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FACTORES HEREDITARIO EN ODONTOPEDIATRIA
INTRODUCCION:

El estudio de genética nos proporciona perspectiva y com
prensién de lo que se considera normal, también nos ayuda a compren
der gran cantidad de desviaciones observadas en bocas infantiles —-
que no pueden ser atribuidas a factores ambientales locales o gene-

rales.
El conocimiento de la herencia se basa en:

"'a) Estudio  dé genealogfas, estudio de ocurrencia y pre-

vAlenciq, en ciertas familias;

b} Estudio de gemelos idénticos, comparéndose las in-
fluencias relativas de herencia y medio con las de -

gemelos fraternos;
¢) Experimentacidén y crianza de animales.

Los tres métodos son importantes y nos dan informacidén -
al estudiar alteraciones en los tejidos bucales. Los estudios con
animales y seres humanos indican que la susceptibilidad a la caries

dental puede tener base hereditaria,



El material genético para reguiar la diferenciacion de -
la célula en el organismc es el Acido dexorribonucleico (ADN}, este
material se puede ver como una especie de mensaje que instruye a la

célula sobre como convertirse en un tipo u otro de célula.

El mensaje genético es diferente para las diferentes es-
pecies pues todas las especies manifiestan diferentes estructuras,-
hace a una célula diferente a otra, o sea que es la sintesis prote{
nica y no la de grasa o glicido el elemento critico que determina -
la funcidn y tipo celular. Las células musculares producen actomio
sina; las células conjuntivas producen coldgena: las células hepdti
cas generan diversas enzimas, las células intestinales también pro-

ducen enzimas, pero de diferente clase.



CAPITULO I

MODOS DE HERENCIA

Los niflos son una unidad biolégica y estén sujetos a las
leyes biolégicas que regulan los procesos de la naturaleza. Las --
més importantes desde el punto de vista del desarrollo son las le-

ves de Mendel o leyes Mendelianas que son base de la genética.

La genética trata parcialmente de la herencia de caracte
res que explican las diferencias y similitudes entre los seres vi-
vientes por ascendencia, La herencia es la fuerza estabilizadora -

en la evolucidén de la especie,

Se considera que la biologfa molecular es el Gltimo desa
fio biolégico, pero en la actualidad la mayoria de las enfermedades
que afectan el sistema dentofacial no puede ser relegada al nivel -

imolecular para su solucidn,

Se ha establecido con certeza que el material genético,-
el ADN controla la funcién por lo tanto la diferenciacién de una --
célula al especificar qué proteina producira. La célula se inte-
gra por dos areas principales, el nicleo que aloja el ADN y el cito
plasma donde se producen las actividades metabdlicas y sintéticas -

de la célula.



El ADN del nicleo trasmite su mensaje para la sintesis -
proteiﬁica al citoplasma, este proceso es por un sistema complicado
pero altamente eficiente. Hace una doble sintesis de su mensaje en
forma de Acido ribonucleico (ARN} que pasa al citoplasma desde el -

niicleo y éste dirige la sintesis de las proteinas apropiadas.

La herencia es el proceso mediante el cual todas las for
mas de vida se reproducen, La genética es la ciencia que estudia -
la herencia y es la gue se ocupa de la transmisién de los factores
determinantes de la hercncia de los padres, a la descendencia y de
todas las manifestaciones de estas determinantes hereditarios que -

son la esencia y norma de la funcién de 1a célula,

CROMOSOMAS

Las caracteristicas de semejanza o diferencia pasan de -
padres a hijos en los cromosomas que son constituyentes del plasma

germinal encontrada en el évulo y en el espermatozoide.

El nimero de cromosomas varia, segin la especie. En los
humanos existen pgeneralmente 23 pares; 23 los suministra el dvulc -

femenino y 23 pasan a través de los espermatozoides.
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Los genes se agrupan en unidades y se llaman cromosomas.
Es més facil para la célula dividir por igual unos pocos cromosomas

en dos células hijas, que hacer lo mismo de entre miles de genes.

La citogenética es el estudio de las cromosomas humanas,
los citogeticistas pueden cultivas in vitro células de organismos y
examinar al microscopio loe cromosomas en busca de alteraciones de
tamafio, forma y estructura fina, varias enfermedades del hombre han
sido especificas a una alteracidn en el nimero cromosénico. La téc
nica criotipificantes refinadas revelaron que podia estar alterado
tanto el nimero como la estructura de los cromosomas y, por éllo, -

se han clasificado en:

1.~ Anulaciones Ausencia de una porcién de cro-
mosomas .
2.- Duplicaciones Insercién de un fragmento extra

en un cromosoma desde su nhomélo
go.

3.- 1Inversién Ruptura de un cromosoma en dos
lugares y la subsipuiente reu-
nién con la pieza media inverti

da,




4.~ Traslocacidn Unidn de un trozo separado de -
un cromosoma a otro cromosoma,-

no homélogo.

Para poder identificarlas se convino sobre un sistema --
que actualmente se utiliza y es la "nomenclatura de Denver' que es-
t4 basado sobre la identificacién de los cromosomas por su tamafio -

global y las caracteristicas anatdmicas individuales.

Los cromosomas de un mismo par contienen ademds los ge-
nes que influyen en los mismos caracteres, los cuales se localizan

en las mismas posiciones en ambos cromosomas.

Durante la meiosis que prepara la formacidn de los pame-—
tos los cromosomas del mismo par se separan de modo que cada gameto
tiene solo un cromosoma; en lugar de dos cromosomas como las célu-

las sométicas.

G E N E S

Existen en los cromosomas unidades menores llamadas ge-
nes, que son masas de protoplasma dispuestas en orden caracteristi-
co a lo largo del cromosoma. Cada gene ocupa una posicién especifi
ca y son segmentos de dcido dexorribonucleico (DNA) que es ¢l ma-

terial realmente hereditario.



El DNA sc compone de dos cadenas muy largas arrolladas -
alrededor de un eje comin para formar una doble hélice. Los consti-
yentes principales de cada cadena son el &cido nucleico, azticar y -
foafato. El azicar e¢s dexorribosa y estd unido a purinas y purimi-
dinas ligadas por un enlace de hidrégeno. Cualquier caracteristica
expresada puedc ser heredada a través de un solo par de genes o por
miltiples pares de genes. Cuando ambos genes son de un par determi
nado, uno por cada progenitor, se dice que el individuo es homocigd
tico. Cuando un par de genes del mismo no son similares, se dice -
que es un individuo heterocigético. Cuando los seres humanos son -
hibridos para muchas caracteristicas, es comin encontrar heterocigo
cidad. Cuando varios pares de genes tienen que trasmitir un factor
hereditario, las combinaciones de genes pueden volverse extremada-
mente complejas ya que entran en proceso genes similares y no simi-

lares.

Al material genético, ADN, que regula la produccién de -

una sola proteina se llama genc.

Los genes estdn situados en los cromosomas, filamentos -

existentes en el nicleo.

Los estudios hechos por el padre de la genética, dicen -



que: 10s genes nunca se unen, ya que antes de Mendel se crefa que los
caracteres antagdnicos de los padres se unen en el hijo y no se se-

paran mds en la descendencia de éste.

DOMINANCIA AUTQOSOMICA

Cuando los genes son disimiles o heterocigotos el factor
es dominante. Si se requiere que ambos genes sean similares para -
expresarse el cardcter del factor es recesivo. Para que un carac-
ter recesivo aparezca en el hijo, debe estar presente en ambos pro-
genitores y ambos deben trasmitirlo, pero puecde recibir un factor -
dominante de un progenitor y manifestarse en el hijo., Si uno de --
los padres c¢s homocigdtico todos los hijos de la primera generacién
serdn afectados por €1, aunque el otro progenitor sea heterocigdti-
co o negativo para ese factor. La dominancia aparecerd en todas —-
las generaciones y en nUmero considerable., Las variantes recesivas
pueden no aparecer durante muchas generaciones, y si aparecc en nt-
mero muy limitado y son més destructivos para la especie. Las domi
nancias son generalmente menos destructiyas. Todos los individuos
con una condicidn dominante rara pueden ser considerados heterocipo

tas,

Para formular el diapgndstico de dominancia autosémica se

cstablece lo siguiente:



1.~ El rasgo aparece en cada generacién.

2.~ Cada padre afectado trasmite el rasgo a aproximada-

mente la mitad de los hijos.

3.- Llos padres no afectados no tienen descendencia afec

tada,

4,~ La aparicién y trasmisidn del rasgo no es afectada
por el sexo; varones y mujeres tienen iguales proba

bilidades de tener o trasmitir el rasgo,

La dominancia se puede ejemplificar as{:

Donde el gris domina al blanco en los ratones.

Cruzando maravillas de flores rojas con maravillas de --
flores blancas, los hibridos del F1 (primera generacién) salen to-
dos con flores rosadas, en este caso no hubo dominancia.

Es también lo que ocurre con cruzamientos entre personas

blancas y negras, que sdlo engendran mulatos,

Esencialmente en la primera gencracidén filial todos los

hibridos son iguales entre si, haya o né dominancia.
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HMendel partié con guisantes uno de éllos tenia semillas -
amarillas y sus descendientes siempre presentaban semillas amarillas
otras tenfan semillas verdes y sus descendientes también los tenian
verdes. Cruzé Mendel ambas variedades viendo que en la primera ge-
neracién todos los pies de guisantes tenfan semillas amarillas, es
decir, que el cardcter amarillo domindé sobre el cardcter verde que

quedé enmascarado o recesivo.

