadas por abajo de la posicién normal,

presenta la base de los pies curva y pliegues epiclnticos.
MANIPESTACIONES ORALES.

El paciente presenta boca pequefia y micrognacia.
ETIOLOGIA GENETICA.

2l s{ndrame es provocado por el cramosoma 10 adicionsl en
comparacién con 10s otros cramoscmas. La trisamfa posible

mente es causada por un error mefotico, su e algunas ve

ces 80 debe a una translocacién.
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SINDROME DE CRI DU CHA
( MAULLIDO DE GATO )

En este sindrome el defecto cromosémico es una supresién-
parcial del brazo corto del cromosoma 5, que forma parte-
de los cramoscmas del grupo "B". Los nifios afectados con-

este sindrome pueden llegar a una edad adulta.

MANIPESTACIONES GENERALES.

Este trastorno se caracteriza por un retraso mental y ff-
sico. Debido a una anomalfa de la laringe, durante la lac
tancia, presenta un grito anormal que al manifestarlo se-

J8 & un maullido de gato. Adeafis ss observa hipoto--
nfs, microcefalia, fisuras palpebrales inclinadas hacia -
abajo, hipertiroidismo y pliegues epicénticos.

SFEBSTACIONES ORALES.

L8 pacientes presentan labio y paladar hendido, encon---
teéndose en algunas ocasiones dvula bifida.
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TRISOMIA 13

Los pacientes que padecen el sfindrome 13 tienen un perfodo
de vida corto, normalmente solo viven durante el perfodo -

de la lactancia.
MANIFESTACIONES GENERALES.

Este tipo de pacientes presentan rasgos ffsicos prominen--
tes y son: retraso mental, naris bulbosa, microcefalfa, --
cardiopatfs congénita, orejas anormales, polidactilis, ai-
croftalmfa y otros defectos oculares, asf como defectos en
el cuero cabelludo.

MANIFESTACIONES ORALRS.

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

En el cho de 1964 se descubrid este sindrome. El paciente
que zanifiesta este sindrome puede vivir toda su nifiez, o
hasta la vida adulta dependiendo del grado de este sindro

ne.
MANIFESTACIONES GENERALES.

Los rasgos ffsicos incluyen deficiencia mental, pérdida
de lo cudtetéh. microcefalia, hipoplasia de la caras me---
dia, canales suditivos estrechos, y anomalfa de los pies,

pliegues epiclnticos.

-MANSFESTACIONES ORALES.

Bn ciertos casos presentan paladar hendido.
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SUPRESION DEL BRAZO CORTO DEL CROMOSOMA 4.

Los pacientes afectados con este sindrome sobreviven la -
infancia, cuando se tiene esta alteracién se diagnostica-
por: Pronunciado retardo del crecimiento, deficiencia men
tal, anomalfas oculares y defecto en la lfinea media del -

cuero cabelludo.
KANIPESTACIONES ORALES.

Labio y paladar hendido, boca protruida, labio inferior -
“:u.
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SINDROME DE TURNER
(DIGENESIA GONADAL)

El sfndrame de Turner afecta al cromosoma 47(47/XXX), y -

so0lo se presenta en el sexo femenino.

IFESTACIONES GENERALES.

Una mujer fenotfpica con monosonfa del cramosama X (45/X0)
presenta caracterfsticas como: baja estatura, amenorrea -
primaria, mal desarrollo de caracteres sexuales secunda--
rios, cuello corto, orejas situadas por debajo de lo nor-

1, cuarto metacarpiano hipoplésico, coartacién de la --

aorta, linea del pelo baja en el cuello.

IPEBSTACIONES ORALES.

Los pacientes con este sindrome presentan, paladar alta-

te arqueado, o sea paladar ojival y mardfibula hipopl§
eles.

SOLOGEIA JENETICA.

Lo pacientes alectados tendrén monosomfa de los cramosQ
& on todas sus cllulas.

ecasienss algunos pueden presentar un patrén de s3saj
o090 con parte 4o sus células 43/%0 y parte de ous cllu--




las 46/XX normal. Otros pueden presentar una anomalfa es--
tructural de uno de sus cramosamas X; como ausencia del ~-

brazo corto o largo, o también formacién isocromosomftica.

Los pacientes con cariotipo XO tendrén cromatina sexual ne
gativa, mientras que los pacientes con anomalfas estructu-
rales en uno de sus cromosomas tendrén cromatina sexual po

sitiva.
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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 hemolftica, lesiones es-
queléticas generalizadas, encontrando en sangre eritroci-

tos nucleados.
MANIFESTACIONES GENERALES.

La caracterfstica m&s comdn de esta enfermedad es la os~--
teoporosis Jue se manifiesta durante la nifiez y va segui-
da de la esclercosis. Mientras &ue los cambios o alteracig
nes esqueléticas son minimas o en ocasiones no se presen-

tan durante la nifiez.

Bstas alteraciones 8seas se manifiestan en 1os huesos me-
tacarpio y féaur. En los senos paranasales la neumatiza--

cién esté retrasada.
RANIFPESTACIONES ORALES.

Se observan espacios interproximales grandes as{ como tam
bién una palidez y una cianosis de la mucosa bucal. Exis-
tiendo un =arcado crecimiento del maxilar superior y del-
seoborde alveclar, 1o que trae como consecuencia una ralo-
clusién. Radiogrificamente los maxilares presentan una rg

gofaccién jerecalizads.
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ETIOLOGIA GENETICA.

Esta enfermedad es transmitida por un carécter autosémico

zecesivo.
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SINDARAOME DE PAPILLON - LEFEVRE
HIPERQUERATOSIS PALMC~-PLANTAR
PERIODONTOCLASIA EN LA NIREZ

En el afio de 1924 fue descrito este sindrome por Papillon
y Lefevre; ellos ohservaron en este sfndrome la presencia
de hiperqueratosis palmar y plantar, as{ como la destruc-
cién de los tejidos de soporte en la primera y segunda --
denticibn.

MANIFESTACIONES GENERALES.

Entre los dos y cuatro afios de edad se manifiesta la hi--
perqueratosis en las palmas de las manos y plantas de los
pies y adquieren una coloracibén rojiza ademfs de presen--
tar una apariencia escamosa y §spera, siendo la hiperque-
ratosis més severa en las plantas de los pies que en las-
Falmas de las manos. La hiperqueratosis nuncs llega & - -
afectar cabello ni en ufias. En algunos pacientes se ha --

ileq.do 4 encontrar calcificaciones de la duramadre.
MANIFESTACIONES ORALES.

El desarrollo y erupcifén de la primera denticibn es nog--
mal & excepcifn de que despuls de la erupcifn del segundo
nolar temporal empieza la destruccifén dsl parocdonto y del

hueso alveolar.

El tejido gingival se encuentra inflamado a rafz de la ~--

8paricibn de la hipequeratosis palmar y plantar llegande-
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& presentarse un olor fétido. Seguida a la inflamacién gin
gival aparecen bolsas periodontales profundas que aunado a
la pérdida de hueso nos trae como congsecuencia la exofilia
cién de la denticibn primaria. Posterior a la exofiliacibn
el tejido gingival cede a la inflamacién y vuelve a adqui-
rir su apariencia normal. En estas circunstancias la boca-
peraanece hasta que hace erupcibn la coquqda denticibn, en
-tonces se repite el mismo proceso patolSgico haciéndose ca
da vez mniés severo, la destruccifn €sea progresa y el proce
80 alveolar se destruye completamente. En este sindrome se

ha llegado a observar microdocia e hipoplasia del esmalte.
BTIOLOGIA GENETICA.

