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IllTRODUCCION 

Sin duda alquna la principal preocupación da todo Cirujano 
Danti•ta •• al buen funcionaaianto del aparato Eatoaatoqnatico, 
tanto de aue pacientH como da la población en qenaral, en el 
cual lo• órqano• dentario• toaan un papel auy iltportanta. 

Ea por ••o qua el pr•••nta trabajo tiene como objetivo 
principal mo•trar al lector la ••encia de lo que en el lenquaja 
t6cnico •• conoce coao hipodoncia y qua no es, sino la ausencia 
da órqanoa dental••· 

Me tra•lade a conocer las causas de esta alteración tal como 
as y co•o consecuencia de tra•torno• tanto de indole 9enético 
como conC)6nito, ó factor•• adquiridos externo• como lo pueden ser 
la carias, enfarwadad parodontal, trauaH ó la participación 
directa del Cirujano Denti•ta con extracciones, •i•ndo esta• 
últiaa• la causa de una hipodoncia de tipo inducida o falsa ó 
iatroqenica • 

. Quaria comprender desde la base al problema y entender en que 
etapa del desarrollo embrionario se afecta la formación del 
órgano dentario, desde el cambio en la forma de su corona lo que 
nos aanifieata un cierto qrado de hipodoncia, hasta la perdida 
total del órqano dental, o la formación anormal da otras 
••tructuras que nos traeran coao consecuencia alteraciones 
directaa en la foraación de lo• órganos dentales, y co•o un 
ajeaplo de ••to podeaos toaar la fu•ión de loa procesos 
maxilares, que de no llevarse a cabo nos traer& coao reaultado el 
paladar hendido, y esto a su vez la falta de fomarción del órqano 
en al sitio de la fisura. 

Por la iaportancia est6tica, fonética y fisiolóqica de la 
dentición trate da enqlobar qeneralment• a la alteración, mostar 
si exiata alquna predilección por al •axo, por la raza ó por 
alqún órqano dental en espacial, los gradoe en que se puede 
presentar el tra•torno, asi como entender lo• términos 
hipodoncia, oliqodoncia y anodoncia. 

Si pueda lleqar a abarcar las dos denticiones, la qama da 
altaracionea que •• relacionan con este trastorno, aai coao si 
eate ae puede dar como una caracteriatica ll.nica o aola11ente en 
conjunto con otro tipo da altaracion••• y que tipo de herencia •• 
la principal transaisora de alteraciones que tengan como uria 
caracteristica a la hipodoncia. 



CAPITULO I 

EMBRIOI.OGIA GEllERAL 

2 



l.l •oraaol6n 4e l•• C6lulaa Genainalea T ••rtlll•aol6n 

La célula soa•tica (corporal) huaana contiene 46 croaoaomas, 
aiendo 46 el n'1aero diploide para la c'1ula. Oca de estos 
croaosomaa son sexuales; los resultantes •on autosoaas. Cada 
croaaaoaa eat6 aparaado, de aedo que cada c6lula posee 22 juegos 
hoaólogoa de auto•o•as apareados, un croaosoma derivado de la 
aadre y otro del padre. Los croaosoma• sexuales, designados como 
X y Y, se aparean XX en la aujer y XY en •l hombre. 

La fecundación iaplica la fuaión de las c6lulaa germinales de 
hombre y mujer para formar el cigoto, lo que inicia la formación 
de un nuevo individua. La• células germinales (avocito y 
espermatozoide) poseen la mitad de cromosomas que las células 
solláticaa (número haploide), de modo que en la fecundación el 
complemento original de 46 cromosomas se restablece en la nueva 
célula soa4tica. El proceso por el cual el número de cromosomas 
en la célula gerainal se reduce se llama aeiosis. 

ourante la meiosis hay dos divisiones celulares. Antes de la 
primera división, se replica el ADN de la manera usual, de modo 
que hay un doble contenido de ADN sin callbio en el número de 
croaoaoaas. Durante la pri .. ra divi•ión maiótica, el contenido 
de ADN de cada célula hija se reduce a la mitad del número de 
cromosomas. ourante la segunda división meiótica, el contenido 
de ADN se vuelve a reducir a la mitad, esta vez sin cambios en el 
número de cromosomas. 

La meiosis se presenta porque este proceso a veces funciona 
inadecuadamente, produciendo cigotos con un número anormal de 
cromosomas y dando como resultado la aparición de defectos 
congénitos, por ejemplo, si en el momento de la fecundación, el 
gameto contiene 24 cromosomas se une con uno normal que contiene 
23, el cigoto resultante poseerá 47 cromosomas, con un par 
homól09"0 conteniendo un tercer componente. Oe este modo, las 
células son trisómicas respecto de un par de cromosomas dado, 
resultando la condición conocida como tri•omia. Esta condición 
da como resultado el sindrome de Oown, o trisomia del par 21. 

Alrededor del 10' de todas las malformaciones humanas son 
conocidas por alteraciones en un solo gen. Tales alteraciones se 
transmiten de varias maneras, dos de las cuales poseen particular 
importancia. Priaero, cuando la aalformación se origina por 
herencia autosóaica do•inante, el gen afectado se hereda por lo 
general de uno de los padres. El rasgo aparece habitualmente en 
cada generación y puede ser transmitido por los padrea, afectando 
estadieticamente a la aitad de la deecendencia, como la 
acondroplasia, di•ostosi• cleidocraneana, osteogénesis 
imperfecta, etc. Segundo, cuando la malformación se debe a 
herencia autosómica receeiva, el gen anoraal se puede expresar 
sólo cuando el qen •• recibe de ambo• padres. Las condiciones 
ante• descrita• reflejan la existencia de una anormalided en el 
genotipo. El genotipo puede aer afectado por el aedio en el cual 
se desarrolla el embrión, y el resultado final del desarrollo se 
denomina fenotipo. Factores ambientales adversos pueden originar 



una deaviación exceaiva d• una contor•ación estructural y 
funcional aceptada, dando por resultado defectos congénitos. 

1.2 raduooióa, OGlll'eteaaia 7 difereaai•aión. 

Todaa las células de un individuo se originan dal ciqoto; se 
han diferenciado claramente en poblacione• que han asumido 
funcionea, tor11aa y velocidades de recambio particulares. Una 
poblac:ión tal de células •e dice que Htá compartimentada: las 
sucesivas generaciones de células en un compartimiento dado 
pueden peraanacer estables o diferenciaree: al procaao que inicia 
la diferenciación se llama inducción; un inductor ea un aqente 
que incita a las células a ser inducidas. Cada compartimento de 
c41lulaa debe ser competente para poder responder al proceso de 
indución. 

l.J roraaci6a de un Sllbrión Tril .. inar. 

Después de la fecundación,el desarrollo de los aamiferos 
implica una fase de activa proliferación celular en la cual hay 
poca o ninquna diferenciación. Esta face proliferativa dura hasta 
que se forman las tres hojas ocapas qerminativas. El huevo 
fecundado sufre inicialmente una serie de diviaionea rápidas que 
dan por resultado la formación da una pequefia estructura celular 
maciza llamada mórula. El liquido se introduce dentro da la 
mórula y sus células se redistribuyen para formar una esfera 
hueca llana de liquido llamada blastocito. Dentro del blastocito 
se pueden reconocer dos poblaciones celulares: las que rodean la 
cavidad (el saco vitelino primitivo), llamadas células 
trofoblasticas, y una pequefia agrupación celular dentro de la 
cavidad llamada macizo celular interno o embrioblasto. Las 
célula• del embrioblasto foraan el embrión propiamente dicho, 
mientras que las del trofoblasto están asociada• con la 
implantación del embrión y posterior formación de la placenta. 

La• cl!lulas del embrloblasto se diferencian rápidamente en 
doa hojas o capa.a, de modo que aproximadamente ca los 8 dias se 
pueden diferenciar en una hoja ectodérmica y otra endodérmica en 
el dieco gerainativo bilaminar. En los dias siguientes habrá 
otros cambioa,principaleHnte en el disco bilaminar. La cavidad 
amniótica se forma por la •eparacion de las células dentro de la 
capa ectodé~ica:una segunda cavidad,el aaco vitelino, se forma 
por la aiqración celular a partir de la hoja endodérmica. Esta 
configuración, •• co•pleta después de dos semanas de desarrollo. 
DUrante este periodo, el eje del embrión se ve primero como un 
enqrosa•iento de células ectodérmica• y endodérmicas en el 
extremo cefálico del embrión, en una región conocida como lamina 
procordal. 

Durante la tercera semana del desarrollo, el disco 
embrionario bilaminar se convierte en trilaminar. En el ectodermo 
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se desarrollo una estructura llamada linea priaitiva que foraa el 
piso de la cavidad aJIJliótica. El extreao cefUico de la linea 
termina en una pequel\a depreeión llaaada nódulo o fosita 
primitiva. Aqui, las célula• de la capa ectodérmica ae dividen y 
aigran entre el ectodermo y el endodermo para formar una columna 
celular aaciza que empuja hacia adelante en la linea media hacia 
la placa procordal. A trav<!a de la canalización de esta cuerda 
celular, se forma la notocorda para poder sostener el embrión 
primitivo. En otra parte, a lo largo de la linea primitiva, las 
células de la capa ectodérmica también ae dividen y migran hacia 
la linea, donde se invaginan y esparcen lateralmente entre las 
hojas ectodérmica y endodérmica para formar una tercera capa 
celular, la capa 11eaodérmica. Las células, asi como se esparcen 
lateralmente, tambi•n lo hacen progresivamente hacia 
adelante, pasando a cada lado de la notocorda y la placa 
procordal. Las células que se acumulan enfrente de la placa 
procordal forman, como resultado de esta migración, la placa 
cardiaca, estructura a partir de la cual se forma el corazón. 
Como resultado de estas migraciones celulares, la notocorda y el 
mesodermo separan ahora por completo el ectodermo del endodermo. 

1.4 l'oraación 4• la creata neural y el 4Htino de lu hojas 
9•rainativaa 

La serie de sucesos que lleva a la formación de un embrión 
tridérmico, o tripoblástico, durante las primeras tres semanas 
del desarrollo. Estos sucesos iniciales implican la proliferación 
y migración celular. Durante las próximas tres a cuatro semanas 

·del desarrollo, se diferencian los tejidos y órganos principales 
a partir del embrión tripoblástico. Dentro de ellos están la 
cara, la cabeza y lo• tejidos que contribuyen al desarrollo de 
los dientes. LOs suce•oa clave implican la diferenciación del 
siateaa nervioso y del tejido de la cresta neural a partir del 
ectodermo, la diferenciación del mesodermo, y el plegamiento del 
embrión en dos planos a lo largo de los ejes cefalocaudal y 
lateral. 

El sistema nervioso desarrolla un engrosamiento dentro de la 
hoja ectod•rmica en el extremo cefAlico del embrión, que forma 
rapidamente unos aárgenes elevados, los pliegues neuralea. Estos 
a su vez engloban y delinean una depresión de la linea media. LOs 
plieques neuralea se unen oportunzmcnte de modo que un tubo se 
separa del ectodermo formado el piso de la cavidad amniótica. A 
partir del tubo neural se desarrollan el cerebro y la médula 
aespinal. cuando aparecen los plie9uea neuralea se puede 
di•tinguir un grupo de células en •U cresta. Eataa células de la 
cresta neural, Poseen la capacidad de diferenciarce extensamente 
dentro del embrión en desarrollo, originando una serie de 
estructuras (ganglios sensoriales, neuronas simpAticas, célulaa 
de Schwann, c•lulas pigmentarias, meninges y cartilago de los 
arcos branquiales, y la mayor parte del tejido conectivo 
embrionario en la región facial). 
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l.5 •lev .. t•ato 4•1 llldlri4a. 

Un suce•o crucial del desarrollo ea el pleqaaiento del 
eabri6n en do• plano•, a lo larqo de los ejH cefalocaudal y 
lateral. El plegaaiento de la cabeza •• crucial para la formación 
del ••toaodeo priaitivo o boca priaitivai •• a trav•• da este 
pliequa qua el ectodermo rodea el ••toaodeo y é•te se separa del 
intestino por •edio de la •embrana bucotaringea. 

La delgada placa de •••odermo del aabri6n trilaainar se 
enqrueaa a cada lado de la linea media para !oraar el aeaodermo 
paraaxial. En la periferia del meaoderao paraaxial, el aasodermo 
queda reducido a una hoja delgada, el .. aoderao intermedio¡ a su 
vez esta capa expande y forma otra masa engrosada llamada 
meaoderao de la láJlina lateral. El mesodermo paraaxial se divide 
en bloque• segaentadoa, las aoaita•. Cada •omita contribuye 
eventualmente a la f oraación de dos vértebras adyacentes y a sus 
discoa, una aasa aeqm.entada de aúsculo, y la dermia de la piel 
con ellos asociada. El mesodermo inteniedio origina el sistema 
urogenital. El mesodermo de la placa lateral forma el tejido 
conectivo de los m\isculos y de las vi seer as; laa membranas 
serosas de la pleura, el pericardio y el peritoneo; las células 
sanguineaa y linfáticas, y los sistema• cardiovascular y 
linfático, al igual que el bazo y la corteza de la glándula 
suprarrenal. El ectodermo del piso de la cavidad amniótica 
comienza a encapsular el embrión y forma su epitelio superficial. 
El mesodermo de la placa lateral se cavita para formar un espacio 
(el celoma) y el meaodermo de la cavidad se convierte en la pared 
corporal y en el inteatino. 
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2.1 &roo• BrlUlquialaa (Farin9ao•) y la Boca Priaitiva 

En un principio, el estomodeo se halla delimitado por arriba 
por la placa neural, y caudalmente por la placa cardiaca en 
daaarollo. Se halla aeparado del intestino anterior por la 
aaabrana bucofarinqea, la que rápidamente se rompe, de modo tal 
que el eatomodeo ae comunica con el intestino anterior. 
Lateralmente ae limita por el primer par de arcos farinqeos o 
branquiales. Loa arcos branquiales se forman en la pared faringea 
debido a una proliferación del mesodermo de la placa lateral en 
••ta región, reforzado por la• c•Hulaa de la cresta neural. Se 
foraan •eh engrosamiento• cilindricos (el quinto es una 
eatructura tranaitoria en loa seres huaanoa) que se expanden 
da•de la pared lateral de la faringe, pasan por debajo del piso 
de ella, y se aproxiaan a su• contrapartidas anatómicas que se 
expanden deade el lado opuesto. Al hacer eato, loa arcos separan 
PrQire•ivaaantft el eatoaodao priaitivo del corazon en deaarollo. 
Loa arcoa ae ven claraaente coao abul taaienteos en las caras 
laterales del embrión y se hallan separados por fuera por 
pequeñas hendiduras llamadas surcos branquiales, del lado interno 
da la parad faringea por pequeña• hendiduras depresiones llamadas 
bolsas ferinqaaa. 