ENLACE CON EL CROMOSOMA X

0

HERENCTA RECESIVA LIGADA AL SEXO

Hay variantes recesivos ligados al cromosoma X, cardcter
manifestado en el macho pero trasmitido por las hembras quienes no

seun afectados por él.

Los seres humanos tienen cromosomas sexuales que determi
nan el sexo del hijo. Las mujeres tienen un par de cromosomas X --
(o de sexo), ya que recibieron uno por cada progenitor, ademds de -~
los otros 22 pares. El hombre tiene un cromosoma X y uno Y, ade-
mis de los 22 pares de cromosomas autosdnicas. El sexo femenino se
determina por la presencia de dos cromosomas X; el sexo masculino -

por la presencia de uno,
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El cromosoma Y es mas corto que el X y no tiene comple-
mento de genes, aunque puede contener genes no presentes en el cro-
mosoma y es importante en enfermedades hereditarias como la hemofi-
lia. Esta anormalidad sanguinea recesiva ligada al cromosoma X es
importante para el Odontdlogo por peligro de provocar una hemorra-
gia incontrolable. El modo de herencia en el macho que hereda de -
sus padres un cromosoma X y otro Y, y la hembra recibe dos cromoso-
mas X, o sea que ¢l esperma tiene un croosoma X 6 Y y cada évulo ——

contiene un cromosoma X.

El cromosoma X del experma (XH) lleva el caricter de la
hemofilia pero es recesivo, no se expresari si el cromosoma XH se -
empareja con un cromosoma X normal. De manera que ambas hembras --
con XHX llevaran los caracteres de la hemofilia sin por éllo ser --

afectadas por la enfermedad.

El cromosoma Y esencialmente carece de genes. Por éso,-
los hombres son homocigotas para todos los genes ligados a X, lo --
que quiere decir que sélo tienen la mitad de los genes ligados a X.
Las mujeres tienen dos cromosomas X, pueden ser homocigotas o hete-
rocigotas. Para el diagndstico de un rasgo ligado al sexo, recesi-

vo, pueden ser resumidos como sigue:
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1.-. Nunca se. trasmite el rasgo entre varones, padre e -

hi jo.

2.~ Un varén afectado pasa el rasgu a través de sus hi-

Jjas a la mitad de los varones de éllas.

CRUCES GENETICOS

Son un proceso normal en la meiosis, y es uno de los me-
canismos que aseguran células germinales con factores genéticos di-

ferentes.

Tenemos como ejemplo el siguiente:

Cruzando hombres blancos con mujeres negras, el color se
distribuiréd en la descendencia de la misma manera que cuando se cry
zan hombres negros con mujeres blancas. Los caracteres no tienen -
mayor & menor fuerza por venir del padre o de la madre; ambos con-

tribuyen igualmente al patrimonio hereditario del bhijo.

Los experimentos de hibridacién demuestran que en la ma-
yoria de los casos el sexo del progenitor que trasmite ¢l caracter
no tiene influencia en la distribucién de ese caracter en la descen

dencia.
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PENETRANCTIA

Otra complicacidn seria la de penetrancia incompleta del
plasma germinal para reducir la frecuencia de ocurrencia, un cardc-
ter dominante, puede saltar una generacidén como la osteogénesis im-
perfecta que se hereda de esta manera. La penetrancia puede ser la
causa del grado de gravedad de ciertas aberraciones observadas en -
la cavidad bucal, La susceptibilidad a la caries dental puede ser
producida por una combinacién de genes que dan una estructura den-
tal menos resistente, o por otra combinacidn de genes que reduzca -

el flujo salival,

En la genética humana se puede observar que la misma ———
aberracién patoldgica puede ser dominante en una familia y recisiva

en otra.

La penetracién es una variacién en la expresidn del gene.
Cuando las personas con un determinado genotipo no muestran el feno
tipo caracteristico del genotipo y a ésto el gene demuestra una pe-—
netracién reducida. La dentinogénesis imperfecta tiene una penetra
cidén del 100% practicamente ya que todos los individuos que tienen
ese gene muestran un fenotipo. También el paladar y labio fisurado

muestran como rasgos una penetracién incompleta.
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MUTACTIONES

El gene es un cucrpo estable de protoplasma que se produ
ce en cada divisién celular, que puede sufrir un cambio brusco que
produce una mutacién. Estas mutaciones contindan su divisién y per

siste por generaciones.

La radiaci6n Rx o Ramos admica produce lesiones graves -
al individuo que las recibe. Hay formas mutantes como alteracién -
quimica del gene, otra por fragmentacién de cromosomas y produccidn
de mutaciones generalmente dafiinas, estas formas de radiacién per-
sisten de generacién en generacidn y pueden expresarse como una ---

anormalidad indeseable como esterilidad o por muerte temprana.

Los caracteres de genes mulantes rara vez se expresan --
por completo en la primera generacidn en la persona que recibe la -
radiacién. El gene mutante, al ser recesiveo, puede ser enmascarado

por un gene dominante durante generaciones.

Una dosis pequefia de radiacidn puede inducir cierto gra-
do de mutacién., El nimero de genes mutantes es directamente propor
cional a la docificacidén de radiacian recibida por las células re-

productoras.
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Desde el punto de vista genético lo dafiino es la radia--
ci6n total acumulada recibida durante el desarrollo del progenitor,
hasta el momento de concebir al hijo. Los defectos pueden ser ano-
malias morfolégicas, defectos mentales, neuromusculares, sanguineos,

etcétera.

Las mutaciones surgen esponténeamente como consecuencia
de modificaciones producidas en los cromosomas o en alguno de sus -

genes.

Las mutaciones son raras aunque su frecuencia pueda ser
aumentada por medio de los Rx y otras radiaciones. Lo mds importan
te es que las mutaciones no son respuesta adaptativa a la accién —-

del medio,

Los Rx no provocan la aparicién de caracteres que difun-
dan al mutante de su accidn. Se han observado mutaciones que afcec-
tan cualquier érgano, carédcter o propiedad fisiolégica. En su mayo

ria son nocivas para el mutante.

S5i las mutaciones fuesen habitualmente grandes, su valor

como agente de evolucidn seria formidable. Pero la mayor parte sé-
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lo producen pequefias transformaciones que no impiden el cruce de --
las mutaciones con los individuos no mutados y, por lo tanto, no se

crean de un golpe nuevas especies.

Una mutacién es una alteracidén permanente en la secuen-
cia de las bases de nucleGtidos en el DNA o en el RNA en los virus,
cuyos cromosomas estdn constituidos por RNA., Exceptuando los sim-
ples rearreglos de diferencias ya existentes, la mutacién es el ori

gen de todas las variaciones genéticas.

Por lo que se refiere a la actividad celular, es necesa-
rio analizar la mutacién bacteriana en relacién con las modificacig
nes menores contra las mayores. Para comprender las consecuencias
de una mutacién se debe considerar una serie corta de tripletes si-~
tuados cerca de la parte media del gene y los efectos del cambio en

la secuencia de un nucleStido puede causar en el polipéptido.

Los intercambios entre primidinas y purinas se denominan
transversiones. La respuesta mas frecuente de la sustitucidn de --

una sola base es la reposicidén de un aminodcido por otro.
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Mutagénesis. Las substituciones de nucledtidos, en las
bacterias, ya sea insecrcién o exclusién, ocurre en forma natural --
(mutagen esponténeo), o pueden acelerarse por agentes quimicos o fi
sicos (mutagen inducida). En calidad las dos son similares; pero -
en términos cuantitativos la velocidad de la mutacién se acelera —-

por la forma inducida.



- 18 -

CAPITULO II

HERENCIA Y CARIES DENTAL

Se han hecho experimentos con familias de cricetos y ra-
tas resistentes a la caries y susceptibles a ésta. Los factores am
bientales bucales como substrato y flora bucal influyen mas que la

predisposicién hereditaria.

En Estados Unidos y Suecia se hicieron unos estudios en
donde se indica que los hijos de padres libres de caries presentan -

menos caries.

En gemelos idénticos tienden a tener menos diferencia en
tre éllos en susceptibilidad a la caries que los gemelos no idénti-

COoSs.