Este sindrome es heredado como un carfcter autosémico rece

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

nidad en los padres.
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NEUROFIBROMATOSIS
( MANCHAS CAFE CON LECHE )

von Recklingausen describié este sindrome en el aiio de --
1882. Crowl considera que la incidencia de este sfindrome-

es de uno por cada 3,000 individuos.
MANIPESTACIONES GENERALES.

En algunas partes de la piel aparece una hipo o hiperpig-
nentacién que da la apariencia de manchas color café con-
leche. Bstas manchas se presentan en un 908 de los casos-
y con frecuencia proceden a la .formacién de tumores loca-
lisados subcuténeamente y originados por tejido conecti--
vo. Bstos tunores ee presentan a lo largo del recorrido -
de algén nervio ( en tejido subcuténeo ) y rara vez en -~
108 0j0os y en las meninges.

Bn un 108 de casos se ocbserva retraso mental en los pa---
cientes b ocasionalmente se encuentra epilepsia asocieda-
8 este sfnd .

De les pacientes que presentan este sindrome dnicamente -
entee o) 48 y 70 ifiesten lesienes orales, les cusles-
oor: neurefibrens on lengua, tumores seneillos o -
itiples que afectan cualquier Sres de la cavidad buesl.

10L088A ICA.

8o ¢czon (tide carfcter auto ice daminante, econ un
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alto grado de penetracién pero con una reducida variabilg
dad en la expresién. Aproximadamente un 50% de pacientes-

presentan una mutacién genética.
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ESCLEROSIS TUBEROSA
SINDRONE DE BOURNEVILLE - PRINGLE

Bourneville en 1880 estudil esta enfermedad, aunque fue -
descubierta por Recklingnaulen. La enfermedad se desarro-

1la en varios tejidos, principalmente en cerebro y piel.
MANIFESTACIONES GENERALES.

Gensralmente esta enfermedad se presenta entre los 2 y 6-
afios de edad, aunque hay algunos casos en que este sindro

8@ presenta en el nacimiento. La mayorfa de estos pa--
cientes mueren antes de los veinte afios, siendo la causa-
de 12 muerte la neumonfa, cpu.cpsu o afecciones cardfa--
cas. Las lesiones se manifiestan de la siguiente forma: -
eh los 0jos 1a retina se encuentra lesionada, en la piel-
aparecen masas de tejido hiperplésico y vascular de colo-
zes Que varfan entre el ross, el amarfillo y el café; son-
eplanados en forms de semilla y se desarrollan principal-
Sente en la regifn naso labial, en carrillos, etc.

B3 persostio del hueso presente Sreas de endurec iento y
ol 608 de pacientes presentan calciticaciones intracraneg
1e0.

10o pr rves dos alios de vida se pusde presentar la epf
lepstia Jasheonians, le cusl se vuelve nis severs con el -
teansousso del tiempe. Bn un 300 de pacientes manifiesten
setacde aental.
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MANIFESTACIONES ORALES.

Entre los cuatro y diez afios de edad, en la regibén ante--
rios a nivel de la mucosa oral aparece un crecimiento fi-
broso cuyo tamaiio es muy variable, presentando un color -

amarillento o rojizo.
BTIOLOGIA GEMETICA.

Bste sfndrome es transmitido como un carfcter autoslmico-
dominante.
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RAQUITISMO RESISTENTE A LA VITAMINA " D *

Esta enfermedad presenta altgs niveles sanguinecs de fos-
fatasa alcalina y de hipofosfatemia en sangre. La hipofos
fatemia esté asociada con la disminucién de reabsorcién -
de fosfato inorgénico de los tdbulos renales, raquitismo-
U ostecmalacia 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) Hipofosfatemia asintomética.

2) Uipofosfatemia en edad adulta con deformidades post-ra
Qqufticas fnactivas.

3) Nipofosfatemia en edad adulta con deformidades y osteo
aslacia activa,

4) Nipofostatemis conh raquitismo resistente a la vitamine
D en ls infancie.

Bste entermedad se manifiesta durante el primer afio de vj
éa. 81 existe evidencis de roquitisno en la infencis se -

Sfestar8 srqueaniento ds las piecnas y bajs estaturs -
o porsistirs lfnto 1s odad aduite.

SPESTACIONES ORALSS .
Las menttfestaciones als frecusntes en bocs sen:

8) Abscesos periapicales( sin enisticr evidencis de earies
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O fracturas ).

b) Linfoadenitis regionales ( solamente presentes en caso-
de larga duracién ).

Los abscesos periapicales son el resultado de la exposicidn

pulpar a través de los pequefios tdbulos dentinarxios.

Radiogréficamente las piezas dentarias presentan grandes -~
cémaras 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--
véndose aberturas que abarcan desde la superficie del es--

malte hasta la pulpa.
ETIOLOGIA GENETICA.

Este sindrome es transmitido como un carfcter dominante 1li

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 describi6 la enfermedad y la denominé Hyali-
nosis cutis et Mucosae y la establece como una entidad clf

nica histolégica.

Este sfndrome consiste en una infiltracién nodular amarji--

llenta de la piel, membranas y mucosas.
MANIFESTACIONES GENERALES.

Las manifestaciones de este sfndrome pueden presentarse a-
temprana edad, los lugares que ataca con mayor intensidad-
son: la piel de la cara, cuello, axila y manos. Las lesio-
nes en mucosa sbarcan el esféfago, estémago y recto. Apare-
ciendo lesiones hiperqueratSsicas de color amarillo oscuro

en rodillas, codos y dedos.

In el margen o borde de los pérpados se forman excreden---
cias en forma de gota y posteriormente se observa pérdida-

de las pestafias.

Za la mayorfa de los pacientes afectados se han encontrado
calcificaciones intracraneales, las que pueden estar aso--
ciadas & 1a epilepsia.

En la leringe se aprecisn placas amarillentas en la epigle-
tis, la que puede producir disnea ( y ser necesaria la ls-
ringectents ). Esta lesifn en 1o laringe trae como conse--
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cuencia ronguera en la voz, la que puede aparecer en la in
fancia - en la pubertad. Otra consecuencia de ésto es la -

incagaczicad de llorar de los nifios al nacer.
MANIPESTACIONES ORALES.

La cavidad oral es el Srea mis intensamente afectada. En -
todos los tejidos de la boca existen placas elevadas de in
filtrado amarillento, del tamafio de un chfcharo, estas apa

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

El labfo inferior adquiere una apariencia de arcilla, pre-

senté&ndose en &) fisuras .

La lengua presenta un aspecto lefioso, encontrSndose firme-

gruesa y grande.

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

llan dlceras.

Con la infiltracifn .hacia la mucosa bucal, las papilas del
conducto parotideo pueden quedar obstruidas y dar lugar a-
una parotiditis. Cuando la infiltracién se extiende hacia-

1a faringe, trae como resultado disfagia.