El primer surco y la primera bolsa se hallan implicados en la 
formación del conducto auditivo externo, la mellbrana timpAnica, 
el antro del timpano, el antro mastoide y la troapa de Eustaquio 
o conducto farinqotimpAnico. Loa surcos segundo, tercero y cuarto 
•• obliteran normalmente debido al sobracreci•iento del sequndo 
arco pero, a veces, persisten en forma de un seno cervical que 
puede o no abrirse en un costado del cuelo. La segunda bolsa 
tallbien se oblitera por el desarrollo de la aaigdala palatina. 
La tercera bolaa se expande dorsal y ventralm.ente en dos 
comparti•entos y su conexión con la faringe ae ocluye. El 
coaponanta doraal origina la glAndula paratiroidea inferior, 
mientras que el componente ventral, contrapartida anatómica del 
lado opuesto, forma el timo. La cuarta bolsa taabi•n se expande 
en coaponentes ventral y dorsal. El componente doraal origina la 
gl6ndula paratiroidaa superior y la porción ventral origina el 
cuerpo ultimo branquial, que a au vez origina las células 
parafoliculares de la glAndula tiroides. La quinta bolsa es 
rudiaentaria en loa seres humanos de tal forma que desaparece o 
se incorpora a la cuarta bolsa. 

cada arco branquial posee una estructura similar. su cara 
interna •• halla cubierta por endodermo (ectodermo en el caso del 
primer arco) y la cara externa por ectodermo. su parte central 
eatA compuesta por ••••nqui•a derivado de la cresta neural 
(llaaado ectomeaenquiaa) se condensa y forma una barra de 
cartilago del arco. El cartilago del primer arco se llama 
cartilago de !leckel, y el del segundo de Reichert. cada arco 
contiene tallbi4n una arteria y un nervio. El nervio consta de dos 
componentes, uno motor, que inerva los mtlsculos del arco, y otro 
sensitivo. El nervio del primer arco es el quinto par craneal, o 
+nervio trigémino: el del segundo es el séptimo par craneal, o 
facial, y el del tercero el noveno par craneal, o glosofaringeo. 
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Loa arco• branquiales pri•ero, aegundo y tercero juegan un 
importante papel en el desarrollo de la cara, la boca y la 
lenqua. Con el crecimiento de log areca en ••ntido medio ventral, 
la placa cardiaca se desplaza del ••to•odeo, y el piao de la boca 
esta ahora foraado por el epitelio que cubre lo• arcos faringeos 
primero, sequndo y tercero. 

A los 24 dias el primer arco faringeo da origen al proceso 
maxilar, de manera tal que el est011odeo se halla ahora limitado: 
cranealmente por la proainencia frontal que en rápida expansión, 
cubre el cerebro anterior, lateralmente por el recién formado 
proceso maxilar y ventralmente por el pri-r arco, que ahora se 
llama proceso mandibular. 

2.2 roraaci6n de la cara. 

A los 28 dias, se desarrollan engrosamientos localizados 
dentro del ectodermo de la proainencia frontal, por encima de la 
apertura del estomodeo. Estos engrosamientos aon las pl~codaa 
nasales. La rápida proliferación del mesénquima subyacente 
alrededor de la plácoda produce un borde en forma de herradura 
que convierte a la plAcoda en la fosita nasal. El brazo lateral 
de la herradura, llamado proceso nasal lateral, origina las alas 
de la nariz. El brazo medial de la herradura, llamado proceso 
nasal medio, origina la parte media de la nariz, la parte media 
del labio superior, la porción anterior del maxilar y el paladar 
primario. El crecimiento medial del proceso maxilar empuja el 
proceso nasal medio hacia la línea media, donde se fusiona con su 
contraparte anatómica del lado opuesto. De esta manera, se forma 
el labio superior a partir del proceso maxilar y el proceso nasal 
medio. El labio inferior se forma, por supuesto, por la fusión de 
los dos procesos mandibulares. La fusión de los do• procesos 
nasales :medios origina la formación de parte del maxilar que 
lleva los dientes incisivos y el paladar primario, los procesos 
maxilar y nasal lateral se hallan inicial•ente separados por un 
surco profundo. El epitelio del piao de ese surco foraa un centro 
sólido que se separa se la superficie, y oportunamente se 
canaliza para formar el conducto nasolacrimal. 

La cara se desarrolla entre loa 24 y 38 dias de desarrollo. 
En este momento, parte del epitelio que cubre loa procesos 
faciales se puede distinquir como odontogénico o formador de 
dientes. sobre el borde inferior del proceso maxilar y el borde 
superior del arco 11&ndibular donde se forma el margen lateral del 
estoaodeo, el epitelio co•ienza a proliferar y a formar un 
engrosamiento epitelial. También un enqrosamiento epitelial 
odontogénico se desarrolla en el lado lateral del proceso nasal 
medio; pero no ea hasta el dia 37 del desarrollo,cuando •• unen 
los procesos, donda se observa una placa única de apitelio 
engrosado, la banda epitelial primaria. De e•ta aanera, la banda 
epitelial primaria (lámina dentaria o listón dantario) es una 
placa continua y arciforme de epitelio odontoqénico que se forma 
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an el maxilar superior a partir de cuatro zonas separadas de 
proliferación epitelial, estando las dos centrales asociadas con 
el proceao nasal ••dio. Dos zonas, una en cada proceso 
mandibular, forman la banda epitelial primaria del maxilar 
inferior. 

2 • 3 romación 491 Paladar. 

La formación del paladar secundario se verifica entre la 
septima y octava semana del desarollo embrionario y resulta de la 
fusión de la• láminas formadas por cada proceso maxilar. Estas 
16•inas deno•inadas procesos palatinos, se dirigen primero hacia 
abajo a cad lado de la lengua. Despuéa de la septima semana del 
deaarollo la lengua se retira de entre los procesos, que ahora 
suben y se fusionan entre si por encima de la lenqua y con el 
paladar primario. El cierre del paladar secundario implica una 
tuerza intrinseca existente en los procesos palatinos, cuya 
naturaleza aun no ha sido adecuadamente determinada. Otro factor 
en le cierre del paladar secundario es el desplazamiento de la 
lengua desde su ubicación entre los procesos palatinos debido al 
patrón de crecimiento de la cabeza. 

En el embrión de 7 a e semanas, la lengua y la mandibula son 
pequeñas en relación con el coaplejo facial superior y el labio 
inferior se ubica por detrás del superior. La cara se pliega 
hacia la región torácica en desarrollo y la lengua ocupa una 
posición elevada entre los procesos palatinos. En la novena 
semana, el complejo facial superior se ha elevado y separado del 
tórax permitiendo que la lengua y el maxilar inferior crezcan 
hacia adelante, de manera tal que el labio inferior se ubica por 
delante del superior y la lengua se sitúa por debajo de los 
procesos palatinos. 

2.4 l'oraación 4• l• Lenqua. 

La lenqua comienza a desarrollarse aproximadamente en la 
cuarta •emana. Proliferaciones locales del mesénquima originan en 
el piao de la boca una serie de protuberancias. Primero aparece 
el tubérculo medio o impar, una protuberancia que emerge en la 
linea media y exactamente por detr4• del proceso mandibular, 
estando flanqueado por otras dos prominencias, las protuberancias 
lingual••· Rápidamente, las protuberancias linguales laterales se 
agrandan y se unen entre si y con el tubérculo medio impar para 
formar una gran masa a partir de la cual se forl!la la membrana 
mucosa de los dos tercios anteriores de la lengua. La raiz de la 
lenqua se forma a partir de la eminencia hipobranquial, una gran 
prominencia central desarrollada a partir del mesodermo de los 
arco• branquiales aaqundo, tercero y cuarto. La lenqua se separa 
del piso de la boca mediante un crecimiento hacia abajo del 
ectodenao alrededor de su periferia, el cual degenera después 
para formar el surco linqual y dra movilidad a la lengua. 
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como la muco•a de los dos tercios anteriores de la lengua 
deriva del primer arco, está inervado por el quinto par craneal, 
•ientraa qua la •ucosa del tercio poaterior de la lenqua, 
derivada del tercer arco, eatá inervada por el noveno par raneal. 
Loa músculo• de la lenqua poseen diferente oriqen: ellos proceden 
de la• so•itas occipital••, las cual•• han miqrado hacia adelante 
dentro del área de la lenqua llevando con ellas su inervación, el 
nervio hipoqloso. 

2.s Deaerrollo 4•1 cr'neo. 

El cr6neo puede dividirse en trH co•ponentes: 1) bóveda 
craneana, 2) base del cráneo y 3) cara. El crAneo conaiste en una 
serie de cajas cartilaqinosas que proteqen el cerebro y los 
órganos de loa aentidoa, y un viaerocráneo qu:e sostiene los arcos 
branquiales alrededor del co•ienzo del tractodiqeativo. 

Esta configuración puede verse aproximadamente a laa 12 
••••nas. La base cartilaginosa está representada por lo• 
cartilaqos basales y orbitales, loa cuales antes rodearon loa 
órqanos de los sentidos, y por los huesos petroao y occipital del 
neurocráneo original. El hueso petroso ha incorporado la cápsula 
ótica. Las tlnicas partes del viscerocráneo que contribuyen al 
crAneo son las partes terminales de los cartilaqos del primero y 
sequndo arco, que se convierten en los huesillos del oido. El 
hueso meabranoso, formado directamente en el mesénquima sin 
precursor cartilaginoso, forma la bóveda craneal y la cara. 

2.6 Deaerrollo 4• lo• llalliler••· 

Desarrollo shll. llAXll.ll Inferior. 

El cartilago del primer arco (cartilago de Meckel) forma el 
maxilar interior en los vertebrados. A las aeis semanas,el 
cartilago de Meckel se extiende como una barra sólida de 
cartilago hialino, rodeado por una cápsula fibrocelular, a partir 
de la región de la oreja en desarrollo huta la linea media de 
loa proce•os mandibulares, que se hallan unidos. Loa cartilagos 
de cada lado no •• fusionan en la linea aedia, aino qu:• se hallan 
aeparados por una delqada banda de mes•nquima. LA rama aandibular 
del nervio trig•aino, tiene una ••trecha relación con el 
cartilago de Meckal, ca .. nzando a loa doe tercios de su larqo. En 
este punto el nervio maxilar interior se bifurca en las ramas 
alveolar inferior y linqual, las cuales corren respectivamente a 
lo largo de las caras interna y externa del cartílago. El nervio 
alveolar inferior se divide ••• anterioraente en las ramaa 
incisiva y mentoniana. En la ••ptima •••ana coaienza la 
osificación intramembranosa en Hta condenzación, foraando la 
mandibula. Desde el centro de osificación, la formación de hueso 
se extiende r6pidamente hacia adelante, dirigiendose a la linea 
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aedia y hacia atr6s, hacia el punto en el cual el nervio 
mandibular ae divide en sus ramas alveolar inferior y lingual. 
Esta neoformación ósea aparece en la zona anterior a lo largo de 
la cara lateral del cartilago de Meckel, formando un canal 
co•puesto por una lAaina externa y otra interna que ae unen por 
debajo del nervio inci•ivo. El canal ó•eo se extiende hacia la 
linea aedia, donde se coloca en estrecha aproxiaación con un 
canal siailar formado en el proceso mandibular opuesto. Estos dos 
centro• distintos de osificación se mantienen separados entre si 
a nivel de la •inti•i• mandibular haata poco después del 
naciaiento. El canal se convierte pronto en un conducto a medida 
que •• forma hueso aobre el nervio uniendo las tablas externa e 
interna. 

En foraa aiailar, una extensión posterior de osificación a lo 
largo del borde lateral del cartilago de Meckel forma una 
canaleta, que luego se convierte en conducto, y que contiene al 
nervio alveolar interior. E•ta o•ificación posterior avanza 
dentro del mes•nquima condensado hasta el punto en que el nervio 
mandibular ae bifurca en los nervios mandibular y linqual. A 
pertir de aste canal óseo, extendiéndose desde la divieión del 
nervio mandibular hacia la linea aedia, se desarrollan la• tablas 
óseas alveolares externa e interna, en relalación con los 
qéraenes dentarios en formación, de modo que los gérmenes 
dentarios vienen a ocupar una depresión secundaria del hueso. 
Eata depresión sufre una segmentación y así los géraenes 
dentarios llegan a ocupar compertimentos individuales, los cuales 
finalmente se cierran al ser rodeados totalmente por el 
crecimiento del hueso sobre el germen dentario. 

La rama montante del maxilar inferior se desarrolla por el 
rápido avance posterior de la osificación dentro del aes,nquima 
del pri•er arco, en dirección diverqenta al cartilago de Meckel. 

Aai, a las 10 semanas la mandibula rudimentaria está formada 
completamente por osificación membranosa. Desde al punto de vista 
en que el nervio mandibular se divide en ramas alveolar y lingual 
hacia la linea media, el cartilago de Meckel se reabsorbe pero se 
cápaula fibrocelular persiste como el ligamento esfenomandibular. 

El crecimiento ulterior de la aandibula hasta el nacimiento 
ae ve fuertemente intluido por la aparición de tres cartilagos 
aacundarioa: el condilar, el mAa iaportante, el coronoides y el 
sinti•al. 

El cartilago condilar aparece durante la duodécima se:~na del 
daaarrol lo y fonaa rápidamente una masa eón ica con forma da 
zanahoria que ocupa la mayor parte de la rama montante en 
desarrollo. Esta masa de cartilago se transforma rápidamente en 
hue•o mediante un proceso de osificación endocondral, de manera 
que a las 20 se•anas sólo queda una delgada l6•ina de cartilago 
en la cabeza condilar. 

El cartilago coronoides aparece a los cuatro meses del 
dasarollo, sobrepasando el borde anterior y la parte superior del 
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proce•o coronoides. E• un cartilaqo de crecimiento relativamente 
transitorio y deaaparece bastante antes del nacimento. Los dos 
cartilaqo• sinfisiale• aparecen en el tejido conectivo entre los 
do• •xtremoa del cartilago de Meckel, pero son completamente 
independientes de él. Se obliteran durante el primer año de vida. 

Pe•arrollo liltl ~ syperior. 

El aaxilar superior tallbién se desarolla a partir de un 
centro de osificación en el aesénquiaa del priaer arco, sin 
Ulbarqo, contraatando con la aandibula el centro se halla dentro 
del proceao aaxilar. No hay cartilaqo del arco, primario, en el 
proceao aaxilar: pero se halla estrechamente asociado con el 
cartilaqo de la cápsula nasal. El centro de ositicsción aparece 
en •l ••s•nquima que ocupa el 6n9ulo entre el nervio 
infraorbitario y su rama dental anteroposterior. Desde este 
centro, la foraación del hueso se extiende hacia atr6• por debajo 
de la órbita hacia la futura reqión incisiva, también se extiende 
hacia arriba desde esta extensión anterior para formar el proceso 
frontal. Coao resultado de este patrón de aposición ósea, se 
foraa un canal óaeo pera el nervio infraorbitario, Deade este 
canal el hueso se extiende hacia abajo y forma la placa alveolar 
lateral de.los qéraenea dentarios del maxilar superior. La 
oaif icación también avanza dentro del proceso palatino para 
formar el paladar duro. La tabla alveolar interna se desarolla a 
partir de la unión del proceso palatino y del cuerpo principal 
del aaxilar auperior en foraación. Esta tabla, junto con la tabla 
externa opuesta, forma un canal óseo alrededor de los gtirmenes 
dentarios del maxilar, los cuales oportunamente se rodean de 
hueso, quedando ubicados en criptas, del mismo modo como se 
describió en el caso del maxilar inferior. 