Como los padres son los mismos, independientemente del -
tipc de gemelos, podria esperarse menos diferencia entre éllos que
entre pares de nifios no relacionados de la misma edad y sexo, aun-

que estuvieran sometidos a igual dieta.
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Lé‘ca;{esrdental es un proceso que depende de la edad. -

En gxperimepfps hechos indican una notable similitud en la experien
“cia de cariesvcon sus padres cuando la susceptibilidad de los pa-
dres es la misma, pero cuando la susceptibilidad de los padres es -

. diétinta, la susceptibilidad de los hijos tiende mas a ser la de la

madre que la del padre,

La mayoria de los autores estin de acuerdo en que el com
prumiso genético de la caries dental es por cierto menos comparado-
con el efecto global del ambiente. Se ha hecho poco por relacionar
la susceptibilidad de caries con diferencias bioguimicas especificas
en los individuos, aunque se ha informado sobre diferentes signifi-
cativas entre mellizos monocigotas y dicigotas en el flujo salival,

pH y actividad de amilasa,

Green demostrd que individuos con resistencia a la caries
dental, designados por él como inmunes, tienen una inmunoglobulina -
especifica en su saliva que confiere inmunidad mediante lisado de -
las células microbianas caridgenas. Més recientemente se sugirié -
que este fenotipo de inmunidad es hereditario; los datos de 74 indi
viduos en 5 familias indican que ¢l rasgo de la gran resistencia a

la caries dental, se trasmite como condicién dominante,
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La susceptibilidad a la caries dental esta regulada en -
grado significativo, aunque menos por la herencia. Los tipos espe-
cificos de susceptibilidad a la caries que representen los extremos
de variacién de este rasgo pueden resultar rasgos monogénicos, gero
la evidencia actual es insuficiente para declarar con claridad tal

herencia.

La literatura cientifica se ha unido a la herencia con -
frecuencia de caries, Black dice: "cuando la familia permanece en
una localidad, los niffos que viven en condiciones similares a la de
los padres durante su infancia, presentaran una susceptibilidad a -
la caries que serd muy similar, en la mayor parte de los casos. Es
to vale aln con respecto a dientes y localidades atacados primero,-

el orden de aparicidn de caries y edad a la que se producen',

También se han analizado los aspectos raciales de suscep
tibilidad e inmunidad a las caries. La tendencia racial de la fre-
cuencia de caries elevada o baja, por lo menos algunas veces sigue

la herencia.

Los factores locales pueden modificar fdcilmente esta --
tendencia indicaria que la herencia no ejerce una gran influencia -~

en la determinacidn de la susceptibilidad de caries del individuo.
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Algunos estudios confirman la relacién entre herencia y
caries y fueron realizados en diferentes razas que habitaban las -
mismas zonas geogréficas, pero hay factores incontrolables que no -
pueden ser compensados. Estos habitos son: alimentacién, gustos -
alimentarios, costumbres culinarias y hasta habitos higiénicos como
frecuencia y técnica de cepillado suelen ser trasmitidos de genera-
cién en generacién, de padres a hijos y confunden los efectos puros

de la herencia.

Los factores ambientales tienen mayor influencia, aunque
los factores genéticos también contribuyen a causar caries, a ésto

lleg6 Mansbridge en sus investigaciones.

Adn no hay pruebas indiscutibles de que la herencia ten-
ga una relacién definida con la frecuencia de caries, De haber tal
relacidén se dar{a a través de la herencia de forma o estructura den

tal que predispone a inmunidad o a susceptibilidad a la caries.

En estudios hechos por varios cientificos se ha comproba
do que el embarazo y la lactancia no intervienen en la inmunidad o
susceptibilidad a la caries. Nc se observaron cambios en el conte-

nido de calcio y fésforo,
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% Las pruéﬁds'disﬁonibles indican que el embarazo no. produ

ce aumento de caries.

: Los estudios'que relacionan frecuencia de caries y lac-

‘tancia-son muy pocos como para esclarecer el problema.

Los estudios sobre la herencia en la frecuencia de apari
’éién de caries dental fue aclarado mediante estudios realizados en
ratas: La linea de ratas susceptibles a la caries y resistentes a
la caries fueron establecidas mediante experimentos de seleccidn, ~
inorgénica y experimentos de descendencia. La reversién de la re-
sistencia a la susceptibilidad cuando se relaja a la tensidn de 1la
seleccidén, indica que estas no son lineas de raza pura. La diferen-
cia entre las dos lineas indica que factores hereditarios poderosos

contribuyen a la resistencia o susceptibilidad a la caries dental,
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CAPITULO III

ANOMALIAS HEREDITARIAS DE NUMERO DE DIENTES,

ESTRUCTURA Y FORMA

Para orientar el interrogatorio y afirmar el diagnéstico
es necesario comprender el problema de las anomalias dentarias y pa
ra su estudio es necesario e indispensable conocer cémo se forma un

diente.

Aproximadamente de la sexta semana de vida intrauterina,
el epitelio bucal se invagina hacia el corion subyacente dando co-
mienzo a la formacién del germen dentario, que es el perfodo de ini
clacién. Sigue el de proliferacién en el que las células se multi—
plican y elaboran el érgano del esmalte. Se pasa a la histodiferen
ciacién, fase en la que las células se especializan (las que corres
ponden al epitelio interno del érgano del esmalte se convierten en
ameloblastos) y las que estén en la periferia del drgano de la den-
tina (pulpa se trasforman en odontoblastos). Estas células formati
vas se disponen a lo largo de lo que serd el limite entre ambos te-
jidos, esmalte y dentina, bosquejando el contorno de la corona (y -

en la raiz, lo que serd la unién del cemento y la dentina), Es la
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morfodiferenciacidn. Y se cierra todo este proceso que se conoce-
“como crecimiento del diente, con el perfodo de aposicién en el que
se deposita la matriz orgénica del esmalte y la dentina, en forma

de capas incrementales.

Esa matriz se endurece por el depésito de sales cdl--
cicas, perfodo de calcificacién, y el germen tendra que ir hacia -
1a cavidad bucal en un complejo proceso de erupcidn y una vez en -

2 fudgién, sufrird los desgastes normales compensatorio, la atriccidn.

Se podrien entonces clasificar las anomalfas segin
afectan el ndmero de dientes, su estructura, su forma y tamafio, la
cantidad de tejido que lo componen, la dureza de esos tejidos, la

erupcién dentaria y la posterior atriccién.

La mayoria de las anormalidades son de origen heredi
tario. La anomalia depende en alto grado de la etapa embriolégica
de la manifestacién, de la capa germinal afectada y del efecto de

varios factores modificantes.

Algunas anomalfias dentales como la (nica alteracién



evidepte. Otras representan solo un grupo que comprende un sfndro
me genético o muchas enfermedades. Como ejemplo tenemos dientes -
ausentes y gérmenes de dientes con una historia hereditaria. Otra,
estf la ausencia de dientes que puede ir unida a otros tejidos ec-
todérmicos como pelo, piel y membranas mucosas y se le llama sin-

drome displasia extodérmica hereditaria.

El odontoma puede ser el resultado de una formacidn
continua de gérmenes de dientes temporales y permanentes o el re-
sultado de una proliferacién encrmal de las células del germen den

tal, en este caso el odontoma reemplaza al diente normal.

La fusién de dientes representa la unién de dos dien
tes primarios o permanentes que evolucionan independientemente, -
Casi siempre se limita a los anteriores y, como la germinacién pue-

de responder a una tendencia familiar.

Radiograficamente la fusién estd limitada a la coro-

na y rafz,

La germinacién representa un intento de divisién de
un germen solo, por investigacién producida durante el perfodo de
proliferacidén del ciclo de crecimiento del diente. Clinicamente -

presenta una corona bifida con raiz dnica.
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Dens _in_Dente (diente dentro de un diente).

Esta anormalidad puede producirse en dientes prima-
rios y permanentes. Se puede sospechar cuando se observen fosas -
linguales muy profundas en dichos dientes, se ve con mds frecuen-

cia en los laterales superiores permanentes.

Clinicamente se ven de forma y tamafio normales en =--

los anteriores, en otras zonas de la boca su aspecto es andmalo.

Su etiologia ain no ha sido bien establecida. Los -
factores causales considerados con mé&s frecuencia estén relaciona-
dos con una presidén externa localizada incrementada, retardo focal

del crecimiento y estimulacidn local del crecimiento.

El dens in dente es una variacidén del desarrollo que
s¢ supone originada en la invaginacién de la superficie de una co-

rona dental antes de su calcificacién.

Los dientes afectados con mis frecuencia son lus in-

cisivos laterales y centrales superiores y en la mayorfa de los ca
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sos8 es simplemente una acentuacién del desarrollo de la fosa lin--

gual, esta anomalia con facuencia es bilateral.

Radiogrificamente se observa como una invaginacién -
piriforme de esmalte y dentina con una constriccién estrecha en la
abertura de uan superficie del diente y muy cercana a la pulpa en

su profundida.

Los residuos de los alimentos se pueden quedar ahf -
produciendo caries e infeccién pulpar a veces antes de que haya --
erupcionado completamente el diente. Esta anomalfa en su forma le
ve es bastante comdin, la frecuencia se eleva al 5% de todos los pa
cientes examinados. Para impedir la caries con infeccién pulpar y
périda prematura del diente es necesario reconocer tempranamente -

esta. anomalfa y hacer una restauracién permanente,

Para orientar el interrogatorio y afirmar el diagnés
tico, es necesario comprender el problema de las anomalfas denta--
rias y para su estudio es indispensable conocer cémo se forma un -

diente:
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Aproximadamente de la sexta semana de vida intraute-
rina, el epitelio bucal se invagina hacia el corion subyacente dan
do comienzo a la formacién del germen dentario, que es el perfodo
de iniciacién; sigue el de proliferancién en el que las células se
multiplican y elaboran el érgano del esmalte. Se pasa a la histo-
diferenciacién, fase en la que las células se especializan, lag -~
que corresponden al epitelio interno del érgenc del esmalte, se --
convierten en ameloblastos y las que estan en la periferia del &r-
gano de la dentina (pulpa), se transforman en odontoblastos. Estas
células formativas se disponen a lo largo de lo que serf el limite
entre ambos tejidos, esmalte y dentina, bosquejandoc el contorno de
la corona y en la rafz, lo que serd la unién del cemento y la den-

tina.