Ls denticibn no se desarrolla normalmente, presenta altera
ciones con hipoplasia del esmalte, especialmente los inci-
8ivos latorales y caninos superiores y también los sequn--
dos premolares superfores e inferiores;(el e¢smalte presen-

C8 uUns hipoplasis muy severa).
JOLOGIA ETICA.

te sindrome o3 tranemitido como un carfcter sutos ico--

seoesivo.
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ENFERPMEDAD DE ADDISOR

( ANEMIA PERNICIOSA !

Esta ehfermedad es frecuente que se presente en personas-«
mayores de 40 anos de edad. Ambos sexos son afectados de~

igual manera.

Se caracteriza por descenso pronunciado en la cantidad de
eritrocitos, calor elevado, descenso en el ndmerc de pla-
quetas y de hemoglobina, disminucién en el ndmero de leu-

cocitos amisocitosis, poiquilocitosis y policromatofilia.
MANIFESTACIONES GENERALES.

'S¢ caracteriza por sfntomas relacionados con el sistema -

nervioso, cardiovascular y gastrointestinal.

El sintoma comdn comprende entumecimiento y hormigueo de-

las extremidades, debilidad y lengua sensible.
MANIFESTACIONES ORALES.

Bl 758 de pacientes presentan cambios en la encfa, labios,
lengua y mucosa bucal. La encfa y la mucosa presentan una-
palidez, tomando un color amarillento; y son susceptibles-
4 la ulcerscibn ¢ inflamaciln, mientras que la lengua se -
encuentra de color rojo brillante y lisa (debido & 18 atrg
fis uniforme de las papilas tungiformes y filifornes). Adg
més se encuentra sensible a los slimentos calientes © con-
dimentados, siendo la deglusiféa dolorosa.

En ecasiones hay sensacién de ent iaiento y arder.
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ETIOLOGIA GENETICA.

Esta enfermedad es transmitida como un factor autosémico-
recesivo.
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DISOSTOSIS CRANEOFACIAL
SINDROME DE CROUZON.

Este sindrome fue descrito por Crouzon en 1912,

MANIFESTACIONES GENERALES.

Craneosinostosis, esta enfermedad trae como consecuencia-
una disminuciSn corta antero-posterior del cré&neo y un an
gostamiento lateral. Dada la presién intracraneal hay al-
teracién del nervio 6ptico y puede haber o no deficiencia

mental.
MANIFESTACIONES ORALES.

Hipoplasia del maxilar que le da a la nariz una aparien--
cis de pico de papagayo. Esta falta de crecimiento del ma
xilar hace que la mandfbula se aprecie hacia adelante. El
paladar es corto antero-posteriormente, dando lugar a una
maloclusifn. Ocnstoﬁalnonte hay anodoncia parcial, la len
gus @8 muy grande y los dientes estén apidados y dispues-
tos frregularmente.

ETIOLOGIA BTICA.

Bete sindreme o3 tronsmitido por un carfcter sutosémico -
inante.
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CLETIDOCRANEAL DISOSTOSIS

Se aplica este término "Cleidocraneal” ya que 10s rasgos-
mis obvios de este sindrome se encuentran en la clavicula
y en el crineo. Este término solamente describe una por -

cidén del sindrome, ya que hay uana displasia 6sea y dental
severa.

MANIPESTACIONES GENERALES.

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

completa aplasia de la clavicula con defectos musculares-
asociados.

Existe una tardia mineralizacién de las suturas craneales
el esfenoides es pequefio. 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, 1os dedos tieren una longitud asimétrica.

MANIFESTACIONES ORALES

Erupcitn tardis de 1a denticibn, especialmente 1a denti--
cién permanente, sierdo frecuentemente anormal presentan
do aplasia, raices mal for-adas, quistes retenidos, kipo
plasia dal esmalte y dientes supernumerarios en un numero
MUy aumentado.

€1 paladar esth alto y extremadamente arjueado, pudiendo
emistir ura hendidura sudnucosa o0 una hendidura que --
abarca te;jidos duros y btlandos. Tanbién se ha odbservado
falta de unidn en la sinficis nentoniana.




ETIOLOGIA GENETICA.

Este sindrome es transmitido por un caricter autosédmico
dominante, aunque en algunos casos ha aparecido espontd
neamente, quizd por un gene de pobre penetraciédn.
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POLIPOSIS GASTROINTESTINAL BENIGNA.
SINDROME DE PEUTZ - (JEGHERS) .
PIGMENTACION MUCOCUTANEA MELANOTICA.

Butchinson describi® los cambios de pigmentacién en un in-
dividuo, Peutz hace también una descripcién clara de la en

fermedad y Jeghers establecif la entidad del sindrome.
MANIPESTACIONES GENERALES.

El principal sfntoma de este sindrome es Poliposis gastro-
intestinal. Los sitios involucrados en orden de frecuencia
son: Yeyuno, ilion, intestino grueso, recto, estémago, duo
deno y apéndice. .

El 708 de pacientes empiezan a tener problemas gastrointes
tinales a la edad de 20 afios. En el 50% de los casos exis-
ten sfculas en la piel de color obscuro, o azul negrusco;-
alrededor de la boca, O6rbitas y orificios nasales.

Las extremidades pueden presentar pigmentacién. La apari--
cién de las mfculas se presenta durante la infancia y tien
ds a desaparecer con la edad.

Bl 98% aprentimadanente de los casos presentan los labios -

(peincips te ¢) labio inferior) y s8 oral p ta-

das. Bl tejido gingival, el paladac y el piso de boce pue-
onsonteazse tambiéa afectados.

ios adoculos de 18 cavidad orxal se encuentran mucho als -
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grandes de lo que se encuentran @n condiciones normales.
La pigmentacifn intraoral se prolonga durante toda la vida.

ETIOLOGIA GENETICA.

EBste sindrome es transmitido como un carfcter autosémico -
inante, tiene un alto grado de penetrabilidad y expresi
vidad variable.




SINDROME DE BLOCH - SULZBERGER

( INCONTIMENTIA PIGMENTI )

Bloch determiné el nombre de Incontimentia Pigmenti para -
este sindrame, e¢s muy frecuente que aparezca en el sexo fe

asnino.
MANIFESTACIONES GENERALES.

Se cbservan vesficulas, verrugas y afculas en la piel, siep
do esta manifestaciSn una de las caracterfsticas més impor
tantes. Se presentan anomalfas a nivel de ojos, sistema es

Qquelético y sistema nervioso central.

Las vesfoulas aparecen en la picl de las extremidades; du-
rante la pthoi:a semana de vida y pueden desaparecer duran
te ¢! rzimer mes, siendo resmplazadas por pépulas viold---
ceas O lesiones inflamatorias. Las pigmentaciones tienden-
& desaparecer en ¢l .20. afio de vida, aunque algunos resi--
duos pe durante toda la vida.

Los jos oftélmicos més frecuentes son: Cataratas, es--
tzab y atrofia Gptica.

te el 2008 de los pacientes presentan anoma---
1fa0 16ticas que consisten en: Sindactilia, costillas

arias y acortamiento de piernas o brascs.
¢ ORALBS .

ioe dientes) tanto de e primera de 18 segunda dentt-
oién ootén afectedos. La erupciba oo retardada, presentan-
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dientes con corona cénica o en forma de espiga, dientes -

ausentes congenéticamente u oligodoncia.
., BITOLOGIA GEWEBTICA.