También un cartilaqo contribuye al desarrollo del maxilar 
superior. Un cartilaqo cigom6tico, o malar, aparece en el proceso 
ciqoa6tico en desarrollo, y durante un corto tieapo contribuye 
considerablemente al desarrollo del maxilar superior. El seno 
.axilar comienza su desarrollo durante la decimosexta semana como 
un aurco poco profundo sobre la cara nasal del maxilar superior 
en desarrollo. 

2.1 Deaarrollo de 1• articulación Teaporcaandibular. 

La articulación temporomandibular ea una articulación entre 
doa hueaoa que se halla formada inicialmente a partir de centros 
de oaiticación ...i>ranoaa. Ante• de que H forme el cartilaqo 
condilar, hay una amplia banda de meaénquima indiferenciado entre 
la rama aontante de la aandibula en desarrollo y el hueso 
teaporal también en desarrollo. con la foraación del cartilaqo 
condilar, ea ta banda •e reduce r6pida••nte en ancho y se 
convierte en una láaina mesenquimatoaa densa. El mesénquima 
inmediatamente adyacente a la 16mina se rompe para formar la 
cavidad articular y la 14mina se convierte en el disco articular. 
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J.l 1111114& Spiteliel Priaaria 

Después de 37 dias de desarollo se !on:ia una banda continua 
de epitelio que cubre la boca, por la fusión de placas separadas 
de un epitelio engrosado. Estas bandas de epitelio tienen una 
foraa da herradura y corresponden a la posición de los futuros 
arcos dentarios. Eaata banda de epitelio, llamada la banda 
epitelial primaria, origina rápidamente dos subdivisiones, la 
lámina vestibular y la lámina dentaria. 

3.2 Lúaiaa Veatibular. 

El veatibulo se forma como resultado da la proliferación da 
la lámina veatibular dentro del ectoaesénquima. Sus células se 
agrandan rápidamente y degeneran para rormar una hendidura qua •• 
c.onviert• en el surco vestibular entra carrillo y la zona 
dentaria. 

3.3 Lúaima Dentaria. 

·oentro de la láaina dental, una actividad proliferativa 
intenaa y localizada da origen a la formación da una serie de 
crecimientos epiteliales dentro del ectoaesénquiaa en loa sitios 
correspondientes a las posiciones de los futuros dientes 
deciduales. Desde este •omento, el desarrollo de loa dientes se 
realiza en tres etapas, el estadio de brote, de casquete y de 
campana. 

3.4 ••t•4io 4e arote. 

El estadio de brote estA representado por al primar 
crecimiento epitelial que se hace dentro del actomesénquima de 
loa aaxilares. Las célula• epiteliales muestran poco o ningún 
cambio en cuanto a aorrologia o runción. Las célula• subyacentes 
del ectomasénquima se hallan estrechamente eapaquetadas por 
debajo del epitelio de revestimiento y alrededor del brote 
epitelial. 

3.5 ••t•4io 4• caec¡uete (Proliferación). 

A medida que el brote epitelial sigue proliferando en el 
ectoaa••nqu.iaa, la densidad celular parece aumentar en la zona 
inaedietaaente adyacente al creciaiento epitelial. Este proceso 
se ua .. clbicaaante la condeneación del ectomesénquiaa, y ea 
originado por una onda local exploeiva de actividad 
proliferativa. En realidad, no puede demostrarce un aumento de la 
división celular;parace en cambio, que la condenzación resulta de 
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un agrupaaiento local de célula• incapace• de producir auatancia 
extra.celular, y de aepararca la• una• de laa otra•. en esta 
periodo inicial del de•arrollo dentario •• ya poaible identificar 
todos loa elementos foraativos del diente y de sua tejidos de 
sosten. La condenaación epitelial, que auperficialmente aemeja un 
caaquete colocado aobre una eatera de ecto .. sénquima condensado, 
recibe el nombre de órgano dental. Entre otras tiene la !unción 
de formar el eaaalte del diente. 

La maaa esférica de célula.a ecto••••nquiaatosas condensadas, 
llamada papila dental, foraa la pulpa y la dentina. El 
ectomesénquima condensado que li•ita la papila dental y que 
encapsula el órgano dentario (foliculo dental) origina los 
tejido• de sosten del diente. Como al órgano dentario se ubica 
por anci•a de la papila dental a modo de casquete, este estadio 
del de•arrollo del diente se conoce co•o el estadio de casquete. 
El órqano dental, la papila dental y el foliculo dental 
conatituyen en conjunto el germen dentario. 

J.6 lata4io 4• campaaa. 

(Histodifer1nci1ción ~ Kortodiftrenciaciónl. 

El crecimiento continuo del germen dentario origina el 
proxiao estadio de desarrollo del diente, el estadio de campana, 
asi llamado porque el órgano dental ae va pareciendo a una 
ca•pana a medida que la superficie inferior del casquete 
epitelial se hace más profunda. A través de estos cambios, 
llamados histodiferenciación, una masa de células ubicadas en el 
centro del órgano dental siquen sintetizando y segregando un 
mucopolisacárido ácido en el compartiaento extracelular entre las 
c'lula• epiteliales. Los •ucopoliaac6ridos ácidos son 
hidrofilicoa (a•an el agua) de •odo que atraen aste liquido 
dentro del órgano dental. La cantidad creciente de liquido 
auaenta el volumen del compartimento extracelular del órgano 
dental de •odo que las células del órgano son forzadas a 
separarse. Como las cérlulas mantienen conexionE:::1 entre ai por 
.. dio de sua contactoa desmoaómicoa, adoptan la forma da una 
estrella. Por tal razón, al centro del órgano dental aa denomina 
reticulo estrellado. 

En la periferia del ór9ano dental, la• célula• adoptan una 
foraa cúbica y foraan el epitelio dental externo. Las células que 
bordean la papila dental se difarencian en dos componentea 
histolóqicamente diferentea. Aquella• inmediatamente adyacentes 
a la papila dental adoptan una forma columnar corta y se 
caracterizan por un alto contenido en glucógeno; juntas forman el 
epitelio dental interno. Entre el epitelio dental interno y al 
retículo eatrellado, recientemente diferenciado, las célula• 
epiteliales ae diferencian en una capa de células achatadas 
lla•adas el estrato intermedio. La• célula• de ••ta capa 
rlipida•ente se caracterizan por una actividad excepcionalmente 
alta de la enzima fosfatasa alcalina. Aunque las células de esta 
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cap& •on histolóqicamente distinta• de la• c•lulaa dal epitelio 
dental interno, ambas capas deben aer consideradas como una sola 
unidad funcional re•ponsable da la fo~ción del a••alte. En el 
extremo del del ór<Jano dental, el epitelio dental interno se 
encuentra con el externo: esta zona de unión se conoce bajo el 
nombre de borde cervical. 

El órqano dantal se halla apoyado en toda su periferia sobre 
una lámina basal. Las células del epitelio dental externo son 
cuboides y prHentan un elevado indice nucleocitopluaático. Su 
citopla&aa contiene ribo•om.aa librea, un eacaao reticulo 
endoplasaático, alqunas aitocondriaa y unos pocos tonofilamentos. 
Las células adyacente• eatán unidas aediante complejo• de unión. 
Laa célula• aaterifor••• del reticulo estrellado se hallan 
conectada•, a laa del estrato intermedio, y entre si mediante 
uniones desmoaó•icaa. su citoplasma contiene todas laa organelaa 
citoplaamáticas habitualH, pero é•taa •• hallan dispersas. Las 
c'1ulas del estrato intermedio se hallan conectadas entre si y 
con las c'1ulaa del reticulo estrellado y del epitelio dental 
interno mediante desmoaomas. Su ci toplasaa también contiene el 
coaplemento usual de orqaneloa y tonofilamentoa. Las células del 
epitelio dental interno poaeen un núcleo ubicado centralmente y 
un citoplasma que contiene ri:boaomas libres, escaso rettculo 
endopla•mático ruqoso, mitocondrias diapersas, algunos 
tonofilamentos, un complejo de Golqi situado hacia el estrato 
intermedio y un alto contenido de glucóqeno. 

Hay otros dos hechos importantes que suceden durante el 
eatadio de campana. Primero, la l•mi na dental que une el germen 
dentario al epitelio bucal se rompe formando pequeñas islas de 
células epiteliales, separando de esta forma el diente en 
desarrollo del epitelio bucal. Segundo, el epitelio dental 
interno se pliega haciendo ahora posible reconocer la forma del 
futuro patrón de la corona dentaria. Nótese que la forma de la 
corona dentaria est6 deterainada muy teapranamente en su 
deaarrollo, augiriendo que las fonMs coronarias aberrantes son 
originada• por factores que actúan en esa mo•ento. 

La fraqmentación de la lámina dental ocasiona la formación de 
pequeñas aqrupaciones de células epiteliales que normalmente 
degeneran y son reabsorbidas. Una consecuencia importante de la 
tra<pentación de la lámina dental 811 que el diente eique au 
desarrollo dentro de lo• tejidos maxilares aeparadoa del epitelio 
bucal. Esto quiere decir que antes que los dhnt¡¡s puedan 
funcionar deben restablecer una conexión con el epitelio bucal y 
penetrarlo para alcanzar el plano oclusal. 

3.7 Irriqación e InerYaoión Durante el Desarrollo T .. prano. 

Irrigación. 

Agrupaciones de vasos sanquineos se encuentran ramific4ndose 
alrededor del gerl"en dentario, en el foliculo dental y penetrando 
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a la papila dental durante el ••tadio de casquete. su nllmero 
aumenta en la papila durante la histoditerenciación, alcanzando 
su máximo al co•ienzo del estadio de corona del desarrollo 
dentario. Curiosaaente, lo• vasos que penetran en la papila se 
Ubican en qrupos que coinciden con la localización donde se 
for9llr4n las raices. Con la edad, el volwoen del tejido pul par 
di••inuye y la irriqación se reduce proqresivamente, afectando la 
vitalidad del tejido. 

El órqano dental, de oriqen únicamente epitelial, es 
ava•cular, aunque una !•portante concentración de vaaoa del 
foliculo se localiza adyacentamente al epitelio dental externo. 

Inervación. 

Las fibras nerviosas pionera• se aproximan al diente en 
dHarrollo durante loa eatadios da brote y casquete. El blanco 
hacia el cual se dirigen ea claramente el foliculo dental; en 
esta estructura las fibras nervioaas se ramifican y forman un 
rico plexo alrededor del germen dental. Las fibras nerviosas no 
penetran en la papila dental hasta que comienza la 
dentinoqéneais. La inervación inicial del diente en desarrollo 
e•t4 en relación con la inervación •en•orial del futuro liqamento 
periodontal y la pulpa. En ninqún momento las fibra• penetran al 
órqano dental. 

Formación !1!l l.Q.:¡ ~ JI.!! ~ 

Mientras se están formando las rafees, tambi4n se está 
formando el tejido de sostén del diente. se consideró que en el 
estadio de campana el germen dentario estaba formado por el 
órqano dental, la papila dental y el foliculo dental, siendo este 
último componente una capa: fibrocelular que reviste tanto la 
papila dental como el órqano dental. Ea a partir del foliculo 
dental que se forman los tejidos de sostén del diente. A medida 
que se !raqmenta la vaina radicular, la• células 
ecto•es•nqui•atoeas del !oliculo dental penetran por las 
fenestraciones epiteliales y se apoyan contra la recientemente 
formada dentina radicular. En esta situación, estas celulas se 
diferencian en células formadora• de cemento, o cementoblastos. 
Ellas elaboran una matriz orqánica compuesta por col4geno y 
sustancia fundamental, la cual se •ineraliza y en la cual se 
insertar4n lo• haces de fibras col4qenas del liqamento 
periodontal. Las células del liqa•ento periodontal y los haces de 
fibra• también se diferencian a partir del foliculo dental. Hay 
evidencias reciente• de que el hueso en el cu::.l lo¡¡ haces de 
tibras del liqamento e•t4n inmersos también se forma por células 
que se diferencian a partir del toliculo dental. 
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CAPITULO IV 

GENERALIDADES SOBRE HIPODONCIA 
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4,1 Defiaicioae•. 

Hay que diatinguir dos claaea de reducción en el número de 
loa órganos dentarios: En la hiposfoncio, falta un órqano dental, 
y Raras vecea hay anoaalias asociadaa. En la oligodoncia, faltan 
114• de un órgano dental y loa existente• con frecuencia tienen 
microdoncia. Son frecuente• las anomalias asociadas en otros 
órganos. La anodonciaes la ausencia completa de todos los 
órganos dentales deciduos y permanentes es extremadamente rara y 
repreaenta el grado mta extremo de la oligodoncia. 

Ta11bi•n existe la anodoncia inducida o talsa y es el 
resultado de la extracción de todos los órganos dentales. 

La reducción en el tamaiio de los órganos dentarios se 
acompaña frecuentemente con la presencia de coronas con forma de 
cono. Aunque esto es más frecuente en los incisivo• laterales 
maxilarea y terceros •olores, también pueden estar afectados 
otros órganos dentales. Estas reducciones de la corona se 
consideran como manifestaciones de ausencia dental. 

4.2 rrecuencia 4e Auaeacia 4e loa orgaaoa Dental••· 

Los órgano dentales que faltan con mayor frecuencia son los 
terceros •ola.res, sequndos premolares e incisivos laterales. la 
ausencia del inciaivo lateral está limitada al maxilar. En la 
mandibula falta con mayor frecuencia el incisivo central. 

La ausencia de los órganos dentales deciduos es rara, pero 
cuando se presenta suele ser de los incisivos laterales 
maxilares, tambien pueden faltar los incisivos laterales y los 
caninos mandibulares. 

La ausencia de loa terceros molares solamente puede ser 
segura deapuéa de loa 14 allo• de edad y estos órgano dentales 
generalmente no están incluidos en las informaciones sobre la 
hipodoncia. Por otra parte, despuéa de haber pasado de esta edad 
no siempre se puede excluir la pérdida de dientes por extracción 
(anodoncia inducida o falsa). 

cuando se estudia la hipodoncia en niños, no todas las edades 
son igualmente ddecuada.s para. un andliaira. La 4Usencia de los 
segundos premolares no puede diagnosticarse radiogr~f icamente 
antes de los 9 a 10 años a causa de una poaible mineralización 
tardia. ·Incluso en esta edad, también hay que excluir la pérdida 
de órqanod dentales por extracción a cauaa de erupción ectópica, 
desplazamiento y retención que ea necesario demostrar 
radiograficaaente. La edad del sujeto examinado es muy 
importante. 

La hipodoncia de loa órganos dental•• deciduos ea mucho •enoa 
común, aproximadamente una décima parte de los órganos dentales 
permanentes (excluyendo a los molares), lo cual indica que la 
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aayoria de diente• permanente• ausentes tenian precursores 
deciduoa. Alqunaa veces loa niño• con hipodoncia de loa dientes 
deciduoa tienen suceaorea ¡>91raanentea. 