Es la morfodiferenciacién. Y se cierra todo este —-

procesc que e conoce como crecimiento del diente, con el periodo
de aposicién en el que se deposita la matriz orgénica del esmalte

y la dentina, en forma de capas incrementales.

Esa matriz, se endurece por el depésito de sales c8l

cicas, perfodo de calcificacibén, y el germen tendrd que ir hacia -
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la cavidad bucal en un complejo proceso de erupcidén y, una vez en
,funciSn,;sufrlré los desgastes normales compensatorios, la atric-

cidn.

Se podrian entonces clasificar las ancmalfas segin -
“afectan el nGmero de dientes, su estructura, su forma y tamafio, la
cantidad de tejido que lo componen, la dureza de los tejidos, la -

erupcién dentaria y la posterior atriccién.

ANOMALIAS HEREDITARIAS DE

NUMERC DE DIENTES AUSENTES

El diente permanente que aparece ausente con mayor -
frecuencia es el segundo premolar, después los incisivos laterales
superiores. Esto ocurre con menor frecuencia en dientes primarios.
La ausencia de estos dientes generalmente es bilateral, pero puede
ser unilateral. Se puede explicar la ausencia de los laterales co
mo hereditaria que es atdvica y vuelve al tiempo de la evolucién -
que existia, un diastema entre los centrales y los posteriores. -
Se ignora si esta ausencia es incompleta de displasia ectodérmica

o son aberraciones independientes del gene.
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Se debe diferenciar si hay ausencia o hay mala fun-
cién glandular como disostosis claidocraneal; en esta situacién --

los dientes se furman pero no brotan.

La ausencia de dientes y los supernumerarios son re-
sultado de una variable genética manifestada en el desarrollo de -

iniciacidén y proliferacién.

Esta anomalia, la ausencia de dientes, se produce --
por Tactores congénitos o de desarrollo. El reconocimiento precoz
depende de un cuidadoso examen clinico y radiografico; las ausen-
cias representan una aberracidén en los estados de comienzo o de —-
proliferacilén del ciclo vital del diente; es también un factor he
reditario la agenesia, es menos frecuente en la denticién temporal
que en la permanente; se considera que la ausencia del temporal de
be significar la ausencia del permanente, pero no es asi en todos
los casos. El diente que es mds comin en la agenesia es el incisi

vo lateral temporario superior.

En los estudios radiograficos el diente mds ausente
es el segundo premolar inferior, después el incisivo lateral supe-

rior y, finalmente, el segundo premolar superior.
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En el sindrome de Down el porcentaje es muy alto en

la ausencia del incisivo lateral superior.

El tratamiento con agenesia es a criterio del pacien
te y del Cirujano Dentista; en algunos casos no se aconseja el tra

tamiento pero en otros casos se requiere de la correccidn ortodén-

tica y la prétesis.

Esta anomalia es muy rara; cuando se produce suele ~
estar asociada con un trastorno mds generalizado como displasia ec

todérmica.

La inducida o false se produce como consecuencia de
la extraccidén de todos los dientes; el término seudoanodoncia se —

aplica a pacientes que tienen muchos dientes no brotados.

La ancdoncia parcial verdadera afecta uno o més dien

tes y es una anomalia falsa o la seudoanocdoncia,

La anodoncia parcial verdadera afecta uno o mis dien
tes y es una anomalia més bien comin. Aungue puede haber ausencia
congénita de cualquier diente, hay una tendencia a que ciertos ---

dientes falte con mayor frecuencia que otros. Los terceros mola-
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res falta congénitamente en el 35% de la totalidad de las personas
examinadas.
En la anodoncia parcial seve.a puede ser notoria la

ausencia bilateral de dientes simétricos.

DISPLASIA ECTODERMICA

Es un sindrome hereditario.
Esta enfermedad afecta a los tejidos de origen ecto-
dérmico en mayor o menor grado. Este grado de afeccidén depende de

las diferencias de expresidn de variacidn genética.

La displasia se divide en dos categorfas segin estén
afectadas las glandulas sebdceas y sudoriparas. La displasia més

grave es la de tipo anhidrético.

Se caracteriza el sindrome por cabello escaso y del-
gado, ausencia de cejas, nariz asillada y aplanada, renitis atréfi
ca, labios extruidos y pegados, orejas sobresalientes, piel seca y
encostrada, incapacidad para sudar y anodoncia u olegodoncia (par-

cial).
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Porla ausencia de glandulas sudoriparas el sistema -
de enfriamiento se dafia, los nifios presentan intolerancia al calor
y tendencia a las temperaturas pronunciadamente elevadas con infec
ciones que serian leves en otras circunstancias, Por la ausencia
de glandulas mucosas, en la mucosa nasal, esta membrana siempre es
td infectada y se identifica por la presencia de costras y ocena.-
El desarrollo de los maxilares en lo que hace a su porcién basal,-
es normal y de acuerdo con el potencial genético de crecimiento, -
como lo demuestran los esiudios cefalométricos. El problema se en
cuentra como es légica, en la porcién alveolar por que faltan los
dientes, ya que son los elementos que contribuyen a la edificacién

de la misma.

Su tratamiento seria que al nifio se le haga compren-
der su problema y después de que lo haya asimilado colocarle préte
sis para rehabilitarle integralmente. La modificacién de los apa-
ratos se haréd cuando el Odontdlogo lo considere oportuno. De --—-
acuerdn con los controles y sepguipientos de este tipo de pacientes

entre los 6 y B alios y después entre los 13 y 16 afios.

En las manifestaciones bucalos los hallazgos son de

particular interés, porque los pacientes con esta anomalfa invaria



.84~

blemente Eienen anqqungia completa o parcial con malformacidn de -

dientés,pfgéghtes! primarios o permanentes.

:Los dientes presentes son cénicos o piramidales. Ca
‘be'seﬁalar que aunque haya anodoncia completa, el crecimiento de -
los ﬁaxilaras no se detiene, por lo tanto se deduce que el decsarro
1llo de los maxilares, excepto la ap6fisis alveolar, no depende de
la presencia de los dientes; ademas el arco palatino es alto y pue

de haber fisura del paladar.
Tratamiento.

No hay tratamiento para esta anomalfa, pero desde el
punto de~vista odontolégico, se deben confeccinnar prétesis parcia

les o completas con fines funcionales y estéticos.,

Es posible instalar protesis en pacientes muy jdve-
nes, pero han de ser rehechas periédicamente a medida que los maxi

lares sigan creciendo.



- 35 -

ANOMALIAS HEREDITARIAS DE FORMACION DENTAL Y

DE TIEMPO DE CALCIFICACION

Hay mutaciones qué alteran la forma dental 6 el tiem

po del inicio de la calcificacién,

A través de la evolucién de la humanidad las mutacio
nes han modificado el molar original de una sola cispide observada

actualmente y posiblemente cambien toda la dentadura.

Estas mutaciones son transmitidas a las nuevas gene-
raciones por medio del plasma germinal. Se han observado como ang
malfas hereditarias, dientes en forma de gancho; estas anomalias -

ge ven durante el desarrollo de iniciacidn y diferenciacién.

Segiin estad{sticas los dos molares permanentes infe
riores empezaron a calcificarse antes que los segundos premolares
inferiores. Esta calcificacién se producia con mayor frecuencia -
entre hermancs que en la poblacién en general. Algunos autores -
dicen que la erupcidén variada de los premolares puede ser expre--
8i6n parcial de una mutacién genética; al manifestarse, d& como -

resultado la ausencia congénita de los premolares.
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La literatura indica que el tamafio de los dientes y
la dimensién del arco son hereditarios y que el nacimiento es espa

élado, pero no son responsables por los tipos de maloclusién.

Otras anomalfas hereditarias son el labio leporino y

el paladar hendido.

La presencia de dientes muy grandes, macrodoncia o -
muy pequefios, microdoncia o de formas anormales (dicentes conoides,
dientes destornillador o dientes de hutchinon, molares aframbuesa-
dos , dientes fusionados o germinados), el Cirujano Dentista debe
observarlos cuidadosamente ya que ectas anomalias tienen mucha im-
portancia por su influencia en el desarrollo y ojuste de la oclu-
8ién y se debe de tener en observacién al paciente para que, en su
momento oportune, haya una intervencién extrayéndolos o modifican-

do su pnsicidén o su forma.

Es menos comin observar dientes fusionados o germina
dos en la denticién permanente que en la temporaria, Dilaceracién
concrescencia, dientes de hutchinson y molar de mulbarry que estén

asociados a la enfermedad de la sifiles congénita, lateral conoi-
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3

deo, &ngulo exagerado, cilspides supernumerarios, incisivos en for-
ma de clava, taurodontismo, dens in dente, macrodoncia, microdon—-
cia que estd asociado al sindromo genético como cauca primordial,-
aspectos hipoplésicos y malformaciones generalizadas, resultantes

de trauma, enfermedad exantemdtica y sindrome genético, estén aso-

ciados en traumatismo que sc ocasiona en la denticién permanente.