Esta enfermedad es transmitida como un carécter daminante~
1igado al cromosoma X y se presenta mfs frecuen ente en--

el sexo femenino y es letal para el sexo masculino.
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HIPODONCIA U OLIGODONCIA
DISTROFIA MIOTONICA
SIND DE RIEGER
DISGENESIA MESOECTODERMICA DEL IRIS Y CORNEA

La Bipodoncia u Oligodoncia parcial fue descrita por pri-

mera ves por Uossius, y en 1935 Rieger la describié como-

un sindrome genético. Algunos autores relacionan este sin

drome cor: algdn disturbio que tuvo lugar entre la quinta-.

y sexta semana de la vida intrauterina.
MAMIFESTACIONES GENERALES.

Este sfndrome presenta hipoplasia del iris y aplastamien-
to de la superficie anterior del iris, ademés suele pre--
sentarse: Distrofia mioténica, microcbrnea, atrofia Opti-

ca y opacidad de la misma.
MANIFESTACIONES ORALES.

Existe un relativo prognatismo debido al desarrollo incom
pleto de la premaxila. La oligodoncia contribuye a la pér
dida de la dinensibln vertical. Muchos de los pacientes --
presentan anodoncia total. En algunos casos esta caracte-
gfstica no es tan severa, los dientes que con mayor fre--

cuencis estin ausentes son los incisivos superiores.

los dientes que si se encuentran presentes muestran hipo-

plasse de! esmalte y coronas clnicas.
JOLOGIA GEMETICA.

Bete sfnédrome es heredado como un carfcter autos@mico de-
sinante.




SINDROME DE HIPOPLASIA DERMICA FOCAL
( SINDROME DE GOLTZ )

Goltz describe en 1962 esta enfermedad mesocectodérmica que
consiste en pigmentacién de la piel, depSsitos de grasa su
perficiales, papilomas mdltiples de las membranas mucosas-

y anomalfas digitales y Spticas.
MANIFESTACIONES GENERALES,

La pigmentacién y atrofia de piel estin presentes desde el
nacimiento. Los n6dulos de grasa subcutfneos, son de color
rojo amarillentos. Las manos y los pies preseantan hipohi--
drosis y las ufias se encuentran delgadas. Microftalsmia y -
estrabismo son las anomalfas Spticas més frecuentes. Otras
manifestaciones comunes de esta enfermedad gson: Bscolio~---

sis, espina bifida e hipoplasia de la cl;vtcula derecha.

MANIFESTACIONES ORALES.

La mayorfa de los autores han descrito dientes de tamafio -
y forma defectuosa; se presenta microdoncia ¢ hipoplasia -

\ .
del ¢ alte.

La erupcifn dental es tardfa, algunos pacientes han presea
tado anodoncia. La alinacifn dental es muy irregular. Se -
han encontrado pacientes que presentan fisuras en la lea--
gua, ademfs de tener o presentar frenillos dobles. Precuesp
temente se observan papilomas en los labios siendo 6sta la
snormalided nés frecuente.




ETIOLOGIA GENETICA.

Este sfndrome posiblemente es transmitido como un carfcter

-dominante ligados al cromosona X.

El sexo femenino es el mis afectado por este sfndrome, - -

siendo letal la manifestacién del mismo en los varones.




59

ACRODERMATITIS ENTEROPATICA

Este raro sindrame genético aparece en la nifiez (a una edad
nuy temprana) generalmente aparece a 1los nueve afios de edad
aungue ha habido pacientes que manifiestan este sfndrome al
afio de su nacimiento.

MANIFESTACIONES GENERALES.

El sfndrome enpieza a manifestarse a través de eritemas, ~-
erupciones localizadas alrededor de todos los orificios y--
simetri nte en los codos, rodillas, manos, pies, entre -
1os dedos y alrededor de las uilas. Después de un perfodo =--
corto de ti po empieze a desaparecer sin dejar cicatriz --
alguna.

Bn un 408 de los pacientes se han presentado cambios menta-
les.

Bn una gran mayorfa los pacientes presentan pérdida total -
del cabello, mientras que las uflas se encuentran distz8fi--
S88 y llegan a perderse.

148 alteraciones que se presentan a nivel gastrointestinal-
oongieten en frecuentes diarreas con excrecién aumentada de

gtass.
IPESTACIONES ORALES,

1 @rea perioral se encuentra afectada, observéndose fre---
ouen te lesiones supuradas en las camisuras labisles --
188 que ecasionalnente pueden ser severss. Asf tambifna los-
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labios se encuentran edematosos.

La cosa bucal presenta edema con ulceraciones (manchas --
blancas) y descanacién. En los bordes de la lengua y en la~
aucosa oral se cqcuontran 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.

Bn la mayorfa de los pacientes se presenta severa halito---
sis, los dientes no se encuentran afectados pero si se ha .~

encontradio retraso en la erupcifn de la denticién temporal.
BTIOLOGIA ICA.

Bs transmitida como un carfcter autos@mico recesivo.
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SINDROME ORAL - FACIAL - DIGITAL
(orFm )

Bn 1954 fue descrito por primera vez como una entidad cli-

nica por Papillon- Leage y Psaume.
MANIFPESTACIONES GENERALES.

Bstos pacientes tienen ancmalfas en los dedos que consis--
ten en acortamiento asimétrico de &stos. Del 30 al 50% de-

los pacientes son deficientes mentales.
MANIPESTACIONES ORALES.

Bstos pacientes manifiestan: Frenillo muy grueso, hendidu-
ras en los puentes alveolares. La consistencis del freni--
110 trae como consecuencia la ausencia de varios dientes.-
8in emabargo se obgervan caninos supernumerarios. La punta-
de 1a lengua esté dividida en tres o cuatro pactes y & su-
slrededor se encuentran pequefios tumores amarillentos. Bn-
la rana msucosa del labio inferior se observan ffstu---
las.

81 paleder pueds encontrarse lateralmente hendido por camg
les muy hondos, y el paladar blando presenta una hendiduca
asiaftrica completa. Ast Biemo el labio superior, presenta
uns hendidurs nedia.

JOLOGIA GENBTICA.

ste ofindreme e heredado ocemo un carfcter & jee do-~
te, ligede ) cr K. Gn el sexe sassuline puede
psoveses 1o [{TH
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DISPLASIA DENTINAL

Es una entidad genética que es menos predominante que la-

dentinogenesis imperfecta.
MANIPESTACIONES ORALES.

Los dientes presentan las mismas alteraciones gque la den-

tinogenesis imperfecta.

Radiogréficamente los dientes permanentes presentan poca-
substancia radicular, encontrando que ios dientes poste--
riores tienen sus raices cortas; presentando bifurcacién-
cerca del @pice y freas de rarefaccifn alrededor del mis-
30. Bsto trae como consecuencia la pérdida temprana de --
los dientes. Se observa también qui hay ausencia de las -
c 88 pulpares y canales radiculares y cuando existen -

presentan forma de media lyna.