AilO POBLACION 
MAYOR FRECUENCIA DE 
DIENTES FALTANTES 

1939 
1956 

PEllNSYLVANIA 
SUECIA 

(niños) LATERAL SUP 

1956 

1957 
1964 
1970 

KANSAS 

IOllA 
FLORIDA 
ILLINOIS 

" SEG.PREMOLAR INF. ,LATERAL SUP, 
SEG. PREMOLAR SUP. 
SEG.PREMOLAR INF.,LATERAL SUP, 
CENTRAL SUPERIOR. 
SEG.PREMOLAR INF.,LATERAL SUP. 
SEG.PREMOLAR INF.,LATERAL SUP, 
LATERAL INFERIOR,SEG.PREKOLAR 
INF.,SEG.PREMOLAR SUPERIOR. 

Studles on Agenesis in Permanent Dentition. 
•varios investigadores• 

4.3 Sipo4oncie. 

Los órganos dentales que faltan con mayor frecuencia son los 
terceros molarea. Faltan uno hasta cuatro terceros molares en el 
22.5' a 36.6' de la población. Al parecer, no existe diferencia 
entre los sexos. 

Etioloqia. La herencia probablemente desempeña un papel 
decisivo. Lo más probable es la herencia poli96netica en vista de 
la frecuencia de eata anoaalia y de su variabilidad. 

FRECUENCIA DE AUSENCIAS EN LOS TERCEROS MOLARES 

NUMERO DE TERCEROS 
MOLARES QUE FALTAN MUJERES HOMBRES MUJERES + HOMBRES 

o 25 JJ se 
l 2 l 3 
2 J 2 5 
J l 2 3 
4 l 2 3 

l - 4 7 7 14 

(Edad de lea peraonaa de 12 a 20 años) 
Crown size and Hypodontia in the Permanent Dentition of Modern 
Skolt Lapp•. 
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~ Preaplaraa, 

Loa aequndos premolar•• aon loa dientea que faltan en •equndo 
lugar en orden de frecuencia. 

Loa aegundos preaolares aandibularea faltan con aayor 
frecuencia, hay una ausencia de 4. 94' en niños y 5. 75' en niñas. 
La ausencia de los sequndos premolares aaxilarea apareció menos 
en este grupo, siendo respectivamente del 3.4' y del 2.23'. A 
pesar de ello diversos estudios han •estrado que los premolares 
faltan con aenos frecuencia que loa incisivos laterales 
superiorea. 

Al contrario que para el tercer aolar e incisivo lateral 
maxilar, las aalforaacionea d•l segundo premolar aon rara1 y 
solamente se han observado algunas veces en el maxilar superior. 

Etiologia. Estudio• efectuados en geaelos señalan que la base 
de la hipodoncia del sequndo premolar ea en gran parte genética, 
siendo la concor.dancia más frecuente en los gemelos idénticos que 
en los fraternos. 

Incisivos Laterales Maxilares. 

Al contrario de lo que ocurre con los premolares y terceros 
molares, la hipodoncia de loa incisivos laterales maxilares se 
diaqnostica fácilmente, ya que casi nunca hay retención ectopia. 

Lo• datos indican que la hipodoncia y la corona en forma de 
cono de los incisivos laterales superiores ocurren en todas las 
poblaciones, pero que la frecuencia difiere considerablemente. 

PORCENTAGE DE AUSENCIAS Y REOUCCIOH EH EL LATERAL SUPERIOR 

llUMERO DE PERSONAS EXAMINADAS PORCENTAGE DE 
AUSENCIAS 

10,238 
8,618 

12,250 
500 
500 

2.000 
l0,000 

528 
ll,487 

5,165 
3' 124 
l,220 

950 

HOMBRES EUROPEOS 
MUJERES EUROPEAS 
MILITARES EUROPEOS 
HOMBRES BLANCOS AMERICANOS 
MUJERES BLANCAS AMERICANAS 
AMERICANOS DE AMBOS SEXOS 
SUIZOS DE AMBOS SEXOS 
HOMBRES AMERICANOS 
AMERICANOS DE AMBOS SEXOS 
HOMBRES AMERICAllOS(ESTUDIAllT) 
MUJERES AMERICANAS(ESTUDIAllT) 
HOMBRES AUSTRALIANOS 
MUJERES AUSTRALIANAS 

l. l 
l.9 
l. 7 
3.0 
l. 75 
2.6 
o. 54 
2.6 
0.96 
0.76 
l. 28 
l.55 
2.1 

PORCEHTAGE DE 
REDUCCIONES 

l.5 
2.3 
l.8 
2.8 
l.O 
2.5 
0,87 
2.5 
0.52 
0,83 
0.96 
l.O 
l. 3 

Congenital Defects o! the Upper Lateral Incisora (ULI): Condltlon 
and Measureaents of the Other Taeth, Meaaureaents of the 
superior. •varios investigadores• 
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Etioloqia. El an6liai8 de 6rbolas genealóc¡icoa parece haber 
d .. oatrado que la hipodoncia de los inciaivos laterales maxilares 
se debe a un gen autosóaico dominante con una elevada penetrancia 
y expresividad variable. 

En el mia•c qrupo pueden ocurrir grados variables de 
hipodoncia y coronas en forma de cono, es decir, que el organo 
dental cónico es una expresión incompleta del gen para la 
ausencia de dicho diente. 

Posiblemente operan otros factores, ya que se a informado que 
el 24l de pacientes con trastornos endocrinos tenian formas 
cónicas o ausencia de los incisivo• laterales maxilares, 2.st en 
eacolares nonaales y 10. 6t en niños con retraso mental. Eato 
refleja sin duda la incidencia del 15t de incisivos laterales 
con forma• cónicas en pacientes con trisomia 21. Loa gemelos 
identicos usualmente concuerdan en este carActer. 

A aenudo existe labio-paladar hendido asociado con hipodoncia 
o formas cónicas de los incisivos laterales maxilares o, más 
frecuentemente, con hipodoncia. Estas anomalías dentales son 
pr"'1ucidas por la abertura en la región del anclaje de estos 
or9anoa dentarios (es decir, entre loa paladares primario y 
secundario). 

Incisiyos Mandibulares. 

El incisivo central mandibular parece presentar hipodoncia 
con mA• frecuencia que el incisivo lateral inferior. Sin embargo, 
auchaa veces es dificil decidir cuál de los incisivos es anómalo 
debido a su semejanza en tamaño y número. Sin embargo, despues de 
e•tudiar numerosos modelos y radioqrafiaa dentales se concluye 
que es dudoso que la hipodoncia del incisivo lateral mandibular 
ocurra con tanta frecuencia como la del incisivo central. 

Etiol091a. Son pocos los análisis de árboles genealógicos de 
Hte tipo. 

La hipodoncia de los incisivos mandibulares frecuentemente 
ocurre junto con ausencia de otros órganos denteles . 

FRECUENCIA DE HIPODONCIA EN LA DENTICION PERMANENTE 

SEXO NUllERO DE PERSONAS 

MUJERES 66 
HOMBRES 62 
llUJERES+HOKBRES 128 

NUMERO DE CASOS 

8 
16 
24 

12.1 
25.8 
18.8 

(EDAD DE LAS PERSONAS DE 5 A 20 AÑOS) EXCLUIDOS LOS TERCEROS 
llOLAR!!S. 
crovn Size and Hypodontia in the Penaanent Dentition of Modern 
skolt Lapps. 
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4.4 Oliqodoaoia 1 ;uaodoaoia. 

En ocasionea faltan auchoa órgano• dentale• (oligodoncia) 
coao anor.alidad ai•lada, pero, ••pecialaente cuando ea muy 
marcado, suele asociarse con anoraalidade• de la piel y de sus 
anexos (diaplasia ectgd•rmica hipobidrótica; incontinencia 
oiqwentaria) ~ 

Tanto en la hipodoncia como en la oligodoncia, tal tan con 
aayor frecuencia loa segundos preaolar•• superiores e inferiores, 
incisivos laterales superiores • incisivos central•• inferiores. 
Sin embargo, hay variaciones signiticativas: los incisivos 
central•• inferior•• faltan con •ayor frecuencia en la 
oligodoncia que en la hipodoncia. La proporción entre incisivos 
laterales ausentes es de aproxiaadamente l:l para la oligodoncia 
y alcanza 3: 1 para la hipodoncia. Los segundos preaolares 
inferioro faltan con aAs trecuencia en la hipodoncia que los 
aequndos premolares auperiorea, pero esta diferencia no se 
observa en la oligodoncia. 

Los órganos dentales que faltan más a menudo en la 
olir¡odoncia •on loa inciaivos centrales auperiores sequidos por 
loa primeros molare& au.periorea e inferiores y loa caninos 
inferiores, que faltan ca•i con la •isma frecuencia. Es 
sorprendente que loa inciaivos laterales inferiores faltan con 
menos frecuencia que los caninos superiores. Asi pues, el 
incisivo lateral inferior es uno de los dientes con menos 
probleaas de oligodoncia. Este hecho contradice las 
co•unicacionea según las cuales no hay diferencia en la 
frecuencia de ausencia entre inciaivos centrales y laterales 
inferiores en la hipodoncia. 

Etioloqia. La oligodoncia se debe casi siempre a factores 
hereditario•, Esto lo confiraa su frecuencia familiar. Algunas 
veces pueden aer reaponsables factores exógenos, como la 
infección con rW>éola durante al e!Dbarazo. Probablemente hay 
diferentes tipos de herencia doainante autoaómica 1 poligénica y 
ligada al cromosoma X. 

~ Autos61ico Dominante. 

Hay varios árboles ganealógicoa de familiaQ que han 
presentado oligodoncia en divcrsaa11 generaciones. En ocasiones se 
ha mencionado una hipoplasia asociada del pelo y unas. 

La intensidad de la oligodoncia es variable y hay diferencias 
significativas entre las faailias en cuanto a los órganos 
dentales afectados. 

También se encuentra una fuerte disi:ninución en el nü.aaero de 
órqanoa dentales en el aindrome de Rieqer. Este trastorno, 
heredado co•o car6cter autoaó•ico doainante, est• caracterizado 
por oligodoncia, aicrodoncia, anormalidades del ojo, 
especialmente la iris y sinequias anteriores. El glaucoma es una 
complicación frecuente. Las coronas de los órganos dentales 
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po• .. n frecuentemente una toraa en clavija o cónica. suele haber 
hipopla•ie aaxilar. 

ti¡¡Q Pgliqfnico. 

La suposición de un patrón dominante intermedio implica la 
exietencia de qene• alflicoa qua afectan a loa homociqotos 116s 
que e loa h•t•rociqotos. La suposición de un qen no alélico será 
a.ta reali•te cuando existan diferencias siqnif icativa• en n~aero 
y tipo de dientes ausentea en los linajea parenteralea de los 
oliqod6ncicoa. Sin ellbarqo, la oliqodoncia seria causada entonces 
por condiciones heterociqóticas dobles que son una foraa especial 
de herencia poliqfnica. La herencia poliqénica parece probable 
para alquno• caaos de oliqodoncie y parece ser la explicación a.is 
razonable para el qrado variable de intensidad entre hermanea. 
Sin eabarqo, hace falta aás investigación sobre este tema. 

UR2 ~ Al croaoaomo L 

Hay por lo aenos dos aindromes ligados al cromoaoma X con 
oliqodoncia: la incontinencia piqaentaria y le displaaia 
ectodér111lca hipohidrótica. 

i..incontinencia pigmantoria 

Está aaociada con ausencia de cuatro a diez órganos 
dentarios. Esta anoaal1a parece •er dominante ligada al cromosoma 
X,liaitada a aujerea y letal en varones, 

lA Diapla•ia Ectodénnica CAnhidrótical Hipobidrótica 

Eate sindrome consiste en hipohidrosis, hipotricosis y 
oligodoncia o, en algunos caaos, anodoncia. Los dientes suelen 
t•ner una corona en foraa de clavija o cónica.e Frecuentemente hay 
una depresión del puente nasal. Se han comunicado aáa de 300 
caaos en la literatura. El tipo de herencia es qeneralaente el de 
un carlicter receaivo ligado al cromosoaa X (ea decir, el 
heterociqoto femenino presenta hipohidroais puntitorae y liqera 
oliqodoncia) mientras que loa varones afectados poseen la 
expreaión completa de este sindrome. 

FRECUENCIA DE FALTA CONGENITA EN UNA MUESTRA DE DIENTES 

2 4 5 6 7 

MUJERES 
(142) MAXILAR o 63 5 2 15 o 
(142) MAllDIBULA 9 8 l l 35 2 

HOMBRES 
(66) MAXILAR 1 33 5 6 7 o o 
(66) IWIDIBUU. 10 4 o 3 17 o o 

Studiea on Ageneais in the Permanent Dentition. 
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CAPITULO V 

ALTERACIONES RELACIONADAS CON IA HIPODONCIA 
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5.1 IUICUlo•l• 8lo•op•1•tiaa. 

La fijación de la punta de la lengua al paladar duro puede 
.. tar ••ociada con otru anoeal1aa (•indroH de anquiloc¡loda 
auperior). 

J14nitwwtagion11 General11. 

La• manos y los pies preaentan frecuentemente alteraciones. 
Un lado puede eatar alterado, aientraa que el otro ea noreal. 
Eataa ano .. lias han aido aindactilia, hipoplasia del pulgar, 
conodactilh, peroaelia, atrofia de la piel de loa dados, 
auHncia de lea uñas, ectrodactilia y auaancia de los huesos 
tarsianoa. 

Facies. Se ha observado la asociación con parálisis facial y 
paraliais del sexto nervio craneal asi como con anencefalia. 

11Anite1t1cionea ~. La lengua está fijada al paladar duro 
o a la cresta alveolar superior. Si hay también paladar fiaurado, 
la lengua eatA fija al borde interior del tabique naaal. La 
fijación lill<Jllal tiene lugar en la parte anterior de la lengua. 
Alguna• veces le punta de la lengua ha eatado liqeraaente 
hendida. Ha habido hipoplada de la porción central del labio 
auperior y subdesarrollo de la mandibula. La hipodoncia es un 
hallazgo conatante, principalaente en los incisivos. Talll>ién ha 
a ido aencionada la anquilosis de la articulación 
teaporomandibular, 

5.2 Dlaoatoaia Crlllleotaclal (8&a4roae de cruaon). 

La disostosis craneofacial se caracteriza por: a) sinostoais 
craneal prematura: b) hipoplasia hemifacial con órbitas poco 
profundas; y c) proptoaia ocular. 

La. en!ár•edad presenta una transmiaión autosómica dominante. 

M1nif11tacion1a Genoral11 

Cera. Se observa caracteristicamente hipoplasia hemifacial • 
Coao .. nifestacion•• frecuentes cabe citar proqnatismo maxilar 
relativo con caida del labio inferior y labio superior corto. La 
naria puede presentar aspecto de pico de loro. 