DIENTES SUPERNUMERARIOS

Estos se encuentran en cualquier regién de las arca-
das pero uno de sus lugares mis comunes se localiza entre los cen-

trales superiores y a esta posicién e le llama mesiodens.

Otro lugar comin es en los incisivos centrales y la-
terales y en el &rea de los premolares, Estos dientes supernumera

rios también se han considerado de naturaleza hereditaria.

Los dientes supernumerarios son el resultado de una
formacién continuada de gérmenes por el Srgano del esmalte del -——
diente precedente o una proliferacién excesiva de células, es co-
min en los niflos y pueden ser responsables de una variedad de --—-

irregularidades en la dentincidén primaria y de transicidn. La eta
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pa’'de la diferenciacién determina si se producirdn gquistes, odonto-

mas o dientes supernumerarios.

Los dientes supernumerarios particularmente en la regién
anterior superior pueden impedir la erupcién o causar erupciones --
ectépicas de los dientes permanentes, ambas condiciones dan con fre

cuencia una irregularidad en la oclusién.

La técnica del diagnéstico es el examen radiolégico com-
pleto en los preescolares para poder tomar la declsién de la inter-

vencién quirdrgica o de mantener el diente en observacién.

La eliminacidn quirdrgica de los dientes supernumerarios
es el curso final del tratamiento. Pero si el supernumerario no in
terfiere en el desarrollo simétrico y erupcidn de los dientes adya-
centes y 8i no hay evidencias de formacidén de quiste se podrfa ob-
servar el diente hasta que el nifio esté en odad para tolerar la in-
tervencién. En el momento de la intervencidn hay que eliminar hue-
so y tejido blando del tercio incisal de los dientes demorados en —
su erupcién. Se debe mantener abierta esta via, si es posible para

acelerar la erupcién del diente demorado.
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Los supernumerarios llaman la atencidn por su forma céni
ca aunque a veces se reproducen como un diente normal. Su ubica-
cién més frecuente es la zona interincisiva superior (mesiodens). -
Para descubrir los supernumerarios como rutina se deben de contar -
los dientes cuando son clinicamente visibles, Cuando son de denta-
dura mixta la demora del recambio de un diente generalmente el inci
sivo superior o la desviacidén de éste sin que exista ningin habito
de presién, se debe sospechar la posibilidad de un diente supernume

rario.

Estos dientes son el resultado de aberraciones en el co-
mienzo de proliferacién del cilo vital del diente, Llos factores ge

néticos son los responsables de esta anomalia.

Estudios y estadisticas informan que esta anomal{a preva
lece més en los dientes permanentes que en los temporales, No hay

preferencia por el sexo.

En el diagnéstico de disbéstosis cleidocraneal, sindrome
hereditario, familiar y dominante en donde hay ausencia de clavicu-

la, se presentan cominmente dientes supernumerarios.
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ANOMALIAS HEREDITARIAS DE LA ESTRUCTURA DENTAL

AMELOGENESIS IMPERFECTA HEREDITARIA

La amelogénesis imperfecta es una anomalia gstructural -

del esmalte y las hay de dos tipos:

Hipoplasia del esmalte hereditaria y la

Hipocalcificacidén hereditaria del esmalte

La diferencia se debe al estado de desarrollo del esmal

te el momento en que se produjo el defecto,

La hipoplasia del esmalte: éste¢ se encuentra normal, pe-
ro en cantidad abortada; clinicamente las coronas son amarillentas,
lisas, brillantes y duras, aunque pueden tener grandes fosetas o es
trias. El esmalte tiene un espesor menor y ésto hace que la corona
tenga forma cénica o cilindrica y con frecuencia no hay oclusién., -
Por su alto contenido inorgénico normal del esmalte, es soluble en
dcido en el mismo grado que el esmalte de dientes normales., Cuando
la hipoplasia es grave, su delgadez hace dificil detectar radiogra-

ficamente su presencia en los dientes.
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Por su desgastamiento.es diffcil determinar clinicamente
si la distrofia existe en el esmalte o en la dentina, Por ser diff
cil diagnosticar la hipoplasia, cuando los dientes estén muy desgas
tados, ‘se deben obtener otras informaciones como Rx o secciones hig

tolégicas,

La variable genética radica en formacién defectuosa de -~
matriz ya que dsta se deposita periféricamente desde la unién del -
esmalte y dentina; el espesor del esmalte dependeré del crecimiento

amelobldstico en que se manifiesta el factor genético.

La amelogénesis imperfecta se trasmite como cardcter men
deliano dominante y se limita a un defecto adamantino. El esmalte
se desgasta répidamente debido a su delgadez. Su color es amarillo
pardo y los dientes deben ser protegidos con coronas para que pue--

dan cumplir su ciclo en la boca.

La hipoplasia del esmalte se produce por defectos o fa-
1las durante la aposicién de la matriz orgénica adamantina. La for
macidén tan precisa del esmalte con su depdsito de cuatro micrones -
diarios permite entender gue cualquier perturbacién de orden local

o general quede como marca indeleble y definitiva en el esmalte.
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Clinicamente se observan fosetas o surcos en el esmalte

y quedan marcados todos los dientes que en ese momento se estaban -

formando en su respectivo nivel cronolégico. Se pueden distinguir

diferentes tipos de hipoplasias:

Que afecta a todos los dientes primarios y al primer --
molar permanente que es consecuencia del trauma de naci-

miento,

AGUDA DEL ANILLO INFANTIL:

Aproximadamente se produce a los 10 meses por algin tras
torno metabélico subclinico; es una etapa critica de mar
cada susceptibilidad a las enfermedades infantiles y —--
afecta los primeros molares permanentes, incisivos y ca-
ninos inferiores permanentes e incisivos centrales y ca-

ninos superiores permanentes,

CRONICA DEL PERIODD INFANTIL:

Este periodo es entre la segunda semana y los diez meses
de vida; a esta edad el anillo infantil marca la separa~
cidn del perfodo siguiente en el patrén de calcificacidn
del esmalte y la dentina, Posiblemente en los meses con
tinde un ajuste neonatal no satisfactorio, que haya difi-

cultades alimentarias o metabélicas.
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de la nifiez’ temprana y ¢ y medip.élfanilibldéilé'nl -

flez tardia. s

Segln su estado se pueden clasificar en:

leves, moderadas o graves.

El cirujano dentista decidird el plan de tratamiento pa-
ra evitar las caries y que consisten en aplicacién de fluor o cu=-

briéndo los dientes con coronas totales.

Hipocalcificacién hereditaria del esmalte.~ En este ti-
po de amelogénesis, la matriz de esmalte es normal pero estd hipo--
calcificade, o sea que el espesor del esmalte ez normal en todas --
partes, pero es de mala calidad y a veces aparece blando y eléstico

por cese de funcién en las etapas iniciales de la maduracién.

Clinicamente los dientes absorven tincién y pasan de ser
blancu opaco a pardo obscuro, que es como consecuencia de la pigmen
tacién de alimentos y liquidos que puede ser por el bajo contenido
de mineral y alto contenido de agua en los dientes. Sus superficies

aparecen sin brillo ni lustre, como ya lo habfamos dicho de color -
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blanco opaco pero el esmalte es de espesor normal y las coronas son
de forma normal. Por su bajo contenido inorgdnico el esmalte es.in

soluble en Aacido.

Radiogréficamente no aparece como capa diferenciada, ya
que el esmalte y la dentina son de aproximadamente de la misma den-

sidad.

El esmalte sufre abrasién y las coronas se desgastan a -
nivel de la encia., La dentina, por estar expuesta, se pigmenta de
pardo a negro. El esmalte de los anteriores generalmente se ven --
normales. El festoneo de la unidén entre dentina y esmalte es normal
en ambos tipos de amelogénesis, igual que las cdmaras pulpares y ca-

nales.

Su tratamiento depende de la gravedad y de la necesidad
de mejorar la estética y ésto puede ser preparando los dientes para

coronas de porcelana.

La causa de la hipocalcificacidn dentinal es por facto-
res ambientales y la hipoplasia adamantinada, cualquier factor que
altera la calcificacidn normal como la deficiencia para-tiroidea, -

raquitismo puede producir hipocalcificacién.
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DENTINOGENESIS IMPERFECTA HEREDITARIA

(DENTINA OPALESCENTE}

Las fallas de las estructuras dentarias se producen du-

rante 1a histodiferenciacién,

La dentinogénesis es una anomalfa hereditaria de la den-
‘tina y la m&s prcdominante en la distrofia hereditaria que afecta a

la estructura de los dientes.

. Los dientes pueden ser de color gris a pardo azulado en
la luz. La dentina es blanda haciendo que los dientes sufran des-
gaste répido y excesivo y a veces se nivela con el margen gingival.
La uni6n de dentina y esmalte no puede tener el festoneado microscd
pico tipico de los dientes normales, estas uniones son lisas y su -
esmalte se fractura f4cilmente. Estos dientes presentan poca suscep
tibilidad a las caries aunque su apariencia clinica simula perfecta
mente casos de caries. La caries se detiene debido a la atriceién,
La mucosa bucal es normal. Debido a la balndura de la dentina, el

Cirujano Dentista titubea en poner coronas completas en los anterio

res.