Bistollgicemente la dentina muestra un gran nimero de aa-
sas esflricas de matriz colagenosa que provoca alteracio-
a8s en 1a estructura de la misma, de acuerdo al avance de
edontoblastos hacia la uniSn entre emmalte y dentina. La-
peesencis do las masas de colagens es lo que lo diferen--
efa de 1a dentinogenesis imperfecta; las masas interpus--
pen el eurec de los tdbulos y no reduce el nimero de odon
toblastes camo en la dentinogenesis.

JOLOGIA TICA,

88 40 un esaricter autosSmico dominarte.
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OSTEOGENESIS IMPERFECTA

La Ostecgenesis imperfecta es un sfndrome que afecta dien-
tes, huesos, piel, ligamento, tendones, aponeurcsis, escle’

rética y ofdo interno.

La Osteogénesis inperfecta se divide en dos: Osteogénesis-
imperfecta congénita; en la cual el nifio muere al nacer o-
bien nace muerto y.la osteogé@nesis imperfecta tardfa que se

manifiesta durante el desarrollo.
MANIPESTACIONES GENERALES.

.Los huesos generalaente son quebradizos y hay sordera, la-
esclerftica presenta un color azul y la dentinogenesis pue
de estar presente en este sindrome. Sin embargo puede no -
haber estas manilestaciones dentales o de la esclerStica y

existir el sfndrome.

Histolégicamente el hueso contiene un nimero reducido de -

osteoblastos.
MANIFESTACICNES ORALES.

Se observs desgaste, ausencia parcial o coampleta de clma--
£as pulzares, coronas desgastadas, rafces -aplanadas ¢ bien

cortas.

Histolégicamente ie observa un ndmero reducido de odonto--

blastos en la dentina.
ETIOLOGIA GENETICA.

Bste sindrame se presents ¢ o un carScter sutos (€0 }
ssate.
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TELANGIECTASIA HEMORRAGICA

La Telangiectasia Hemorrigica es conocida también como en-
4 de Rendo-Osler-Weber, y es una enfermedad que se-
presents en 1la nifiez y a medida que se desarrolla el indi-
viduo lss lesiones aumentan.

IPESTACIONES GENERALES.

Se caracteriza por dilatacifn de capilares y vénulas en --
1a piel y membrana mucosa, existiendo tendencia a la hemo-
cregia.

Se presenta als comunmente en mucosa nasal aunque existen-

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

del cuerpo.
MANIFESTACIONES ORALES.

itualasnte encontramos lesiones en lengua, paladar, la-
bice, encfs y unifn mucocuténea.

iee telangiectasios son puntiformes, con una lesifn cen---
tzal deod filo muy pequedo.

A les 33 afos de edad los vasos sanguineos alcanzan su ta-
Rotmal y & esta edad tanbifén los telangiectésicos pre
sontan un selor rojo brillante, moléceos o plrpuras.

SPI0LOG3A ICA.

8 heseds esmo un carfcter dominente sutosémico.
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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

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

La formacién de una ampolla puede ser provocada por el més
leve trastorno, al romperse la ampolla se ulcera quedando-
finalmente una cicatriz atr6fica que a veces llegan a ser-
tan graves que ocasionan pérdida de tejido e incluso pérdi

da de hueso.

Se ha observado microsc8picanente que en la unién de la --
epidermis; la unién de tejido subyacente se forman las am-
pollas, encontréndose por lo tanto al tejido conectivo un

poco inflamado.
MANIFESTACIONES ORALES.

La cavidad bucal se ve del mismo modo afectads por la for-
macibn de nnpollin, con complicaciones periodontales infla
matorios abarcando la mucosa bucal y la formacifn del es--
salte,

Bn muches ocasiones debido a los alimentos duros, 8l cepi-
llg‘o y & la atencifbn dental se provoca la erupcién de bu-
les las que dejon como secuelas leucoplasias y el cercine~-
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En la bucofaringe hay bandas cicatrizales las cuales entor.
pecen la deglusifn al igual que la lengua se ve impedida -
eh sus movimientos por la presencia de tejido de cicatriza
cibn.

BTIOLOGIA GENETICA.

Es transaitida como un carfcter recesivo autosémico.
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NEVO BLANCO ESPONJOSO

Bs un padecimiento relativamente raro, que se manifiesta -

tanto en ¢l sexoc femenino como en el sexo asculino.
MANIPESTACIONES GENERALES.

8s una lesiln benigna indolora que puede presentarse en el
nac fento o durante la nifiez, se manifiesta a nivel de -
SBucCOosas entre las que encontramos a: Mucosa bucal, mucosa-
rectal, sucosa vulval, mucoss vaginal y la porcién supe-~--
rior del conducto anal.

Nicroscépicanente se observa al epitelio engrosado y para-
queratinisado, con vacuolizacién de células y muchos pic-
nécitos. Bxiste infiltrado en el tejido conectivo subyacea
te de linfocitos y plasmocitos.

MANIPESTACIONES ORALES.

88 eazacteriss por presenter placas blancas ooﬁonjooon e
SpaEeseR sh cudlquier sitio de la mucosa oral, esta afec--
eién bussl es constante, bilatersl y siatrico. Ls supectf
ele do 12 coss bucsl es blands, se encuentra engresads y
plegeds y tiene un color blanguisce.

Les labies, bordes de 1o lengua, paleder blando y dure y -
16 mueoss bucal estén sumamente afestedos yenec foel -~

Plse do beco y 1a encte se encuentran afestadss on un gce-
éo alnime.

Tanbifn puvde estar afecteds 1o mucess nassl y Caringes.



BTIOLOGIA GEMETICA.

Este sindrome es heredado camo un carfcter sutosémico re-
cesivo.
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TORUS PALATINC Y MANDIBULAR

Al Torus se le conoce tambié&n con el nombre de exostosis -

la cual es una proliferacién &sea.

Frecuentemente los torus aparecen en las incersiones de --
los tendones y en las superficies articulares. La forma y-
tamafo de los torus es muy variable. Este tipo de afeccio-

nes son benignas y de crecimiento lento.

Microscépicamente el torus est8 constituido principalrente
de huesc cortical maduro que contiene pocos osfeocitos, se
ha observado hueso esponjoso cuando el torus presenta un -

volumen ccnsiderable.
MANIFESTACIONES ORALES.

Dentrc de la cavidad buczl los torus se manifiestan en --

dos sitics: Maxilar superior y maxilar inferior o mandfbu-

la.

Cuando este tipo de lesiones se presenta en el maxilar se-~
localiza en la linea media del paladar (sutura del paladar),
La forma gue presentan puede ser aplanadas, fusiforme, no-

dulares o lobulares,

A nivel Je la mandfbula los torus se localizan en la super
ficie lingual de la misma, a nivel de la re3idn de los pre
molares. La forma de estos torus pueden ser unilaterales -

dnicos, unijlaterales mdltiples, bilaterales dnicos, bilatz

rales miltiples,
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En general la exostosis o torus rara vez presentan sf{nto-
Rnas lﬁbjottvol, a menos que alcance un gran tamafio y oca-'
sione adelgazamiento de la mucosa bucal, con ulceraciones
resultantes por traumatismos. Solo oécoton.lnonto se en~~

cuentrs inflamacién a nivel de mucosa que cubre al torus.