Ojoa. La proptoais es aecundaria a las órbitas poco 
pro tundea. Se obaervan comúnmente estrabismo di verqente y 
nista9aua, aai coao hiperteloriamo. Se ha deacrito luxación 
••pontan•a de lo• qlobulos oculares. Se han observado, en 
ocaaionea,, MCJ•locórnea, ectopia del cristalino, coloboma del 
iri• y coractopia. 
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OLIGODONCIA Y 
CORONAS EN CONO 



Cr6n•o. La for11a d•l cr6n9o d•1>9nde d• C\161•• •on la• •utura• 
involucr•da•. se han oba•rvado braquicatalia, ••cafocatalia, 
triqonocefalia y, rar ... nt•, la d•fonoidad •n hoja d• t~bol. 
Exi•t•n por lo qen•ral •urco• palpable•. A niv•l del breqsa pu•de 
existir un abombaaiento proainente. 

t. craneosinoatosis pr .. atura •• d• coaienzo variable, aunque 
con frecuencia •11pieza durante el priaer año de la vida y ae 
coapleta en qeneral hacia la edad de doa o tr•• añoa. En alqunos 
casca, la sinostoab no auele rev.iaue ha•ta la edad de diez 
añoa. En otro• ca•oa, no existe craneoainostoai•. Deada el punto 
de viata radioqr6fico ae obaerva la alteración frecuent• de laa 
auturaa coronal, aagital y laaboidea. otras inanifestaciones son 
iapreaiones digitales, cifoaia baailar, enaanchaaiento de la fosa 
hipotiaiaria y .. no• naaalea pequeñoa. 

Sisteaa nervioao central. En algunos ca.sea puede observarse 
auaento de la presión intraeraneal, deficiencia mental y 
•pilepaia. 

Oidos. En alqunoa casos ae ha deacrito atre•ia bilateral del 
••ato auditivo. Aproximadaaante un t•rcio de los pacientes 
ahctado• por el •1ndro•e d• cru:on prH•ntan perdida auditiva, 
principal•ente de tipo conductivo. 

Otras aanitestaciones. se han descrito anquilosis a nivel de 
los codos y subluxación de la cabeza del radio. 

Manifestaciones ~· Se ha de•crito el apiñamiento de los 
órganos dentales superiores, arcos dentarios en forma de V y 
maloclusión de tipo III (proqnatismo), El paladar puede ser 
estrecho y ojival, úvula bifida. En ocasiones, se ha observado 
oligodoncia, aacrodoncia, orqanos dentario• en forma de clavija y 
órganos dentales ampli••ente espaciados (diastemas). 

Diagno1tico Difar1ncial 

La diaostosis cran•otacial debe distinguirse de la 
craneosinostosia si•ple, s1ndrome de Apert, sindroine de Pfeiffar 
y sindrome de Saethre-Chotzen. 

5.3 Diaplaaia c1e1aooran .. 1. (Diaoato•i• Cleiaocran••l). 

Konifestociones Gen1r1l1s. 

Facies y Aspecto general. El aapecto es coallnaente tan 
notorio que se con•idera patogno11ónico. el individuo es 
9eneralaente bajo; loa varones ti•n•n una estatura aproxi11ada de 
156. 6 ca. y las aujerea de 144. 6 ca. El cuello e• lar90 y loa 
hombros aon estrecho• y notoriaaente caidoa. •l crtneo ·•• 
braquicéfalo con acentuados abombamientos frontales y parietale• 
que aon causa de que la cara. parezca pequeii.a. La nariz. ea ancha 
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en su baae y con un puente dapri•ido. 

CrAneo. 21 cr6nao •• voluminoso y corto. Exi•te, por lo 
9anaral, un •urco aobre la autura .. tópica, que ae extiende del 
nasion a la sutura aagital. A causa de la falta de consolidación 
de diversos huesoa, esta ratrazado el cierre de las fontanelas y 
auturaa, a .. nudo durante toda la vida. En las linea• da autura 
aparecen centros de osificación aecundario• y se torman auchos 
huesos •woraianos•. En la baa• del cr6neo el diámetro saqital es 
corto. Lo• aenoa acceaorio• están, a aanudo, poco deaarrollados o 
taltan. Las aaatoidea no están neuaatizedos a causa de la 
alteración de la función de los músculos esternocleidomastoideos. 

Ojos. La altura orbitaria puede ser grande en comparación con 
la anchura, y los rebordea orbitarios pueden sobrepasar las 
cuencas. Se puede observar exoftalaos discreto asociado con 
hundiaiento del techo orbitario. 

Clavícula. La clavicula puede ser totalmente aplásica en un 
lado (con aayor frecuencia del lado derecho) o en ainbos lados, 
aunque aaa a menudo as defectuosa a nivel de la extremidad 
acroaial. 

La deficiencia de la clavicula ea responsable del aspecto 
alargado del cuello y de los hollbros estrechos. La amplitud de 
los movimientos del hombro permitida por este defecto óseo es, a 
menudo, notable y permite, con frecuencia, que el individuo 
aproxime sus hombros por delante de su tórax. 

En este sindrome existen variaciones en el tamaño, origen e 
inserción de los müsculos relacionados con las claviculas, 
especialmente el esternocleidomastoideo, trapecio, deltoides y 
pectoral aayor: no obstante, la función ea buena. 

Manifestaciones 2l:ll.!ll!.· El paladar es ojival y puede existir 
una hendidura mucosa, o incluso una hendidura palatina completa 
de los tejidos duros y blandos. Se ha observado tallbién talta de 
unión a nivel de la sínfisis del maxilar inferior. El desarrollo 
del pruaxilar es defectuoso, y como el crecimiento del maxilar 
inferior es generalmente normal se produce un prognatismo 
relativo. 

La erupción tardia o falta de erupción de los dientes 
deciduos y peri.enentes, que en algunos casos es total, es causa 
d.e seudoanod.oncia. Los hueaos maxilares presentan aumento de la 
densidad,la cual puede inhibir la erupción del diente. No es rara 
la forioación de quistes alrededor de los dientes impactados, y a 
menudo invartido• o desplazados. Exiate tasbi•n tendencia a la no 
eY.foliación de loa diente• deciduos. 

Uno de los aspectos orales mtis notorio• ea el mlmero de. 
dientes supernwaerarios. La foriaa de la corona de auchoa de wstos 
dientes es si•ilar a la de un premolar, aunque algo mas aplanada. 
En las raices falta una capa de cemento celular. 
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pi1qn91tico DiC1r1ngi1l. 

Aunque •l aspecto •• baatante caracteri•tico, la 
braquicefalia y el abollbllJliento pueden •ugerir el raquitismo, 
si!ilia prenatal, acondroplaaia, hidroce!alia y picnodisostosis. 
En el aindrome de Apert y en la diaoatoaia craneo!acial puede 
observar•• tallbien un premaxilar deficiente. 

5. 4 Di•plada lcto4•Zllica Bipclli4r6tica (DhplHi& lcto4'zaica 
Allbi4r6tica). 

Este aindroae presenta una triada de a) hipodoncia, b) 
hipotricosi•, c) hipohidrosis, que se a•ocia por lo general con 
otro• co•ponentes re•ultantea del de•arrollo defectuoso d• 
eatructuras de origen ectod~rmico. 

El sindrome se tranamit• por lo general en forma de un raago 
ligado al cromosoma X; el gen es transportado por la mujer y se 
aanif iesta en el varón. Las madres portadoras muestran una 
expre•ión 11inw del gen en !orma de hipodoncia y de dientes 
apiñado• y cónicos, con disminución da la sudoración. 

Manifestaciones Generales. 

Facies. Aunque la fisonomia es bastante caracteristica y los 
individuos afectados de diferente• familia• se parecen bastante, 
como si fueran hermanos, las caracteristicas pueden no 
manifestarse hasta después del segundo año de vida. El cráneo se 
asemeja a un triángulo invertido. La combinación de abombamiento 
frontal, por lo general acentuado, y puente nasal hundido (que se 
ase-ja a veces a la nariz en silla de montar de la aifilis 
conq,ni ta) dan al obaervador la impresión de que la cara es 
pequena. Los labios son prominentes y las orejas pueden 
iaplantarse oblicua.ente en la cabeza. 

Piel y Apéndices cutáneos. La caracteristica más notoria de 
este trastorno es la hipohidrosis. Como las manifeataciones 
:fisicas no son aparentes en el primer año de la vida, el niño 
puede presentar una << fiebre de oriqen desconocido>>. La 
incapacidad de de sudar consecutiva a la aplaaia acentuada de 
la• qlándula• sudoripara• •• causa d• intolerancia al calor, con 
incapacidad acentuada e hiperpirexia de•pu's del mas ainimo 
ejercicio o incluso deapués de las co•idae. 

La piel es blanda y delgada. La sequedad es, a menudo, 
acentuada a causa de la ausencia de ql4ndulas sebáceas, y es 
común la aparición de un eczema de tipo atópico de los pliegues 
de flexión, sobre todo durante los primeros años de la vida, 
Alrededor da los ojos y de loa boca as observan !isuras finae y 
lineales y aumento de la pigmentaci6n. La• palaaa y plantas •on 
con frecuencia asiento de pequetlas hiparqueratoaie. El cuerpo 
está desprovisto, por lo general, de lanuqo, y después de la 
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puaertad, aunqua la barba auele ser nonoal, el vello pubiano y 
axilar ea escaso. El cabello es, a menudo, rubio, fino, rígido y 
corto. Faltan, con frecuencia, las pea tañas y, sobre todo las 
cejas. 

Las u~as suelen ser normales, o presentan una forma discreta 
de cuchara. Las ql6ndulas aaaarias son aplásicas o hipoplásicas y 
•• han deecrito alteracione• de loa dermatoqlifos. 

Ojea. En alquno• casos se ha observado una función disainuida 
da las ql6ndulas laqriaales. En ocasiones se ha descrito qlaucoma 
conq6nito. 

Otras manifestaciones. Aumento de la susceptibilidad de 
••tos individuos a los trastornos alérgicos, en particular asma y 
eczema. 

Manlf11taciones ~. La alteración oral •'s notoria es la 
hipodontia, o en auchoa casos, la anodoncia, que reflejan la 
aupreeión completa del ectodermo dentario. Los pocos órqanos 
dentarios que pueden existir son, a menudo, de erupción 
retardada. A causa de la hipodoncia y de la p6rdida conaiquiente 
de la diMnsión vertical, loa labio• son proainentes. El borde 
rosado es indistinto, y pueden existir seudof isuras. 

La apófisis alveolar no se desarrolla, por la falta de 
órganos dentarios, y de ahi su ausencia. Sin embargo, estudio• 
cefblométricos realizados han indicado que, aparte del desarrollo 
alveolar defectuoso, el desarrollo facial y maxilar es 
esencialmente normal. 

Los incisivos, caninos y premolares, cuando existen, 
preaentan, a menudo, coronas cónicas. La forma de la corona está 
determinada por el esmalte interno, o capa amelobláatica, del 
germen dentario. No se aabe la causa por la cual aparece esta 
fonaa particular 1 aunque representa, apariencia, una expresión 
inco•pleta de anodoncia. 

Algunos investigadores han afirmado que la. =.ucosa oral 
aparece <<seca>>. Estudios histopatolóqicos llevadoa a cabo han 
revelado aplasia de las gl4ndulas mucosas de la boca y los labios 
y la• de la parte inferior del aparato respiratorio. Puede 
existir atrofia de la mucosa farinqea y larinqea, con la 
conaiquiente disfonia. Varios autores han descrito atrofia de la 
aucosa nasal asociada con formación intensa de costras y ocena 
iaportante, con la consiquiente eecreción verdusca fétida. 

Diagnostico Diferencial. 

Aunque la fisonomia es caracteristica, varios aspectos del 
s1ndroae se asemejan a loa de otros trastornos. El término 
<<displasia ectodérmica>> se ha empleado en sentido genérico para 
describir trastornos qUe no están relacionados con la displasia 
ectodérmica hipohidrótica. 
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La deformidad nasal y las cicatrice• perioralea lineales 
pueden sugerir la aifilia cong•nita. Los órgano• dentarios 
cónicos aon virtualaente id•nticoa a loa obaervados en la 
oligodoncia ideopática, displasia condroectodérmica, sindrome de 
Rieger e incontinencia pigmenti. 

Se observa oli9odoncia en combinación con taurodontiamo y 
cabello algo escaso en foraa de raag:o recesivo auto11óaico. La 
falta de erupción de loa órgano• dentarios peraanentea puede 
obaervarse en la diapla&ia cleidocraneal y como rasgo doainante 
autosóaico. 

s.s Dlaplaal• rrontOt1etaflaarla. 

Consta de: a) reborde aupraorbitario ó•eo •UY pronunciado; b) 
sordera, y e) otras alteraciones eaqueleticas. 

La herencia puede ser autosómica dominante. 

Konifestociones Generalas, 

Facies. El acentuado reborde supraorbitario, el puente nasal 
ancho y la barbilla pequeña y puntiaguda dan al paciente un 
aspecto caracteristico. El aumento de tamaño del reborde 
supraorbitario se observa antes de la pubertad. 

Alteraciones esqueléticas. Existe atrofia de los musculas de 
brazos y piernas, sobre todo de los músculos hipotenares e 
interósaos de las manos. Están reducidas la dorsifexión de la 
muñeca y la extensión de loa codos, y notoriamente limitada• la 
pronación y la supinación. Las deformidades en flexión de loa 
dedos y la desviación cubital de la muñeca son progresivas. La 
movilidad de los dedos ae limita sobre todo a las articulaciones 
metecarpofalángicas. Se ha observado también la presencia de 
dedos en martillo. 

El examen radiográfico revela un grueso surco bilateral, 
ausencia de senos frontales, defectos de los rebordes 
supraorbitarios, borde superior arqueado de los senos maxilares y 
escotadura por delante de los qonios, junto al borde inferior del 
cuerpo del maxilar, con hipoplasia acentuada del angulo y de las 
apófisi• condileas. El aqujero magno esta notoriamente ensanchado 
y se han observado numerosas anoaalia• de laa v•rtebras 
cervicales, coao por ejemplo la apófisis odontoides, aituada 
demasiado hacia adelante, y el atlas, que no posee arco 
posterior. Existe fu•ión de la segunda y tercera vértebras 
cervicales y subluxación de la tercera y cuarta vértebras. Los· 
huesos largos muestran auaento de la densidad en la región 
diafisaria, con falta de modela.ción en el ilrea metafisiaria, 
produciendo una deformidad en forma de frasco. Se ha observado 
ensanchamiento notorio de los huesos ilíacos y coxavalga, asi 
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c080 fu•ión y erosión de los huesos carpianos, falanges medias 
alarqadas y enaanchada• y auaento de las distancias 
interpediculares en la región lumbar de la columna vertebral. Las 
coatilla• y vértebras muestran contornos irregulares o existe 
e•coliosis. 

Oido. se ha descrito sordera aixta proc;¡resiva. 

Manit11taciones 2':1.lJli.. Se observaron ausencia de los órganos 
dentario• permanentes y retención de dientes deciduoa, asi como 
úvula bifida. 

piagnostico Diferencial. 

Deben excluirse las otras displasias craneotubulares, como la 
diaplasia craneometafiaiaria y la displaaia craneodiafisaria. 

Se ha observado un grueso reborde frontal en la fase final de 
la condroplasia metafisiaria de Jasen, trastornos óseos que, por 
otra parte, es bastante diferente. 

s.6.C>allloll&ll4ibulo4i•c•falis (lí•dro9• 4• •sll•raaJIJl•ltreiff). 

El sindroaa consta de: a) discefaliai b) nariz en picoi c) 
hipoplaaia mandibular¡ d) enanisao proporcionado: e) 
hipotricosis: y f) escleróticas azulea. 