Radiograficamente la corona es de tamafio normal, pero -

hay disminucidén en la raiz. Las cdmaras pulpares son ausentes y --
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los canales pulpares eliminados parcial o totalmente. Estas cama--
ras y canales pulpares estin ocupados por tibules muy agranados, co
locados sagitalmente. La dentina tiene alto contenido de agua y ma

teria orgdnica y menor contenido inorgénico.

La dentinogénesis se hereda como dominante, sin estar 1i
geda al sero, y es observable durante el desarrollo de la histodife
renciacidén. Después de terminar la erupcidén de los dientes prima-—
rios, el esmalte se separa desde el borde incisal de los dientes an
teriores y la cara oclusal de los dientes posterinres. A esta si-
tuacidén no se ha dado una explicacién satisfactoria, pero no parece
estar relacionada con una exposicién pulpar y necrosis. A menudo -
se ven fracturas radiculares miltiples, en particular en los pacien

tes mayores.

Histoldégicamente, esmalte y dentina de estructura normal
y el limite amelodentinario, no difiere de los dientes normales y -
se llegd a la conclusidn de que los odontoblastos primarios son ca-
paces de formar dentina de aspecto normal por un tiempo limitado —-
para después degenerarse e incorporarse a una matriz de diversos cs

tados de conservacién.
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Las céAlulas mesenquimdticas de la pulps se diferencian -
de-los de tipo odontobldstico que tiene una capacidad para formar -

una matriz central plenamente organizada.

Se ha observado dentinogénesis imperfecta asociada a os-
teogénesis imperfecta. Se desconoce su relacién entre ambas afeccio
nes, pero se ha observado dentinogénesis sin indicios de anomalias

en el esqueleto.

El tratamiento de la dentinogénesis imperfecta no es sa-
tisfactorio, la colocacién de coronas de acero en los dientes tempg
rales posteriores se considera como prevencién del gran desgaste —-
del tejido dental, la extraccién de los dientes afectados es diff--
cil por la dentina quebradiza. En el adulto, el aspecto de los ---
dientes puede constituir un problema serio. Por el color de los ——
dientes, se pueden colocar coronas de porcelana en los anteriores -

con gran éxito.

La dentinogénesis imperfecta es también un rasgo mende--
liano dominante. Los dientes son grisféceo opolescente y se desgas-

tan muy pronto, pudiendo llegar casi hasta la lfnea de la encfa.
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Esta anomalia difiere de la amelogénesis imperfecta, co~
mo lo indica su nombre, el defecto es de la dentina y no del esmal-

te, pero frecuentemente son confundidas estas dos anomalias.

La dentinogénesis imperfecta es una caracteristica here-
ditaria dominante que aparentemente no estd ligada al sexo. Apare-

ce con igual frecuencia en varoncs y mujeres.

Caracteristicas quimicas y fisicas:

El anAlisis quimico explica muchas de las caracteristicas
anormales de estos dientes. Su contenido de agua aumenta hasta un
60% sobre lo normal mientras que el contenido inorgénico es inferior
al de la dentina normal. La densidad, absorcién de Rx y dureza de
la dentina también son bajas. La microdureza de la dentina se acer
ca mucho a la del cemento, lo que explica la rapida atriccién de -~

los dientes afectados.

DISPLASIA DENTINAL

Es la segunda anomalfa de la dentina que es rara y es ——

mucho menos predominante que la dentinogénesis imprecfecta; la dis-
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plasia y la dentinogénesis’son semejantes y podrian'f&cilﬁente con;

fundirse en el diagnéstico.

Hadiograficamente en los dientes permanentes tienen poca
sustancia radicular. En los posteriores, sus rafices son cortas y -
tienen bifurcaciones cerca de los édpices o formando figura parecida

a la W.

Clinicamente los dientes son normales con contornoe coro-
nario normales, hay ausencia de cémaras pulpares y canales, cuando

los hay tienen aspecto de media luna.

Histolbgicamente la dentina muestra gran cantidad de ma-
sas esféricas de matriz colagenosa que tiene muchos desarreglos en
la estructura dentaria, a medida que los odontoblastos avanzan de -
la unidn entre esmalte y dentina hacia adentro. Lla caracteristica
de diferenciacién entre la displasia dentinal y la dentincgénesis -
imperfecta son las masas colagenosas; no existe reduccidn del nime-
ro de odontoblastos, lo que en la dentinogénesis imperfecta es ca--

racteristico.

Tratamiento.- En pacientes jévenes con amelogénesis o -

déntinogénesis imperfectas hereditarias con las coronas o, si hay -



- 50 =

poca. estructura dentaria, extracciones y construccién de dentadura,
ya que ayudard a conservar la dimensién vertical adecuada y la lon-

gitud del arco.

La anodoncia es una de las manifestaciones de una displa

sia ectodérmica.

Las otras manifestaciones.son: hipotricosis, anhidrosis

y asteatosis,

Las caracteristicas secundarias de la displasia ectodér-
mica incluyen una deficiencia del flujo salival, labios protuberan-
tes y nariz con aspecto de silla de montar, la piel estd a menudo -

seca y escamosa y hay fisuras en las comisuras de los labios.

la falta de dientes predispone para una talia de creci-—-
miento de la apéfisis alveolar, la construccidén de dentaduras resul
ta complicada, pero el esqueleto es normal. La deficiencia de las
glindulas sudoriparas causardn un aumento de la temperatura corpo--
ral, por lo que los nifios con displasia estdn incdmodos en un clima
célido, Su mentalidad es normal asi como sus probabilidades de vi-

da.
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La displasia ectodérmica se da en nifios normales también
y afecta a determinados dientes con mayor frecuencia que otros. En
los dientes primarios la agenesia més frecuente es la del incisivo
lateral superior y en la permanente suelen faltar los incisivos la-

terales superiores y los dos premolares, o sea los finales de serie.

Las falsas anodoncias es cuando clinicamente el diente -
no se ve, pero que estdn en los huesos maxilares. En estudio radig
gréfico se observé en una nifia con hidrocefalia, también en disosto

sis cleidocraneal o mongolismo.

En la displasia ectodérmica hereditaria existe cominmen-
te oligodoncia o anodoncia, este estado generalmente se presenta en
el sexo masculino, que ha sido clasificado como el sexo ligado a —--
una caracteristica recesiva. La forma caracteristica de estos dien

tes son conoide, que por estética deben ser modificados.

Sus caracteristicas clinicas son de morfologia y color -
anormales. Los dientes tienen patrén de erupcién normal, aunque —-
hay casos que se registré erupcidn retardada. EB una anomalia de -
la dentincién primaria y permanente. Los dientes se aflojan y exfo
lian prematuramente, al parecer por la conicidad de las rafces y ——

granulomas y quistes que se forman con frecuencia.
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Su tratamiento y su prondéstico es que para esta ano
malfa no hay tratamiento y su prondéstico depende de la presencia -~

de lesiones periapicales que determinen la extraccidén del diente.
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SINDROMES GENERALES HEREDITARIOS

QUE AFECTAN AL ESMALTE O LA DENTINA

Los sindromes son: osteogénesis imperfecta, el ra-
quitismo resistente a la Vitamina D, Sindrome de Fanconi, la hipo-

fosfatasia y el seudohipoparatiroidismo,

OSTEQGENESIS IMPERFECTA:

Sindrome mesodérmico que afecta huesos, dientes, --
piel, ligamentos, tendones, aponeurosis, esclerédtica y oido inter-

no, los defectos mas importantes son huesos quebradizos y sordera.

Se reconocen 2 tipos de osteogénesis: la congénita,
en la que el nifio nace muerto o muere poco después de nacer y la -
tardia que se presenta més tarde; ésta invalidara al paciente pero
puede no ser mortal. Estas dos enfermedades difieren solo en la -
gravedad, la tardia es menos grave y a veces se le reconoce clini-
camente por la esclerdtica azul, Estas afecciones pueden deberse

al mismo gene.

Radiograficamente presentan coronas caracteristica-
mente delgadas, ausencia parcial o total de efmaras pulpares y rai

ces cortas y aplanadas.
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Histoldgicamente :la dentina aparece granular y dife

rente -en’ tibulos.

Hay cambios caracteristicos en el hueso como en la
dentina. En el hueso hay un nimero reducido de osteoblastos y en
la dentina se encuentra un nimero reducido de odontoblastos. En -
los huesos también hay conversidn defectucsa de las fibrillas de -
pigmentacidén argirofilica de desarrollo éseo en verdadera coldgena.

Se ha observado también en la matriz de dentina en desarrollo.

La aplasia de esmalte y dentina o dientes en cisca-~

ra son mucho més frecuentes.

RAQUITISMO HEREDITARIO RESISTENTE A LA VITAMINA D:

Se trasmite como carédcter dominante ligads al sexo.
Se presentan altos nivelecs sanguineos de fosfatasa alcalina y de -
hipofosfatemia en sangre, aunque el nivel de calcio puede ser nor-

mal. AUn no se determina su defecto metabdlico.