ETIOLOGIA GENETICA.

El torus se presenta con mfs frecuencia en el sexo femeni

no, se hereda como un carfcter autosémico dnninanto.
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DISPLASIA FIBROTICA DE LOS MAXILARES
( QUERUBISMO )

Se ha considerado que el querubismo es una variedad de la-
displasis fibrética, afecta el contorno facial, por lo que

no 86 considera como entidad separada.

Bste sindrome comienza antes de la pubertad, y tiene un de
sarrollo lento. Puedes afectar tanto el maxilar como la man
dfhula, cuando loﬁ sucede presentan un tamafio volumsinoso-
y existe 1a posibilidad de Que el hueso neoformado sea ex-
ossivo por la frrigacifn ;_amu;nu. Se observa también una
peotuberancia de los carrillos con ligero abultamiento y -
d.-vucua hacia arriba de los ;':jos.

Puede encontrarse en estos pacientes separacién y movili--
dod de las piezas dentarias.

88 frecuente encontrar lintoadencpatfas de los ganglios cre
glienales.

SA GEBUBTICA.

8¢ bhereds camo un carficter dominante autoséaico.
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HEMOFILIA Y ENFERMEDAD DE CHRISTMAS

Ambas enfermedades son discrasias sanguineas.
MANIFESTACIONES GENERALES.

La caracter{stica comdn de este sindrome se refiere a que
se pueden producir hemorragias al menor estfimulo o pueden
ser exponténeas, as{ también pueden ser lentas, continuas
y pro}onqadas 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 coagulacibn en la hemofilia tipica es prolon
gado siendo el resultado de la falta de globulina antihe-
mofflica en el plasma, mientras que en la hemofilia tipo-
Christmas el aumento en el tiempo de coagulacién se debe-

4 una disminucién de tromboplastina en el plasma.
MANIFESTACIONES ORALES.

Se pueden producir hemorragias lentas y continuas con so-
lo un traumatismo ligero en la cavidad bucal, sobre todo-
8 nivel gingival. Las extracciones dentales pueden provo-

car uns hemorragia incontrolable y fatal.
ETIOLOGIA GENETICA.

La hemofilia es una enfermedad hereditaria que aparece sQ
lamente en el hombre y es transmitida por las mujeres co-

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

bos sexos y puede ;ur transmitida por las subsiguientes ge
neraciones por cualquiera de los dos sexos y es heredado -
rasgo recesivo ligado al sexo,
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INOGENESIS IMPERFECTA HEREDITARIA
( ODONTOGENESIS IMPERFECTA O DEWTINA OPALESCENTE )

La dentinogenesis imperfecta es una ancmalfa displésica he
reditaria de la dentina, se le considers a esta enfermedad
la s predominante que afecta las estructuras dentarias,-
sunque 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 microfracturas. Se --
observa también que existen capas de hueso ssponjoso en lu

gar de capas de hueso compacto.

Los pacientes presentan baja estatura, su piel es delgada-
y trasldcida, mientras que los mdsculos presentan una reac

cién eléctrica anormal.

Una caracterfstica que es comdn en todos los pacientes ss-
Que presentan la esclerftica asul en los o0jos, la intenei-
dad dol color varfa segln la severided del caso.

La manifestacibn principal es 1la hipoplacsfa de la dentiny
por ou oigen sodéruico los dientes se cheervaa traslégt
des, opalescentes y de color perdo ssuloso.

Las cerenas son preporcionsiaents als larges las reot-
o8, o uUne ebliteracifn do les canales pulperes
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zaste el desarrollo, 1o que trae como consecuencia constric

cifa ds 1la rafis y la parte cervical de la corona.

La deatina se encuentra blanda por 1o que los dientes tie--
nen ua desgaste répido y excesivo de la corona gque simula -

parecer caries rampante, llegando a abarcar el tercio cervi
cal.

Las piezas dentarias afectadas tienen baja susceptibilidad-
a la caries, con 10 que respecta a la mucosa bucal se en---
cueatra en condiciones normales. Mientras que la erupcién -
deatal puede ser prematura, natal o tardfa.

[ §§ te se fractura fécilmente por la falta de soporte -
destinerio, con frecuencia §sto produce destruccibn de la -
estrustara dentsl por 10 que muchos de los pacientes necesi
tan peétesis campletas a muy temprans edad.

zéficansate las rafces se aprecian delgadas y despro-
pote te cortas. Las ¢ aras pulpares pueden estar --
audentes y el canal o cansles radiculares estén eliminados-
tetal o parcialaente.

SCA.

efndrane es heredado camo un carfcter asutosémico domj
ts.
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PEDIGRE DE UNA FAMILIA CON DENTINOGENESIS IMPERFECTA.

D NORMAL. ( 3 individuos )
DENTINOGEWESIS ( 2 indi

viduos )

—
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DISPLASIA ECTODERMICA

Bna este sindrome encontramos afeccifn en cariabilidad de -
gzradc a ics tejidos de origen ectodérmico, dopondtindo es-

ta afeccifn de la variacifbn genética.

Exister. dos catigottao de displasia ectodémica las que dg
pender. de 18 afeccién a las gléndulas seblceas y sudoripa-

ras.
RANIPESTACIONES GENERALES.

Las manifestaciones que se presentan en este sfndrome son:
Cabello escaso y delgado en cuero cabelludo, rinitis atré-
fica, orejas sobresalientes, incapacidad para sudar, ausen
cias de cejas, piel seca y encostrada, nariz asillada y =-

aplanada.

Cuando este sindrome afecta a las gléndulas sudorfparss se
presenta uns descompensacién en la temperatura corporal, -
por 1o cual los nifios no tienen capacidad de tolerzar el cp
jor, prcqentando temperaturas elasvadas con infecciones - =
( que en condiciones normales serfa leve ) seguidos de cop
vulsiones.

L8 mucoss nessl se encuentra frecuentemente infectads y e
eareckevise por la presencia de incrustacionss secas, $sto
oe dobe o la susencis de ¢gléndulas mucosas.

Les lahios se oncuentran extruidos y pegedos. Buiete o oo
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ausencia dental completa ( anodoncia )} o parcial ( oligo=--

doncia ).
ETICLOGIA GENETICA.

La displasia ectodérmica es heredada como un rasgo domina-

te y un rasgo recesivo ligado al sexo.

PEDIGRE DE UNA FAMILIA CON DISPLASIA ECTODERMICA

NORAL d

AFECTADO

PCRTADOR NORMAL

___-O




AMELOGENESIS IMPERFECTA HEREDITARIA

La amelogénesis es una anomalfa estructural del diente a-
nivel del esmalte. Esta anomalfa hereditaria se divide en

dos tipos:

a) Hipoplasia del esmalte.
b) Hipocalcificacién.

MANIFESTACIONES ORALES.
8) Hipoplasia del esmalte hereditaria.

En este tipo de amelogénesis la matriz estd defectuosa --

( en la etapa de aposicién ).

Las coronas de los dientes presentan un color amarillen--

te, brillante, duras y lisas.

sl slte tiene un espesor menor que en condiciones ror-
males, por lo que hay tendencias a que 108 dientes presen
ten una forma cilfndrica o clnica. Por este mismc Mmotivo-
les dientes presentan diastemas.