No existe predilección por el sexo. 

Manif11tacione1 Generales. 

Facies y aspecto general. La cara es pequeña, con nariz 
larqa, delgada, afilada y en foraa de pico, .. ntón retraido, y un 
cráneo aalformado y amenudo, abombado. La braguiceflllia se 
acompaña, a menudo, de abombamiento, en especial en las regiones 
frontal y parietales. PUede existir también microcefalia discreta 
e hipoplasia de 1011 huesos malares, aunque no se trata de 
aanifeataciones constantes. 

El creciaiento corporal está disminuido en proporción, siendo 
por lo meno• 2 a 5 por debajo del promedio de la dHviación 
estándar. La altura adulta para aujere• es alrededor de 152.4c:m. 
•iendo para lo• varones 2.s ~ 5 cm. ~ás elevada. 

ojos. Los pacientes afectados de procesos no diagnosticados 
con anterioridad tienden a visitar al oftalmóloc;¡o a causa de 
alteración visual por catarata congénita. La aicroftalaia de 
intensidad variable y la catarata congénita bilateral son 
manifestaciones virtualmente constante&. Puede existir glaucoma 
secundario. A causa de la disminución de la visión, muchos 
pacientes pueden presentar nistaqmus, estrabismo, o ambos. 
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Nariz. Lll nariz H delc¡ada, afilada, y a .. nudo incurvada. 
Collbinada con la hipopla•ia delaaxilar iferior, dan al individuo 
un aapecto raro. 

Piel y apéndices cutáneoa. Lll hipotricoeis, en especial la 
del cuero cabelludo, cejas y pe•tallu,ha sido una aanifestación 
constante. El vello axilar y pubiano puede ser tallbi•n escaso. Ea 
más notoria la alopecia en las regione• frontal y occipital, 
aunque e• particularmente iaportante en la• l1n•a• de sutura. 

Lll atrofia cutánea se lieita sobre todo al curo cabelludo y a 
la nariz. La piel del cuero cabelludo ea delc¡ada y tirante, y son 
proainentea laa venas de la calota. 

Estado mental. En alrededor de 15\ de lo• casos ae ha 
descrito retraso .. ntal. 

Mtnifeatacipnes 5U:Al&I,. La anomalia oral ús comó.n ea la 
hipoplasia del maxilar inferior. Se trata de una aanifestación 
constante y se acompaña, a aenudo, da una barbilla cut,nea doble, 
con un hoyuelo o hendidura central. La raaa ascendente es por lo 
general coata, puede faltar el cóndilo, o, la fosa pude aer 
hipoplásica. El exaaen radioqráfico de la articulación 
tamporoaaxilar releva una alteración caracteristica. La 
articulación eatá desplazada cerca de 2 cm. hacia adelante. 

La• anoaalias de los órganos dentales representan una 
manifestación constante. Se ha descrito hipodoncia u oligodoncia, 
persistencia de los órganos dentales deciduos, mal oclusión y 
bocado abierto, malformaciones dentarias y caries acentuadas y 
pr ... turas. Se: ha observado dientes supernumerarios, asi como 
dientes natales. 

pioanostico Diferencial. 

El diagnóstico diferencial incluye la proqeria, la disostosis 
maxilofacial, la picnodisostosis, la displasia oculodentobaea 'i 
la displasia condrodermica. 

5.7Picno4iaoatoai•. 

El sindroae consta de a) snaniamo, b) ostaoporosis, e) 
falanqes terminales acortadas, d) anoaalia• cranealea, tal•• como 
persistencia de laa fontanelas y falta de cierre de la• •uturaa 
craneales, y e) hipoplasia del angulo del maxilar. 

En el sindroJDe parece evidente la herencia auto•ó•ica 
recesiva. 
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Monita1tacion11 <;eneralaa, 

Faciea. La cabeza ea voluaino.a, a causa del aboabillaiento 
occipital. Ea caracteriatico obaarvar nariz an pico de loro, 
exoftalaos diacreto y aicr0911acia. 

AlteracionH esqueléticas. A causa del acortamiento de las 
extreaidadea ••tá reducida la estatura adulta, que suele ser de 
134 a 152 ca. El tronco no eatá acortado, pero con frecuencia 
aueatra tórax excavado, con aaaaa eacaaa•ente desarrolladas en la 
aujer. toa dedos terminales de unos y piea están reducidos y 
ensanchados, presentando a aenudo el aapecto de palillos de 
tllllbor. Las uñaa pueden ser delgadas e hipoplásicas. 

Se ha señalado que la extremidad acromial da la clavicula ea 
algo hipoplásica. Es frecuante el genu valqua bilateral. 

Por exaaen radioqráfico se comprueba aumento de opacidad de 
todoa lo• hueaos, en especial de loa huesos larqoa, columna 
vertebral y baae del cráneo. Está aumentada la fragilidad ósea, y 
•uchoa pacientes revelan una hiatoria de fracturas anteriores. 
Las falanges tarainalea de sano• y pies preHntan un aspecto 
notori ... nte abigarrado, aoatrando fraqmentación de la• cabezas, 
con presarvación de laa baH•, ostaóliaia da lea porciones 
diafiaariaa, o aetrechaaiento da las epiCisis de falanges 
terainalaa por otra parte normales. La braquiaesofalangia de los 
aeñiquea, y con aenor frecuencia del dedo indice, es una 
manifestación común. En ocaciones, está acortado el cuarto 
aetataraiano. 

El cráneo es dolicocéfalo, con abombamientos frontal y 
occipital. La mayor parte de las fontanelas y suturas craneales 
están abiertas, en especial la occipitoparietal. Faltan 
constantemente los aenos frontalea, y otros senos paranaaales son 
hipopláaicos o taltan. 

Ojos. Loa ojoa puedan ser algo exoftálaicos, con escleróticas 
azules. 

Manifestaciones ~. Un hallazgo habitual es que el ángulo 
del maxilar inferior es obtuso~ Los huesos faciales están, a 
gcnudo, escasamente desarrollado•, con proqnatismo mandibular 
relativo. 

Las anoaalias orales y dentarias ••Un representadas por 
erupción preaatura o retardada, hipooplaaia del esmalte , 
hipodoncia parcial, aalpoaición dentaria y paladar con surco. El 
paladar blando tiende a ser largo. 

Diagnostico Dift[4ncial, 

El diagnóstico diferencial debe incluir la osteopetroaie y la 
acroosteólisis. Las suturas y fontanelas craneales abiertae 
pueden sugerir la displasia cleidocraneal. 
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La acroosteólisis se asocia con reducción proc¡re•iva de la 
e•tatura, cifosis, batrocefalia, impreaión basilar, nuaeroaos 
huesos wormianos, ausencia de loa seno• frontales y fusión de las 
apófisis espinosas de las vértebras cervicales. Las falanges 
terminales están acortadas y muestran, a menudo, sensibilidad, 
dolor y parestesias. La apófisis alveolar está, con frecuencia, 
muy atrofiada, aunque no falta el ángulo como en la 
picnodisostosis. Se hereda en forma de rasgo dominante 
autosómico. 

La displasia mandibuloacral se asemeja a la picnodisostosis 
por el cierre retardado de las suturas craneales, los huesos 
wormianos, y la hipoplasia de las falangea terminales, aunque en 
ella no existe aumento de la densidad ósea o aplasia del ángulo 
maxilar. Existe, en cambio, escotadura mandibular antegonial, 
articulaciones rigidaa, y atrofio cutánea. 

5.B Sindroa• de DoVJl (Tri•omia 21, sindro•• de Tri•omia Gl). 

La trisomia 21 ea el llás coaún y mejor conocido de todos los 
aindromea aaltormativo•. En varias reviaionea se han presentado 
m4s de cien siqnos diferentes. 

Se ha señalado que la incidencia suele variar de 1 en 600 a l 
en 700 nacimientos. el 15l de los paciente• internados a causa de 
deficiencia aental presentan el sindrome de trisomia 21. Muchos 
casos obedecen a no disyunción, asociada con aumento de la edad 
materna en la época de la concepción. Las causas frecuentes de 
muerte obedecen a anomalias cardiacas c20•), infecciones del 
aparato respiratorio inferior, malformaciones gastrointestinales 
(Bt) y leucaaia aquda (lt). 

Se han observado 10 signos coaunes en el recien nacido y que 
coaprandan: hipodoncia, retlejo de Moro débil, 
hiperextensibilidad de las articulaciones, piel laxa sobre la 
nuca, perfil facial aplanado, oblicuidad mongoloide de las 
hendiduras palpebrales, anomalias auriculares, pelvis displásica, 
clinodactilia de los meñiques y pliegues de simio. Por lomenos 
cuatro de estas anomalias estaban presentes en todos los casos y 
aeis o más existen en el 89\. Otros signos comunes son 
deficiencia mental, estatura baja, braquicefalia, occipucio 
aplanado, pliegues del epicanto, =~nchas de Bruahiie!d, 
opacidades tinas del cristalino, cuello corto, manos anchas y 
cortas, trirradio axial distal, hendidura amplia antre el primero 
y segundo dedos dal pie y arquaaaiento tibia!. 

Se observaron anomalias cardiovaaculares en el 4 O\ de los 
casos. Son muy corrientes el defacto dal tabique vantricular '· 
conducto arterioso persiatent•, d•fecto d•l tabique auricular y 
arteria aubclavia abarrant•. Del 10 al 18\ aparecen 
malformaciones gastrointestinales: la• mani!••taciones est~n 
representadas por fistula traqueoe11of69ica, estenosis pilórica, 
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atrHia duodenal, pAncraaa anular, antar.edad da Hirachaprun9 a 
i11partoración anal. . 

Manifaataciones crauofacialea ~ .Q[l.ila. Laa fontanela• son 
aaplias y au cierre •• tardio. Se ha obaervado persistencia de la 
sutura aetópica en el 67t de los varone• (normal s,et) y en el 
42t de las aujerea( noraal 12,3'). Faltan loa aanoo frontales y 
estenoidalaa, y loa oenoa •axilares aon hipoplhicos an m6s del 
90t de los casos. La hipoplasia h••ifacial ósea produce 
hipotelorisao ocular, nariz pequeña con · aplanaaiento del puente 
naaal y proqnatisao mandibular relativo. Est6 au.antado el 6nqulo 
naaión-silla-basión. 

Son comunes la oblicuidad hacia arriba de las hendiduras 
palpebrales y loa plieques del epicanto. otra• manifestaciones 
ocularH •on manchas de Brushfield (S5t) , opacidades finaa del 
criatalino (so•) , eatrabismo converc¡ente (JJt), niatac¡mo (15t), 
queratocono (6t) y catarata ( l,Jt) . 

Las orejas tienden a ser pequeñas. Es comUn el cabalgamiento 
del reborde superior de los helix, y los lóbulos auriculares 
faltan o aon pequeños. 

Loa labios son anchos, irrec¡ulares, t isurados y seco• en el 
65t de lo• casos aproxiaadaaente. En -'• del 65l se observan boca 
abierta, con la lenqua que forma protrusión a través de los 
labioa. X. lengua aparece relativamente voluminosa a causa de la 
pequeñez de la cavidad oral. El hecho de que la <<lengua 
voluainoaa>> es relativa fue de•oatrado. En ocasiones, puede 
existir aacroglosia verdadera. Es común la lengua fisurada 
(aproximadamente el 30\). Se ha comprobado que las papilas 
linguales son voluminosas, incluso durante la infancia. 

El paladar es •As estrecho y mAs corto, aunque no más elevado 
que el tipo promedio, En la radiogr6fia, los proaedios de 
lonc¡itud del paladar son aproximadamente de 25 .. (normal, Jl+- 3 
.. ) an el r•ci'n nacido. En el o, 5\ se ob•arva labio hendido, 
hendidura palatina, o ambo•. Est6 disminuida la velocidad del 
flujo aalival de la parótida. Se ha señalado un aumento 
significativo PH, sodio, calcio, bicarbonato, ácido Urico y 
estearasa inespecifica en la saliva parotidea pura. 

se ha observado enfermedad del pariodonto en m6s del 90t da 
loa caso•. En la. región aaxilar anterior y en la zona 
correspondiente a loa aolarea maxilarea es sumamente corriente la 
participación acentuada, incluso antes da la edad de aeis años. 
Con menor frecuencia, oe produce exfoliación de lo• incisivos 
centrales interior•• a causa de P'rdida del hueao del periodonto. 
En cerca del Jot de los pacientes se ha descrito gingivitis 
ulcerativa necrotiza11te. 

varios autores han afirmado qua as eacasa la incidencia da 
caries dentaria, aunque racienteaente •• ea~n invaatic¡ando ••toa 
haUaszgos 
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En el 75t de los casos existe erupción tardia de lo• órqanoa 
dentarios caducos y permanentes. E• coaún una aucesión irreqular 
de erupción en la en la que, a veces, loa primeros •clarea 
deciduos preceden a los incisivos. 

En el 23 al 47t de los pacientes ae ha descrito ausencia de 
óE'9anoa dentarios. En la dentición permanente faltan, con mayor 
frecuencia, los terceros molares, los sequndoa premolares y los 
incisivos laterales. En el 12t al 17t de los pacientes faltan los 
incisivos laterales deciduoa. En ocasiones, se ha observado 
hipodoncia extreaa y anodoncia. 

Se ha observado microdoncia en la dentición permanente y 
aacrodoncia en la dentición decidua. se ha señalado también 
aai-tria del taaaño de la corona y un gradiente de reducción 
desde el eje mesial al distal. La fusión del incisivo lateral 
deciduo con un canino o aenos corriente, con un incisivo central, 
ea hallazgo menos frecuente. 

Se han descrito alteraciones morfológicas de la corona. Casi 
el SO:t de los pacientes presentaban tres o más irreqularidades 
dentaria•. En el 1ot; se han observado incisivos laterales 
aaxilarea en forma de clavijas. Se ha descrito hipocalcificación 
del esmalte. 

Es común la alineación irregular de los dientes. Algunos 
autores se han referido al bocado cruzado posterior, a la 
protrusión excesiva mandibular, a la mesioclusión, al bocado 
abierto anterior, a los órganos dentarios ampliamente espaciados. 

s.9 aindroae de Sllie-ven creveld (Dieplaaia condroderaica). 

El aindroae consta de: a) polidactilia postaxial bilateral de 
laaano; b) condrodisplasia de loa huesos largos que conduce a 
enanismo acromélico; c) displasia ectodérmica hidrótica que 
afecta principalmente a las uñas y los órganos dentales, y con 
menor frecuencia, d) malformaciones cardiacas congénitas. 

El sindrome manifiesta una herencia recesiva autosómica con, 
consanquinidad de los proqenitores en el 30' de los caaoa 
aproxim~da:cntc. 

Manifestacione1 Generales. 

Facies. La facies no es especialmente caracteristica, excepto 
· por la presencia de un discreto defecto en la parte media del 

labio superior, el cual, aunque presente a menudo, no ea notorio. 