Radiogréaficamente muestran grandes cémaras y cana-
les pulpares. La dentina estd mal calcificada con cspacios inter-

globulares. La predentina es amplia y el esmalte puede ser hipo-
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plasico, con aberturas desde la superficie del esmalte hasta la -~

ﬁulpa.

La vitamina D es conocida como vitamina antirraqui-
tica, est& relacionada quimicamente con el colesterol y un precur-
sor; el 7-dehidrocolesterol, que se encucntra en la piel. La ac-
cién del sol transforma el 7-dehidrocolesterol en una forma activa

de vitamina D.

La vitamina D es importante para la calcificacién -
normal de los tejidos éseos y es muy importante en el desarrollo -
de huesos y dientes sanos. Su deficiencia en los nifios causa el -
raquitismo, su‘falla principal es un defecto en la caleificacién -

de la matriz Gsea.

Antes de la fortificacidén de la leche y otros ali-
mentos con engosterol irradiado, el prevalecimiento de raquitismo
era bastante grande. El ecmpleo de la leche fortificada con vitami
na D fue un factor fundamental en la reduccién del prevalecimiento

de raquitismo.

La difundida fortificacidn de los alimentos infanti

les con vitamina D no deja de tener sus peligros. Las vitaminas -
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1iposéb1e$7en especial la vitahinaB;AHy‘bl causan _sintomas toxicos

8l se‘jhgieren ' andes cantidades ‘durante varias semanas.

‘ijosibléﬁente 1; vitamina D ha sido investigada con
mayof ésﬁero eﬁnfelacién con la caries que cualquier otra vitamina.
: Lavvitamina D es muy necesaria para el desarrolle normal de los --—
dientes. 'La malformacién, en particular la hipoplasia adamantina,
hnksido considerada como un estado deficitorio por muchos investi-

gadores,

La relacidn del raquitismo con caries dental no es—
té bien definida, pero la manern posible de que influya sobre la ~
caries es a través de la alteracidn de la estructura dental tornan

do los dientes mds susceptibles a la caries,

Hay datos que indican que los complementos de vita-

mina D pueden reducir el incremento de caries.

Esta enfermedad es un trastorno espec{fico caracte-

rizado por:

1.~ Hipofosfatemia con menor resorcién tubular renal de fosfatos

inorgénicos.



2.~ .Aparicién’ familiar: que se hereda como rasgo dominante ligado

ﬂ].‘ SeXo.

3.- Raquitismo u osteomalacia que no reacciona a dosis normal de

vitamina D; y
4.~ Ausencia de otras anomalfas coincidentes.
CARACTERISTICAS CLINICAS:

En adultos hipofosfatérmicos los grados de deforma-
ciones; debido al raguitismo en la nifiez, constituyen los trastor-
nos més serios como arqueamiento de plernas, acortamiento de esta-

tura, continuacién de osteomalacia y presencia de seudofracturas.

En nifios es notada por primera vez cuando empieza a
caminar. Pero la historia clinica o examen radiogréfico pueden re
velar anomalédis como deformacién de crdneo retardo de brote dental
y deformaciones cn cipula de piernas. Es frecuente que hayan de-

formaciones permanentes y estatura corta.

Entre familiares las mujeres presentan menor osteo-

patia que los hombres.



MANIFESTACIONES BUCALES:

Tiene efectos marcados sobre dientes y estructuras
de soporte. Es caracteristico que haya una prueba histolédgica de
formacién generalizada de dentina globular con defectos tubulares
en la zona de cuernos pulpares que estan alargados y se extienden

casi hasta llegar a la unién amelocementaria,

Es frecuente que haya lesién periapical de dientes

primarins o permanentes macroscépicamente normales, seguida por -

la formacién de fistulas gingivales miltiples.

CARACTERISTICAS HISTOLOGICAS:

Las alteraciones se encuentran frecuentemente en -

la placa de cartilago y didfisis denominada metafesis raguitica,-

que se compone de lenguas de cartilago que se extienden hacia la

diafisic a cuerpo, separados entre sf por grupos de capilares.

TRATAMIENTO Y PRONOSTICO:

El tratamiento es totalmente individualizado. Las




- 59 -

dosis masivas de vitamina D suelen producir reparacién, pero el -
riesgo de hipervitaminosis D es considerable. El1 tratamiento de-
be de comenzar con procedimientos que no sean la administracién -
de dosis masivas; cada método incluye inmovilizacidn y administra

cién de grandes cantidades de fosfato.

Microbiolégicamente, las deficiencias en la vitami
na D pueden provocar que haya infecciones graves en la boca causa
das por bacilos fusiformes y espiroquetas; también parece incre--
mentar la susceptibilidad a la infeccidén tuberculosa. En experi-
mentos se ha visto que el Acido para-aminobenzoico inhibe el cre-

cimiento de las richettsias,

SINDROME DE FANCONI

Se transmite como un gene recesivo anormal. Se ca
racteriza por niveles bajos de fosfato inorginico de aminoicidos,
glucosa, fosfato, bicarbonato y, posiblemente, potasio en el plas
ma. Este sindrome estd asociado con raquitismo resistente a la -
Vitamina D. El defeéto estd en los tiibulos renales convolutos, -

dando por resultado resorcién imperfecta.



- 60 -

Esta enfermedad consiste en anemia apldstica congé
nita y, a vecea, familiar asociada con una variedad de otras ano-
malias como 4seas, microcefalia, hipogenitalismo y una pigmenta--

cién parda alivacea generalizada de piel.

La etiologia de esta anemia es la exposici6n del -
paciente a diversas drogas o sustancias quimicas o de energia ra-
diante de Rx, radio o lsétopos radioactivos. Las sustancias quimi
cas que con mayor frecuencia causan aparicidn de esta afectacién
con la acetofenetidina, amidopirina, arsénicos organicos, en par-
ticular la sulfatsfenamina, henzol cloranfenicol, clorhidrato de
quinacrina, trinitro lueno, dinitrofenol, plata coloidal, bisnuto,

mercurio, sulfamidas y penicilina.
CARACTERISTICAS CLINICAS:

Se vinculan en anemia, leucopenia y a trombocitope
nia, cuya presencia es visible, El paciente se queja de debjili--
dad y disnea después del mas leve ejercicio fisico y tiene la ---
piel palida, tiene entumecimiento y hormigueo en extremidades y -
edema. Se producen petequias en piel y mucosa, debido a deficien
cia de plaquetas, en tanto que la neutropenia reduce la resisten-

cia a las infecciones,
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MANIFESTACIONES BUCALES:

Pueden .aparccer petequias, manchas purplricas o —-
francos hematomas en mucosa bucal y, en algunos casos, hemorragias
bucales, especialmente gingivales. Estos fenémenos son con rela-

cién a deficiencias de plaquetas.

A causa de la neutropenia, hay una falta generali-
zada de resistencia a las infecciones y ésto se pone de manifies-

to por formacién de lesiones ulcerosas en mucosa bucal o faringea.

Estas lesiones llegan a ser tan grandes que pueden
establecer un cuadro semejante a la gangrena debidc a la falta de

respuesta celular inflamatoria.

ESTUDIOS DE LABORATORIO:

La cantidad de eritrocitos estd reducida en forma

notable hasta 1 000 000 de células por milimetro cibico con el —--

correspondiente descenso de niveles de hematScrito y hemoglobina.
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La trombocitopenia origina prolongacién del tiempo
de sangrado; el tiempo de coagulacién permanece normal. La retrac
cién del cofigule es inadecuada y la prueba del torniquete positi-

va.,

Los extendidos de médula Gsea presentan caracteris
ticas variables segin la magnitud de anemia o de pancitopenia, o

ambas.

TRATAMIENTO Y PRONOSTICO:

No hay tratamiento espec{fico, pero generalmente -
es posible atenuar su intensidad y rapidez del curso de la enferme
dad mediante la administracién de antibi6ticos y transfusiones san

guineas.

: La enfermedad es mortul en una proporcién muy €le-

vada de pacientes.

En la anemia secundaria el prondstico es bueno, con
la eliminacién del agente causal, junto con la instauracién de un

tratamiento de apoyo, suele ser suficiente.
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HIPOFOSTATASIA

Esta afeccién se parece al raquitismo, se puede —-
identificar por una pronunciada reduccién de fosfatasa abalina en
el surco y por falta de respuesta a terapéutica de vitamina D. -
Los dientes son hipoplésicos y tienen a exfoliarse prematuramente.
Este se transmite como cardcter recesivo con nés de un gene invo-

lucrado.

Se acaracteriza por la caida prematura de los dien
tes temporales anteriores. Puede ser esponténea o provocada por
un traumatismo leve, No hay inflamacién gingival grave. La pér-
dida de hueso puede ser solc de la regién anterior. El nivel he-

mitico de fosfatasa alcalina es de 17 a 13 unidades.

Histolégicamente se caracteriza por hipocementosis

en los dientes afectados.

Se cree que es heredada por un gene recesivo auto-
sémico, por lo tanto las pruebas debieran incluir también a los -~

padres y hermanos del afectado,
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La hipofosfatasa es una enfermedad hereditaria ——-
es transmitida como caracterfstica autosémica recesiva. Bruckner
y colaboradores sefialan las particularidades dentales segin lo ob

servado en una serie de casos.