8o observa una excesiva atriccifn del esmalte, incluse du
sante la edad infantil.

Ba ol diagnfstico de la hipoplasia del esmalte tarte clf-
8ieo (porque el desgaste del esmalte llega a 1a lines cer

vieal) camo radiogréfico puede haber confusién con 1a dep
tinegénesis.

®) Nipocslciticacién hereditaria del esmalte.
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En la hipocalcificacién de la matriz del esmalte es nor--
38l pero se encuentra hipocalcificada.

Bl color del esmalte va del blanco opaco a pardo obscuro-
@sto se debe 2 la absorcifn de pignentos de los alimentos
'y 8 los liquidos que se ingieran, debido al alto conteni-
do q. agua en los dientes y al bajo contenido de minera--
les.

Las coronas dentales se sncuentran en su forma normal, --
mientres que el espesor del esmalte se encuentra blando y
eléstico.

Exiete una abrasién rdpida del esmalte por lo que la corg
ne del diente se desgasta répidamente, con frecuencis a -
nivel dsl margen de la encfa. Por tal adbrasifn del esmal-
te la dentina queda expuesta por 1o que adquiere una pig-
aentecién pacrda o negra.

8a 108 dos tipos de amelogénesis 1la unién entre dentina y
eSRalte @8 nommal, asf como las clmaras y canales pulpa--
zes.

STIOLOGIA GEWEBTICA.

L8 amelogénesis imperfects hereditaris, en sus 408 mani--
testasionss o tipos, se hereds un carécter dominante
ligede al sexo. Sste stndrome afecta 18 nitad de los des-
condiontes do uns familia.
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PEDIGRE DE UNA FAMILIA CON AMELOGENESIS
IMPERFECTA HEREDITARIA

O nomne

AFECTADO

miﬂ _




CAPITULO 1V
TRATAMIENTO DENTAL DE LOS PACLENTES
QUE PRESENTAN ALTERACIONES GENETICAS

£l tratamiento de estos pacientes se encuentra dentro de-
la obligacifn particular de cada Odont6logo que quiere --
contribuir en la atencifn dental de los nifios que son o -

estén afectados por enfermedades bucales hereditarias.

Afortunadanente, estos nifics no constituyen una propor---
cién grande de la poblacifn, perc por este mismo hecho my
chas veces olvidamos detalles importantes que hay que te-

ner presentes al tratar a este tipo de pacientes.

Muchos de l0s sfndromes que se han citado estén acompailia-
dos de deficiencia mental. De 10s sindromes que no inclu-
yen deficiencia mental, los nifios que la padecen pueden -
tener problemas psicolégicos (traumas, complejos, etc.) -

por 1o que también merecerin una atencifn especial.

Les mayorfa de estos nifios, dentro de sus limitaciones f{-
sicas, les gusta cooperar; indudablemente que existen ex-
capciones, habiendo niflos muy diffciles, ys que estén ;o-
bre protegidos por sus familiares (padres) y por conse---
CuOncis su medic ambiente no es el de un nifio normal.

€1 tratamiento del nifio anormel requiere algunos cambios-
on nuesttos hébitos, y precisa Jel conocimiento ds 18 na-
tuczalesa de la enfermedad, con 10 que el tratasiente secs
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afs fécil. Paciencia, entendimiento y un verdadero deseo -~
de ayudar a estos pacientes, pueden traernos muy gratas ex

periencias.

La primera visita de estos pacientes nos darf la pauta, de
cual seré nuestro comportamiento a seguir. Debemos de ha--
cer un plan de tratamiento realista, considerando el pro--

nBstico que el médico del nifio ha efectuado.

La mayorfa de estos pacientes pueden ser acondidpro‘n el -
consultorio dencal con una premedicacién adecuada. Cuando-
ésto no sea posible se tendr8 que recurrir a la anestesis-

general..
» ZCACION.

84 no se hs logrado la cooperacién del nifio en el consulto
240 el primer paso s seguir serf la premedicecién.

s icacifn esté indicads para el tratamiento de ni--
fies nerviceos, aprensivos o de nifios que por algén motivo-
o pted no se les pueda hacer entender 18 necesidad del
ts8 dente dental. Dentro de las contraindicaciones pode-
fener o técnicamente la premedicaciln no nos re-
suelve ol preblens de ensefiarie al nifio & acepter la situp
e édel tra tento dental ceme unas experiencis a ls cusl
6 quo enfrentarse peor leo es 408 veces &) afo por -

el cesto do o vids.

Pezs la dosis do dregas vsadas on la premedicacin, ne se-
8r en cuents exelusivamente ls edad y peso del pa-



ciente; los siguientes puntos nos ayudarén a determinar la

408is necesaria para cada tipo de paciente:

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

te menor serd la dosis del medicamento.
f
b) Peso.- A mayor peso mayor seré la dosis.

¢) Actitud mental.- A mayor grado de nerviosismo e irrita-
bilided mayor dosis.

d) Actitud Fisica.- Un nifio hiperactivo requeriré de una -
mayor dosis.

o) Contenido en el estémago.- La indicacién se refiere & -

uns cocida ligess antes de la premedicacifn.

£) ©a del dfa.- Bs necesaria uns dosis asyor dursnte las
primeras horas del dfa, durante la tarde la dosis serd-
Bener.

TIP08 NEDI . .

a; Sedante.- Nipnético basbitérico.

) Sedants.- Nipnbties no barbitécico.
e) Anslgfsice.~ Narebtice.

4) Asazlxicos.- T2 ilisantes menores.
[ NIPNOTICOS.

) te hipnético es aguel que puede producic uns depre-
e OR ¢l sistema nervioso central, en 1a eusl el pacion~
%0 siente suefio; en dosis menores estes nedie tes puo--



den producir un estado de saomnolencia, si se utiliza en -
esta forma se les denamina sedantes. Por lo que la dnica-
diferencia entre la accifn de un sedante y la de un hipné
tico esté en el grado de la intensidad de la dosis, &sto-
Quiere decir que una droga que actda como sedante en una-
dosis determinada se puede convertir en un hipnético al -
aumentar la dosis. Los efectos progresivos de la dosis --

son: Sedacién, hipnosis, anestesia, coma y muerte.

La principal caracterfstica que los hace dttoicnecl en la
ducacifn de 1a acci6n, segidn su accibn se clasifica en:t -
Aceifbn ultracorta, accifn corta, accién intermedis y ac--
eién prolongada.

Los hipnéticos-sedantes barbitdricos y no barbitdricos se
lean para:

1) Pacientes con lesiones cersbrales.

3) Pasientes con probl tales y/o tfsicos.
J) Pasientes cen problemas de ¢ portamieato.

4) Dasiontes aprensivos, ansiosos.

Los sedantes hipnéticos pueden causer hibito ¢ incluse tp
[ ] te.

8o entiondes por analglsion las ¢ 00 ouya sse s MNe-
'ch el dolor y suslen clasificerse on naceltices y ne-
narefticcs. La diferencia do eftos se bass on que s mayg
cfs de los narcéticos son intensos y casi tedos 108 ne -~




narcéticos son drogas.

Los analgésicos narcéticos incluyen los alcalofdes del -
opio y productos sintéticos similares. Esta droga tiene -

algunas contraindicaciones y son:

1.~ Dependencia a la droga.