Anomalias esquel•tica1. La• extre•idades son, a ••nudo~ 
ronchas y notoriamente acortada• en 1antido diatal, •• decir 
desde el tronco hacia las falanges. E• frecuente hexadactilia 
bilateral de las manos, con el dedo supernumerario en el lado 
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cubital. se ha observado tallbi'n heptadectilie. Con frecuencia, 
el paciente no puede cerrar firme•ente el pufto. Sol6 rerae veces 
existen dedos de loa pie• •upernUJ11ererio•. Con frecuencia existe 
un espacio ensanchado entre el dedo gordo y el resto de los 
dedos. Se han descrito también genu valqum., curvatura del húmero, 
pie equinovaro, pie calcaneovalqo y pecho de palomo con 
constricción torácica. 

En la radioqrafia se observa que los hueso• tubulares son 
cortos y están engrosados. Las extraaidades diatisiarias del 
hÚlllero y del fémur son volWllinosas. El acorta•iento del radio y 
del cúbito es incluso más acentuado que el del húaero. La 
extre•idad proximal del cllbito y la extremidad distal del radio 
rara vez son 
voluminosa•, y la extremidad proximal del radio y la extremidad 
distal del cllbito son notorinente pequeñas. El cabo ensanchado 
de la diáfisis tibial es irregular y loa centros de oaif icaci6n 
en la epifiais proximal son hipoplásicos. Existe fonna en pico de 
la porción proxiaal de la tibia, con un sesgo externo largo e 
interno corto, que es causa de genu valgum después de la edad de 
seis años. el peroné está notoriamente acortado y su lonqitud 
norul es al rededor de la •itad. Faltan, a ••nudo, loa huesos 
falAngicos y son frecuentes fusiones del carpo (hueso grande y 
ganchoso), fusiones del metarcarpiano y metacarpiano• múltiples. 
Las epifisis en forma de cono de las manos son patognomónicas del 
síndrome. 

En la infancia la pelvis es displásica, con alas iliacas 
bajas y proyección hacia abajo en forma de gancho del acetábulo 
interno. La epífisis de la cabeza femoral puede osificarse 
prematuramente. En la infancia se normaliza la forma de la 
pelvis. 

Corazón. En el 40 al 50\ de los casos publicados hasta la 
fecha se ha descrito cardiopatia congénita. se trata de la 
manifestación más qrave y particularmente responsable de las 
frecuentes muertes neonatales. Muchos pacientes con trastornos 
cardiacos presentaban una sola auricula y defecto de los cojines 
endocárdiacos. Algunos pacientes habian presentado cera zón 
trilocular o incluso corazón bolocular. 

Pelo y uñas. El pelo, especialmente en las cejas y en la 
región pubiana, es delgado y escaso. Sin embargo. Casi tocios los 
pacientes presentan distrofia acentuada de las uñas de las manos. 
Son notoriamente hipoplásicas delgadas y a menudo estriadas o en 
forma de cuchara. La piel es normal y no existe alteración de la 
sudoración. 

Ojos. Los ojos suelen ser normales, aunque •e ha obaervado 
estrabismo interno y catarata congénita. 

Genitales. En alrededor de un tercio de los pacientes 
aparecen anomalias genitales. Todos alloa eran varones. Eatas 
anomalias comprenden criptorquidia, epispadias discreto e 
hipospadias. 
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Estado mental. Se observó que alqunoa pacientes tentan un 
retraao mental, en varios casos se ha deacrito hidrocefalia. 

11Anifestacione1 lll'.Al&a· La manifestación oral más importante 
es la fusión de la porción W1edia del labio auperior al reborde 
9inqi val maxilar, con lo cual en la parte anterior no existe 
surco o plieque aucobucal. Se trata de una manifestación 
constante que ae ha descrito en todoa loa caeos en que se ha 
investiqado esta alteración. A causa de dicha fusión, la porción 
media del labio superior aparece hipoplásica, semejando un labio 
al que se ha practicado queiloplastia. 

La primera dentición se ha observado por lo menos en el 25\ 
de loa niños, y es posible que esta situación sea incluso mAs 
frecuente de lo que se admite. La oligodoncia es tatn.bién una 
aanifeatación contante, sobre todo en la región maxilar anterior. 
En esta región, el reborde alveolar está, a aenudo,festoneado. 
Por nuestra parte, creemos que la escotadura de la apófisis 
alveolar inferior puede representar la continuación de la 
•orfologia festoneada normal de la encia desde el tercero al 
dptiao aes de la vida intrauterina. Los óqanos dentales que 
aparecen suelen ser pequeños, con corona cónica y de espaciados 
de forma irreqular. La foraa de la corona de muchos de los 6ganos 
dentarios es distinta. Los que no son cónicos presentan una forma 
algo bictlspide, con fisuras altas y profundas de las cUspides. En 
la mitad de los casos aproximadamente se ha observado hipoplasia 
del esaalte. 

Diagnostico Diferencial. 

Puede ser casi iaposible diferenciar en la radioqrfia el 
•indrome de Ellis-Van creveld de la distrofia toracica 
asfixiante. Ambos sindromes pueden presentar alteraciones 
id6nticas en las manos, pelvis y huHo• larqos. El diaqnó•tico 
diterencial se basa en las siquientes manifestaciones clinicas 
presentes en el sindrome de Elli-Van creveld: anomalias 
cardiacas, hipoplasia unqleal, fusión del labio superior y de la 
encia, y en este caso aparición de los óganos dentarios. En época 
m4s avanzada de la vida, la presencia de qenu valgum en la 
displasia condroectodérmica y de insuficiencia renal con 
hipertensión en la distrofia toracica asfixiante, ayudaran a 
establecer un diaqnóstico m4s positivo. 

El sindroae de Ellia-Van creveld se diferencia de las otras 
condrod.istrofias, como la acondropa•ia, condrodieplasia punteada, 
síndrome de Korquio e hipoplaaia cartilaqo-cabello, por sus 
aspectos radiográficos distintivos •encionados anteriormente. 

Se ha observado polidactilia e hipodoncia u otras anomaliaa· 
dentarias en varias qeneraciones, •in otro• e•ti~s aparentes y 
en asociación con diso•tosis acrofacial da Wayers y trisoaia 13. 

Se observa también polidactilia como componente del sindrome 
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de Bardet-Biedl (adiposidad, retinitia pig11entaria e hipoplasia 
genital). . 

La tuaión parcial del labio superior debida a frenillo 
hiperplA•ico se observa en el aindroae de displasia orofacial. La 
priaera dentición se ha observado en la paquioniquia congénita 
(tipo II), oculoaandibulodiscefalia y ciclopia. 

5.10 lia4ro.• 4e •ipoplaaia Dé1:11lca ~ocal (Golt•I· 

El aindrome conta de: a)atrotia e hiperpigaentación lineal de 
la piel; b) depóaitoa localizados de grasa superficial; 
c)papiloaas allltiples de las membranas sucosas y de la piel 
periorificial; d) anormalidad•• de las extremidades, y e) 
anoaaltas de las uñas. 

Ea posible que esta afección se herede en forma de rasqo 
doainante ligado a cromosoma X,siendo letal en los varones, y 
produciendo una notoria reducción de la fecundidad en la aujer. 

Manifestacione1 Generales. 

Piel y apéndices cutAneos. en el moaento del nacimiento 
exiaten por lo general lesiones cut4neas asiaétricas que se 
aani!ieatan en for11a de anor11alidades semejantes a cicatrices, 
hiperpigaentación en eatrias, atrofia y telanqiectasia. En 
ocasiones, existen <<ampolla•>> en el momento del nacimiento, que 
se convierten en lesiones cicatrizales. El área de la cresta 
iliaca, la ingle y la cara posterior del muslo muestran con 
frecuencia masas adiposas que varian desde el color pardusco 
aaarrillo o rosado amarillo. Algunos pacientes han presentado 
papilomatosis de la piel. 

Son muy comunes la hipotricoais y las uñas distróficas. se ha 
descrito también totosensibilidad. Los rebordes epidérmicos de 
los pulpejos de los dedos pueden ser hipoplásicos. 

sistema ausculoesquelético. El hallazgo más comlln ha sido 
sindactilia bilateral, sobre todo antre el tercero y cuarto 
dedos. Ea común también el hallazgo de polidactilia, 
oligodactilia, adactilia y sindactilia. Las extremidades, o 
partea de ellas, pueden estar acortadas. Puede existir 
braquidactilia coao resultado de acortamiento de las falanges, 
metacarpianos o metatarsianos. Se han descrito clinodactilia y 
anoraalias costales. suele existir aplasia o hipoplasia de la 
porción media de la clavicula, limitada en apariencia al lado 
derecho. 

Ea frecuente la escoliada, «tal ta de aegmentación». Una 
manifestación constante es la ostaopat!a estriada. 

Ojos y o1dos. !As manifestaciones oculares más frecuentes son 
coloboaa del iris~ Otras anomalias oculares son estrabismo, 



ni•taqmo, ob•trucción de lo• conducto• laqriaalea, aicroftalaia y 
anoftalaia unilateral. 

Las anoaalia• de la• oreja• que •e han publicado son 
pabellone• aal moldeado•, cirtilaqoa hipopli•icos y sordera. 

Siateaa nervioso central. No ea rara la aicrocefalia. Adamas 
dal retardo fisico es frecuente retardo mental. 

Otroa hallazqos. se ha descrito hipoplasia del sistema 
genital y aaaas pequeña•. 

Manifestaciones sa:&J.u. La manifestación •6s frecuente está 
representada por hipodoncia u oli9odoncia. Otras manifestaciones 
•on •icrod.oncia, erupción retardada e hipoplasia del esmalte. · 

Aparecen también papiloaa• arborescentes de la mucosa oral, 
de loa labios o de ambos, re<¡ión perianal y muco•• genital. Se ha 
observado talllbien hendidura bilateral del labio y del paladar. 

piaqnostico Diferencial. 

El nevus lipomatoso superficial (Hoffaan-Zurhelle) se 
caracteriza por células de contenido adiposo neutro adyacentes en 
los vasos sanguineos, en las capas media e inferior de la piel. 
En el diagnóstico diferencial deben excluirse la incontinencia 
piqmenti y el sindrome de Rothmund-Thoason. 

La ••udartroaia cong•nita ae localiza casi sieapre en 
apariencia en el lado derecho, y en alqunos casos se hereda en 
forma de rasgo autosómico dominante. Raras veces es bilateral. 

s.111ncontinancia Piqaanti (Bindro•• d• Blocb•Bul•ber;er). 

La incontinencia piqmenti básicaaente ea un genodermatosis, 
que comúnmente presenta manifestaciones bucales, y ea probable 
que se tra•aita como un raaqo dominante ligado al sexo. Casi 
todos los casos que se han informado afectan al sexo femenino: se 
piensa qua la enfar111edad es fatal para al hombre. 

Manifestaciones Generales. 

Piel. La enfermedad por lo general ocurre poco despu6s del 
naciemiento y se caracteriza por la aparición de lesiones 
eritematos&s y vesiculosas en el tronco y en las extreaidades que 
con frecuencia desaparecen y poco después vuelven a aparecer. 
Esta tase con frecuencia estA aaociada con una aarcada 
eosinof ilia. Gradual••nte •on ree•plazadaa por leaionea 
queratóticaa, liquenoides, papilares o verruco•as blanca•, que 
duran algunos meses. 
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Bl tercer tipo de le•ionee cutáneas caracter1sticaa en estos 
lactantes •on a.tculaa de color café-grisaaeo, con distribución en 
parchea, raya.das, que ae encuentran en el tronco y las 
extreaidade•, y qu• son posteriores a las ledones queratóticas 
verrucosaa. Esta pigmentación empieza a desaparecer en unos pocos 
años. Es la fuerte piqemntación melan1nica del epitelio, cayendo 
en raciaos de croaatóroros en la dermis superior (incontinencia), 
lo que da a la enfermedad au nombre y se considera la 
caracteristica del s1ndrome. 

Con tracuencia se ven diversos defecto• asociados en la 
incontinencia pigmenti, como calvicie local o generalizada. 

Ojos. Cataratas, atrofia óptica, estrabismo y fibroplasia 
retrolental. 

Sistema nervioso. Problemas en el sistema nervioso central. 

otros hallazgos. Lesiones del sistema esquelético. 

Manifestaciones 2.Bl.tt· Loa cambios bucales en esta 
enfermedad estan limitados a loa órganos dentales, tanto en la 
dentición decidua como en la permanente. Se ha descrito que estos 
cambio• dentales consisten en la erupción retardada del órqano 
dental, coronas bucales en forma de espiga o de cono, órqanos 
dentales cong,nitamente ausentes (hipodoncie u oligodoncia), 
meltoraaciones dentarios y cdapides adicionales. 

Diognottico Diferencial. 

La forma de cono en los órganos dentarios son muy similares a 
loa que se ven en la displasia ectodérmica hereditaria, también 
debe excluirse el sindrome de hipoplaaia dérmica focal (Sindrome 
de Goltz). 

5.12 Lal>io 1 Paladar Bendidoa. 

Las endiduras faciales se presentan en muchos planos de la 
cara como resultado de las fallas o cletectos en el desarrollo o 
maduración de los procesos embriolóqicos. De esta manera podemos 
reconocer las anomalias como hendiduras faciales oblicuas y 
tranaveraas, las cuales se extienden respectivamente desde el 
labio superior o de la ventana nasal hasta el ojo y del anqulo de 
la boca al o1do. Sin embargo, la hendidura facial eás importante 
es el labio hendido mandibular o maxilar. 

se ha confirmado que existen dos entidades distintas y 
&aparadas: l) labio hendido con o ein asociación de paladar 
hendido, y 2) paladar hendido aislado. Sin duda alguna, la 
herencia es uno de loa factores más i111portantes a considerar en 
la etioloq1a de estas malformaciones. No obstante, también son 
importantes los factora• externos. 
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La aayoria de loa autores indican que el patrón hereditario 
es diferente al del paladar hendido aielado. 

La forma m4• co11ün es la hereditaria, •iendo de naturaleza 
poliq•nica (determinada por diferentee qenes que act~an juntos). 

La sequnda forma es monoq,nica o sindromica y está asociada 
con una variedad de anomalia• congénitas. 

Dentro de los factores externos tenues los nutricionales 
coao dietas deficientes o abundante• de vitamina A, dietas 
deficientes en riboflavina, la aplicación de cortisona; todo esto 
cuando la .adre eata gestando. 

La• tensiones fiaiolóq icas, emocionales o traumAticaa pueden 
jugar un papel iaportante en la etioloqia del paladar hendido, 
debido a que la ten~ión induce un aumento de función de la 
corteza •uprarrenal y la secreción de hidrocortisona. 

Otros !actores sugeridos como posibles causas de la aparición 
dal paladar hendido incluyen: 1) suplaento vaacular defectuoso 
hacia el área afectada; 2) alteración aecánica, en la cual el 
tamaño de la lengua puede iapedir la unión de las partes; J) 
aubatanciaa circulantes, como el alcohol y ciertas drogas y 
toxinas: 4) infecciones, y 5) falta de fuerza de desarrollo 
inherente. 

~ ~ Mandibular. 

Ea una alteración auy rara que se presenta en la linea media 
del labio inferior; au desarrollo puede daberae a la falla de 
coapletar la unión hasta el arco mandibular o a la persistencia 
de la ranura central del proceso mandibular. Puede estar afectado 
ünicamantc el labio, en ocasiones tar!bi~n se afecta la mandibula. 