El tratamiento bésico es una deficiencia enzimati-
ca de fosfatasa alcallna, en suero o tejidos y excrecién de fos-

fetanotamina en orina.

Caracteristicas clinicas:

Se manifiesta durante los primeros tres afios de vi

da.
Generalmente mientras mis temprana es la aparicién

de la enfermedad mas intensas gon las manifestaciones clinicas y
el diagnéstico peor.

Si el bebé sobrevive quedan deformidades de tipo -
raquitico en extremidades, un rosario raquitice, falta de calcifi
cacién de la béveda craneana disnea, cianosis, vémitos, estrefii-
miento y calcinosis renal. Puede haber irritabilidad y wovimien-~

tos teténicos o convulsiones.

Manifestaciones bucales:

La manifestacién incipiente de la enfermedad puede
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ser alojamiento y pérdida prematura de dientes primarios, princi-

palmente incisivos.
CARACTERISTICAS RADIOGRAFICAS:

La rhdiografin dental revela hipecalcificacién de

dientes y presencia de €amaras pulpares grandes,

Los dientes presentan un aspecto particular, caragc
terizado por ausencia de cemento presumiblemente como falla de ce
mentogénesis, o sea que no hay unién funcional, seguiré del dien-
te al hueso por intermedio del ligamento periodontal, Por esta -
falta de insercién se considera como causa de la cafda espontéinea

de dientes primarios.
TRATAMIENTO:
Las medidas terapéuticas no suelen dar resultados

positivos. Ocasionalmente las dosis elevadas de vitamina D pro-

ducen una mejoria parcial.
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SEUDOHIPOPARATIROIDISMO

Es una enfermedad rara que estd caracterizada por
dismineralizacifn general de huesos y dientes, es por falta de --
reaccién a la hormona paratiroidea. El sindrome es posiblemente

de origen genético, afectando a tres genes.

Radiogréficamente revelan resorcién apical.

El seudohiporatiroidismo es un padecimiento que se
asemeja al hipoparatiroidismo, incluyendo hipccalcemia e hiperfos
fatemia, candidiasis refractaria al medicamente e hipoplasia ada-

mantina.

La accién de la porcién medular de la cépsula su-
prarrenal es atribuida a la adrenalina y noradrenalina, con fina-
lidad préctica, se puede considerar que la accién de las hormonas
de la médula suprarrenal sea la correspondiente a la adrenalina.-
El aumento de la cantidad de adrenalina en el cuerpo lleva a un -
metabolismo basal elevado, mediado por su efecto sobre higado y -
sobre el metabolismo de los carbohidratos y né por su efecto so-

bre la tircides.
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CAPITULO V

ENFERMEDADES ASOCIADAS CON REACCIONES SANGUINEAS

ANTIGENO-ANTICUERPO O CON METABOLISMO SANGUINED

QUE DA POR RESULTDO CAMBIOS DE COLOR DE LAS PIEZAS

INCOMPATIBILIDAD Rh:

La eritoblastosis fetal es un sindrome producido -
por reaccidn sanguinea antigeno-anticuerpo que puede ser mortal -
para el nijo, a menos que el recién nacido reciba transfusién. -
Cuando un nifio Rh+ nace de una madre Rh- previamente sensibiliza-
da y de un padre Rh+ se produce hemdlisis de la sangre del lacten
te y una disociacién en pigmentos que producen ictericia del re-
cién nacido que pueden manchar los dientes de verde o azul. La -
pigmentacidén es intrinseca y no puede limpiarse por medios exter-
nos. El esmalte formado in utero es defectuoso, pero después del
nacimiento se desarrolla normalmente. La incompatibilidad Rh pue

de ser un factor etiolégico en ciertos casos de paraélisis cerebral.

la presencia de un antigeno Rh es producida por un

gene recesivo. Por lo tanto, cuando los progenitores son negati-
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tivos para el factor recesivo, pueden nacer solo hijos Rh-. Los

padres Rh+ pueden tener hijos Rhi & Rh-.

Segin Nelson la eritoblastosis fetal se basa en la
inmunizacién de la madre Rh—, por las células rojas Rh+ del feto
en una transfusidn previa de eritrocitos Rhs. La madre produce
una glutinacién anti Rh. El paso de esta sustancia soluble a la
circulacién del bebé causa la destruccién completa de los eritro-

citos fetales.

Si la criatura padecid una ictericia severa y per-
sistente durante su periodo neonatal, los dientes temporales pue-
den tener un color azul verdoso caracteristico que después se ob-
servan pardos. El empalidecimiento del color es notable en parti

cular en la regién anterior.

Se afirmé que no hay evidencias de la existencia -
de una ictericia prenatal en nifios con incompatibilidad Rh, Lla -
tincién de la dentina probablemente es por la profusidn de bili--~
rrubina y biliverdina hacia ésta; es similar a la tincién interna
del diente, después de la ruptura de los vasos como consecuencia

de un trauma,
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PORFIRIA CONGENITA:

Es una enfermedad muy rara caracterizada por foto-
sensibilidad extrema. La luz solar resulta hipersensible para la
formacién de ampollas y Ulceras epidérmicas que terminan en pro-
fundas cicatrices y, en algunas ocasiones, destruccién ulcerativa

del hueso.

En porfiria hay anomalia en la formacién de glébu-
los rojos. Hay porfirinas en la orina produciendo color rojo vi-

no y esta coloracién se observa al nacer.

En los dientes temporales se ve un color pardo pir
pura cuando erupcionan, los permanentes mostrarén evidencias de —-

tincién intrinseca.

Ain no hay una clasificacién bien establecida de -

las porfirias, aunque actualmente se conozcan tres tipos:

1.~ PORFIRIA ERITOPOYETICA, que estd caracterizada por fotosensi
bilidad temprana, esplenomegalia y formacién excesiva y anor

mal de porfirina en eritrocitos en desarrollo,



- 70 -

HEPATICO, en la cual hay una formacién excesiva y anormal de

precursores de porfirina y porfirinas en el higado, y

PROTOPORFIRIA, que es un tipo hereditario de porfiria en la
cual elevadas concentraciones de protoporfirina en eritroci-
tos, plasma y heces, estéan asociadas con urticaria solar o -
excema solar, pero sin eritrodoncia, y con excrecidn urinaria

normal de porfirina,
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ASPECTOS GENETICOS DE LA MALOCLUSIOK

La oclusién incluye las relaciones de los dientes
dentro del arco dental, asf como entre los dos arcos cuando los -

dientes se ponen en contacto.

Algunos parametros mas importantes orofaciales en
la oclusién son:
1.~ Tamafio del maximlar;
2o Tamafio de la mandibula, rama y cuerpo;
3.~ Forma de los arcos;
4,- Anatomia de los dientes; y
5.~ Rotacién de los dientes.
Estos conceptos son més importantes para nuestro -

propésito ya que han sido descritos como poseedores de un fondo -

genético.
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Se- hicieron estudios dentofaciales especificos en
mellizos y se llegd a la conclusién de que la herencia desempeiia
un papel importante en la determinacidn de las siguientes caracte

risticas:
l.- Tamaflo dental;
2.- Ancho y largo del arco dental;
3.~ Altura del paladar;
4,- Apiftamiento y espaciamiento de los dientes; y
5, Grado ae sobremordida.

También podria ser la posicién, conformacién y ano
malfas de los tejidos blandos. La maloclusidén es toda desviacién
significativa de la oclusién normal, Los conceptos de maloclusidn
y oclusién normal son dindmicos e involucran la relacién mutua de

muchos factores, no pocos de los cuales se habria- demostrado que

son rasgos hereditarios.

Recientemente se efectuaron estudios cefalométricos
en mellizos triples para atribuir rasgos morfoldgicos craneofacia~

les especificos a la herencia. Los autores del estudio observaron
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el perfil lateral de la cabeza y.bdveda craneana y el complejo fa
cial que incluyé la cara superior y la inferior y las relaciones

superior-inferior.

Estas observaciones pueden ser resumidas en la si-
guiente afirmacién:

la morfologia del hueso individual esté sometida a
fuerte control genético, pero el ambiente desempefia un papel pri-
mordial en la determinacién de cédmo se combinardn los diversos -~
elementos 6seos para lograr un esqueleto craneofacial arménico 6

inarménico.

Litton y colaboradores informaron que la oclusién
de clase IIT es hereditaria y que probablemente sea un rasgo poli
génico. Por lo tanto, estd sujeto a una modificacién ambiental,-
como todos los rasgos poligénicos, En casos aislados ce tiene in
formacién especifica sobre el control genético como dientes ausen

tes, patrén oclusal y prognatismo mandibular.



CONCLUSION

Para poder determinar 8i su enfermedad es ¢ né

hereditaria es necesario tener una buena historia clinica y -

ésta se obtiene interrogando al paciente o sus familiares so-

bre antecadentes patolégicos y no patolégicos.

Esta enfermedad se puede diagnostiar y determl

nar el tratamiento indicado para que el paciente vuelva a sen

tirse bien devolviénd6le su bienestar, su salud y estética —--

que son muy importantes para toda la humanidad.
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