2.- Somnolencia y euforia.

3.- Ansiedad y nnuocai.

4.~ Distribuciones qa.trointnsginalcn.
5.~ Depresién respiratoria.

6.- Toxicidad aguda.

7.~ Desorientacién, mareo y vémito.

Los analgésicos no narcbticos como los derivados de la Bs
lladona, inhiben la accién del nervio vago. En dosis ba--
jas @stos actdan como sedantes y en dosis altas actden co

mo estimulantes.
TRANQUILISANTES MENORES ( ATARAXICOS ).

Estas drogas producen somnolencia, tienen ligera accibn -
sedante junto con un efecto sobre estiucturas neurales, -
pers influir en el tono mdsculo-esquelético, tambiém po--
see accién anticonvulsiva. No tienen efectos neurovejeta-
tivos. '

Este tipo de tranquilizantes se emplean en nifios con pro-
blemas mentales, emocionalee y de comportamiento.

ANESTESIA GENERAL.

La Odentologfa Pedifitrica se combina con 1 anestesiolo--
¢fa pediltrica; uns disciplina que cada dfa es als solief
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tads para la atencifn dental de nifios ( con problemas den-
tales o bucales y ) que por condiciones especiales es impo
sible tratarlos en forma convencional en el consultorio =--
dental y para lograr una rehabilitacién bucal es necesario

hacerla bajo anestesia general y hospitalizacién,
INDICACIONES DE LA ANESTESIA GENERAL.

1) Pacientes menores de cuatro aiios con caries mdltiples.-
son aquellos niiios entre dos y cuatrc afios de edad que-
presentan un gran ndmero de dientes cor l‘easiones cario-
sas extensas en donde se requiere un tratamiento anglto

y la comunicacién con el paciente no es lograda satis--

factoriamente.

3) Nilkos con aprensifn severa en los gue ya se ha intenta
d0o 1a medicacifn de sedantes sin resultado (son pacien

tes que presentan alteraciones de conducta).

3) Pecientes alérgicos a los anestésicos locales y que re

Quieren de un tratamiento extensivo.

4) Nifios a los cuales no se les puede controlar adecuada-
mente con premedicamentos o por redio de procedimien--
tus normales.

$) Pacientes hemofflicos en los cuales una anestesia lo--
es) podria provecar unas hemorcegia interns.

6) Paciontes que Tequieren trataniento en una sola sesibn.

7) Pecientes con problemas f{sicos y/0 ~entales severcs.-

Son nifios que padecen retras>o nental o presenten movi-
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mientos involuntarios y no pueden reacionalizar sobre-

el tratamiento deﬂcal.

CONTRAINDICACIONES DE LA ANESTESIA GENERAL.

1)

J)

¢)

Bl paciente no se da cuenta del tratamiento que se le-
efectda, por lo que no adquiere una educacién de higie
ne dental.

Cada vez que el paciente necesita atencifn dental, ten

dr8 que utilizarse el adtodo de anestesia general.

Por medic de este método puede provocarse un trauma ag
yor en el paciente.

Puede seor un grado mayor de riesgo.

Antes de someter & un paciente 2 un tratamiento dental ba

jo snestesia general, es necesario considerar los siguien

tes puntos:

b)

Bl Paciente.- Analizar si el paciente esté realaente -
incapacitado f{sico y/o mentalmente para colaborar en-
la realizacién del tratamiento dental en el consulto--
tio. ¥ sdemfis que sl trataniento dental requiers de el
uso de ls snestesia total.

El procedimiento.- Valorar si el procedimisnto del trp
tamjentc & realisar ¢s tal que sea necesacio el uso de

la snestesisa genersl y analizer si el tratamiento es o
NO extenso.

Bl lugar.- Que el equipo de anestesia se encuentre cop

pleto y en perfectas coudaicionss, al igual que los me-
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dicamentos de emergencia, medios de resucitacifén, equi
po odontolégico completo (rayos X, instrumental, mate-

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

d) Bl personal.- Debe ser un equipo humano especializado-
Que tenga conocimientos amplios de este tipo de trata-
fento.

e) La preparacién.- Que se efectde una adecuada y comple-

ts historis clfnica y tener en cuenta el estado emoti-
vo del nifo.

Una ves que ya se ha decidido someter al paciente a la --
anestesia gsneral, el paciente serf sometido a medicamen-
tos preoperatorios. Para la anestesia general se emplesrd
Pluotans, sl cual précticamente ha abierto las puertas de
1a Odontelogfa. La ¢ inacibn gque usaremnos serfi fluotane
8l 20 6 )% y oxfgeno al 974 8 988, Con ests combinacibn -
el paciente llega al procedimiento de entubacibn muy bien
oxigenado, 1o que le da al anestesiSlogo un amplio margen
de tiempo pars ¢l entubado nasoendotraquesl, el cual seré
por 18 naris para poder trabajar en boca.

Ya anslisadas las indicaciones anteriores y las contrain-

dicaciones procederamos a otrs serie de requisitos que se
doben cumplir y serd:

a) Buamen bucal.
®) Examen radiogréfico.
c) Ex@menes de laboratorio.



d) Interpretacitn de los exémenes de laboratorio.
e) Valoracibn puuuéu..
£) Internamiento.

Una ves analisados todos estos puntos ya mencionados se -
debe empesar a trabajar, sin dejar do tamar en cuenta que
para poder trabajar ads camodamente se debe de usar el ~-
abre-bocas y digque de hule, en este tipo de intervencio--
nes.



CONCLUSIONES

Cen el dcsn:rol;o de este trabajo se pretendié subrayar -
primordialmente la relacifn que existe entre la Odontolo-
gfs Pediftrica y la Genética como ciencia aplicada a la -
préctica.

El estudio de la genética ademfs de proporcionarnos pers-
pectiva y comprensién 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'gcncralco.

Un Gdontbélogo que cuente con los conocimientos necesarios
de genética, tiene la posibilidad de proporcionar & su pa
ciente y a los padres de Sste, informacifn general sobre-
su padecimiento y las posibilidades que existen de tener-
mfs descendientes con esa u otra alteracifén, debe pues, -
ofrecer los medios disponibles pera llevar a csbo les de-
cisiones derivadas del pronfstico, entendifndose por pro-
néstico genftico las probabilidades que existen do 1a opg
ricién de un padecimiento hereditario, siendo OpOEtuURo -~
aquf hacer notar la importancia de la historis climice fa-
miliar 48 cads paciente, pueste Que on ella pusde GREON--
tracse 1s clave para establecer un disgnéstico adecuade.

81 Ggentllogo puede ser de aren ayuds para detectar ~ ~--
tzasternos genBticos y para dar consejo genbtico, pars le




cual debe de tener en cuenta:

1) Diagn8stico seguro.
2) Conocimientos précticos de genética e informacién sobre
los aspectos hereditarios de las afecciones bucales afs

comunes en nifios,

Por lo expuesto anteriormente creo que serfa positivo pro-
porcionar conocimientos sobre genética (més ampliamente) -
introduciendo un curso sobre la materia en el programa de-
Odontologfa ofreciendo la posibilidad de integrar dicha --
ciencia en la préctica diaria.
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