Es la •4• común e importante de la hendiduras faciales. 

Alquna vez ae pensó que el labio hendido coaun ae debia a la 
falla de la porción globular del proceso nasal medio para unirse 
adecuadaaente con loa proceso• naaal lateral y aaxilar. Hace 
poco, se suqirió que eata hendidura no soló se debe a la falta 
real de unión de los procesos, aino a una falla de la penetración 
mesodénoica y a la obliteración de las ranuras ectodénoicas, 
separando eatas masas -•odéraicaa que da hecho constituyen los 
proceaoa faciales. La ausencia o deficiancia de dichas aasaa o, 
su falla al penetrar las ranuraa ectod,noicas origina rompimiento 
del ectodermo, formando la hendidura. Debido a que la penetración 
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aepre•enta entre cualquiera de la• •a•a• par•• aeaod•r•icas 
laterales y la aaaa aesodénica individual cantral, H obio que 
la hendidura •axilar puede ser un detecto unilateral o bilateral, 
pero no de la linea aedia. 

Manif1stocíones Generales. 

Puede presentar un cuadro clinico variado, sec;rún la gravedad 
de la lesión. 

El labio hendido unilateral afecta aólo un lado del labio; el 
bilateral, aal:>os lados. Este ultimo ha dedo lugar téraino "labio 
leporino". La hend.idura inco•pleta ae extiende en una distancia 
variable hacia la ventana de la nariz y a veces también afecta al 
paladar; la hendidura coapleta se localiza dentro de la ventana 
nasal y con mAa frecuencia afecta al paladar. 

Representa una lateración en la fusión noraal de las hojas 
palatinas; ea una falla en la unión, debido a la falta de fuerza, 
a la interferencia de la lengua o a la disparidad en el tamaño de 
las partes afectadas. El paladar blando y la úvula no se tonan 
como resultado de la fusión de laa partea, aino más bien como una 
extensión posterior del proceso palatino: por tanto, una 
hendidura de estas estructuras es b~sicamente una extensión de la 
hendidura del paladar duro. 

5.13 l.i.114roae de Rhqar (Oliqo4onoia y DiagellHia lle•o4araioa 
Pr:L.aria 4•1 Xri•l· 

El sindrome presenta un patrón de herencia autoeóaica 
dominante con penetrancía casi completa y expresividad variable. 

Manifestaciones Genera,les 

Facies. Cierto ndmero de pacientee han presentado raiz nasal 
ancha y aplanada, arcos •upraorbitarios prominentes, y 
prognatiamo relativo debido a desarrollo esca•o del maxilar 
superior o a pérdida de la altura vertical del mismo a causa de 
la oligodoncia. En cerca de un 40\ da los pacientes se observa 
telecanto discreto, con o ein hiperteloriamo ocular. 

Ojos. Exiete hipoplasia del iris, y sinequias anteriores que 
ee extienden desde el iris a la córnea a través de la cAaar11 
anterior. En aáa del 70\ de loa casos, las pupilas en toraa da 
hendidura (discordia) son resultado de la tracción estas 
sinequias. El eabriotoxón posterior (engrosamiento de la linea de 
Sewalbe) es una manifestación constante. Mícrocórneaa, 
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11egalocórneaa, opacidad cornaal,coloboaa del iri•, eacleróticas 
azules, aniridia, glaucoma y e•trabisao son también !recuente&. 

Manif11taciona• .2IA11.1.· El área premaxilar eatá relativa .. nta 
poco desarrollada y es frecuente un nUaero reducido de dientes 
oligodoncia sobre todo de incieivos centrales y laterales. 

Los incisivos y loa sequndos premolarea del maxilar superior 
son los que faltan con ••• frecuencia. Varios autores han 
descrito forma cónica de la corona. 

piagnoatico Diferencial. 

La supresión de la dentición y los dientes con forma de 
corona cónica se observan en otros varios trastornos, como la 
di•plasia ectodérmica hipohidrótica, la displasia 
condroectod•r111ica y la incontinencia piqmenti. 

Haos observado hermanos con anomal ia de Rieqer, retardo 
acentuado del cresimiento, hernia inguinal, hiperaovilidad 
articular, ojos de iaplantación profunda y erupción dentaria 
retardada. 

S.l41in4roaa 4• aotllaW14•!'?IOIUIOD (Poiir¡uilo4arai• con9•nita). 

El aindrome consta de: a) poiquiloder111ia que aparece del 
tercero al sexto mes de la vida, b) cataratas bilaterales qUe 
aparecen del cuarto al séptimo año, y e) hipogonadismo. 

El 11indrome presenta una herencia autosómica recesiva, 
aunque más del 70' de los pacientes han sido mujeres. En vario• 
ca•os ae ha ob•ervado consanguinidad, y el sindroae se ha 
observado en gemelos idénticos. 

Moniftstaciones Generales. 

Facies. Hasta la fecha presente no se dispone de datos 
•uficiente• co11cernientes a la cara. Sin embargo, algunos autores 
han obeervado cabeza voluminosa con abombamiento frontal y puente 
nasal tallbién aicroce!alia. 

Piel y ap•ndice& cutáneos. La pi•l da la• mejilla• y de la• 
orejas, no •• afectada en •l moaento del nacimiento, ae vuelve 
rojiza y t11aa!acta aproxizudaaente hacia el tareero a eexto ••• 
de la vida. Entonce• se afectan la• superficies extensoras de las 
aanos, antebrazos, pierna• y aualoa, y también las nalgas, aunque 
por lo general en aenor grado, afectando•• aá• inten•a•ante la .. 
superficie• expue•taa. Con frecuencia, queda respetado al tronco. 
Pronto ramita la fase in!laaatoria, y deja área• qua aparecen ••r 
combinaciones variada• de piCJlllentación, daepiqmentación, atrofia 
y telangiectasia. La pigmentación macular o reticular, irregular 
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y da color pardo o•curo, aique en general a la aparición de la 
atrofia y da la telangiectaaia. 

Por lo menos un 35' de los pacientes presentan sensibilidad a 
la luz solar, lo que se manifiesta por la producción de ampollas. 
Esta sensibilidad suele ser mAs acentuada en las primeras épocas 
de la vida, 

En algunos pacientes puede faltar casi por completo, o ser un 
tanto e•caaa la fol'11ación de pelo en el cuero cabelludo y en 
pubis y axilas. Con frecuencia faltan también las cejas y 
pestaña•, o est6n muy disainuidas. 

Se puede hallar hiperqueratosis verrugosa, en especial sobre 
las articulaciones, con desarrollo tardio de carcinoma de células 
esca•osas y quera tos is palm.oplantar. Por lo menos en una cuarta 
parte da loa casos se ha señalado tambi•n distrofia unqueal. 

Siateaa endocrino. Alrededor de un 25\ de los pacientes 
parecen tener un trastorno endocrino, con mayor frecuencia 
hipogonadi•mo. Ea común la menstruación escasa, y pocas mujeres 
afectas han tenido hijos. 

Siateaa aaquelético. Máa de la mitad de los pacientes 
pre8entan estatura notable baja, con falanges terminales cortas. 
El enanismo es proporcionado. Los mieabros son, a menudo, 
gr6ciles, delicados, y puede haber intensa acrocianosis. 

Ojos. En el 50 a 75\ de los caaoa ae han descrito cataratas 
subcapeulares anteriores, perinucleores, y estrelladas 
posteriores. Las cataratas son bilaterales, y por lo general 
aparecen entre el cuarto y séptimo años, aunque pueden aparecer 
m6s pronto. Son completas y semiaólidas, y producen p•rdida de la 
visión en sl espacio de pocas semanas. 

Manifestaciones 2.lll.l.a· Se han mencionado m.ocrodoncio, 
malforaacione11 múltiples de las coronas, erupción retardada y 
ectópica y dientes supernumerarios o asuencia congénita de los 
óganos dentales (hipodoncia u oligodoncia). se ha observado 
también úvula bifida. 

pioqnoatico Diferencial, 

Un aindrome algo similar en adultos ha sido denominado 
eindro•• de Werner, cullaa manifestaciones aparecen o partir de 
lo• 20 a JO años de edad. 

En la oateodiaplaaia gerodérmica existe envejecimiento 
prematuro de la pisl, enanismo, diversas anomalias del ojo 
(incluida• microcórnall y opile idlldee cornea l•• con9éni tas) , 
anoulia• óaaaa, y coloración amarillenta de loa organos dental•• 
debida presumiblemente a defecto del esmalta. 

El sindrome de Cockayne consiste en enanismo primordial, 
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defonoidades en flexión, cifods, hiperoateoaia de los hueaos 
craneales, senaibilidad a la luz solar y diversas anomalias 
oculares, tale• como atrofia óptica, degeneración retiniana y 
catarata. El niño aparece pre•aturamente senil, con ojoa 
hundidos, prognatia•o del maxilar y orqanos dentarios cariados. 
El sindrome de Bloom se caracteriza por enanismo, sensibilidad a 
la luz solar, rotura• cro•osóaicaa, tendencia a desarrollar 
leuceaia y herencia recesÍVa autosómica. 

5.15 Bin4roae de Williaaa.(Bin4roae de la cara de Slfo, lindroae 
de le Bipercala .. ia Ideop•tlca-leteniaia aórtica lupravalvuler) 

El sindrome consta de a) aspecto facial caracteristico, b) 
retraso mental, e) déficit de creaimiento, d) anomalias 
cardiovasculares, y d) hipercalcemia infantil. 

Manifestaciones Generales. 

Facies. La• manifestaciones faciales son caracteriaticas, y 
ll8C)an a ser más notables con el transcurso de la edad. Es 
caracteristica la combinación de aplanamiento hemifacial, puente 
naaal hundido, ventana• nasales en anterversión, tabique subnasal 
largo, labios gruesos, distancia intercomisural amplia y boca 
abierta. Las aanifestacionea oculares son ensanchamiento interno 
del reborde de las cejas, hendiduras palpebrales cortas, 
hiperteloriamo ocular, pliegues del epicanto, plenitud 
periorbitaria, estrabismo, y un elevado porcentaje de individuos 
de ojos azules, con aspecto estrellado del iris. Pueden 
observarse raramente opacidades de la córnea, del cristalino o de 
ambos, y ptosis de los p6rpados. En algunos casos, las orejas 
pueden ser proainentea. Con el transcurso de la edad se produce 
proainencia del cartilago tiroides. 

Hipercalcemia. En la mayor parte de los casos no se ha 
documentado hipercalcemia. Cuando existe, suele desaparecer 
durante el B8CJUndo año de la vida. La anamnesis puede revelar una 
historia de insuficiencia de desarrollo, hipotonia, anorexia, 
estreñimiento o lesión renal. 

Anomalias esqueléticas y de loa aiembroa. En muchos casos se 
observa deficiencia discreta a aoderada del creciemiento de 
coaienzo prenatal, con deficiencia más notable del creciemento 
durante el periodo postnatal. 

La fase hipercalc6aica puede aer causa de amplia• 
alteracionea osteoacleróticaa que reaiten con el transcurao del 
tiempo. En algunos casos pueden existir craneoainoatosia 
(secundaria a microcefalia), edad ósea retardada, y aumento de la 
densidad da las mat•fieia,epifi•i• y baae del cráneo. · 

Se han descrito toráx excavado, hallux valgua, clinodictalia 
del meñique, y uñas de implantación profunda e hipoplasicaa. 
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Sbtema nervioso Jl!~' !Q!I~i~ d[c~~~:~! ~~able 
en el di4aetro bifrontal), retardo mental, di•funsión neurológica 
diecreta, y personalidad rara son manifestaciones 
caracteri•ticas. En la infancia se ha señalado que loa pacientes 
son ami•tosos, o palabrerose, o con <<maneras alegres>>. 

Si•teaa cardiova•cular. Co•o manifestaciones cabe citar 
••tenosia aórtica aupravalvular, estenosis aórtica valvular, 
coartación de la aorta, hipopla•ia aórtica, e•tenosia de la 
arteria pulaonar, eateno•ia arteriales periféricas (cardiaca, 
celiaca, •ubclavia, aesenUrica y renal), defecto del tabique 
auricular, detecto del tabique ventricular, retorno venoso 
pulmonar anóaalo, fistula arteriovenosa (pulmón), interrupción 
del cayado aórtico y aplasia de la vena porta. Se han observado, 
con frecuencia, hiperten•ión arterial y soplo cardiaco. No existe 
correlación aparente entre el grado de retardo aental y la 
gravedad de las anormalidades cardiovasculares. 

Otras •anifestaciones. se han descrito pene pequeño, y 
hernias inguinal y umbilical. 

Manifestaciones oral... son caracteristicos lo• labios 
gruesoa, distancia intercomisural amplia y surco aubnasal largo. 
La voz es, a aenudo, ronca. se ha descrito el arco del maxilar 
superior coao demasiado ancho para el arco maxilar inferior. Se 
han descrito hipodoncia, microdoncia, ralees pequeñas y delgadas 
y dens invaginatus. Por parte de algunos autores se han observado 
los segundo• molares del maxilar euperior y los primeros molares 
permanentes del maxilar superior hipoplá•icos y en forma de 
mamelón. También se ha observado micrognacia discreta, ángulo del 
maxilar inferior ensanchado, lesionas osteoscleróticas en la 
lámina dura (sobretodo en la región molar-premolar) , 
calcificación retardada de los dientes, repliegues y 
engro•amientos de la aallbrana de la mucosa bucal, y frenillo• 
labialea eccesorios prominentes. 

Diagnostico pifarencial. 

Se ha descrito una forma discreta de hipercalcemia ideopática 
que no ae asociaba con osteoacleroaia, deficiencia aental o 
ano•alias cardiovasculares. Sin embargo, pueden observarse 
anorexia, vósitos, pérdida de peso, e insuficiencia de 
desarrollo7 

ESTA TESIS NO DEB!' 
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MALFORMACION Y 

AUSENCIA 



COllCLUIIOOI 

1) Para que la célula humana sea normal requiere tener 46 
croaosomas dando la aitad el padre y la •itad la madre. 

2) Los cromosomas sexuales X y Y se aparean XX en la mujer y 
XY en el hoabre. 

3) Cuando la meiosis funciona inadecuadamente produciendo 
cigotos con números anorwalea de croaosomas da por resultado la 
aparición d• defectos hereditario• y/o congénitos. 

4) La.a alteracionea en loa genes se pueden transmitir de 
varias formas siendo las 2 114s importantes la ocacionada por 
herencia autosóaica dominante en la cual el gen afectado se 
hereda por uno de los padree y la herencia autoaóaica recesiva, 
en la cual el gen anormal se hereda por allbos padrea. 

S) El estoaodeo priaitivo que poaterioraente sera la boca se 
formara con el plegamiento del embrión. 

6) Lo• tres priaeros arco• branquiales juegan un importante 
papel en el desarrollo del macizo frontal. 

7) El aaxilar •• foraado por el priaer arco a los 24 dias de 
desarrollo y posteriormente al cartilago de Meckel formara la 
aandibula, la cual terminara de foraarce hasta la déci•a semana. 

8) En el dia 37 da desarrollo se foraara la lámina dentaria 
da oriqen a los dientes. 

9) En la septima semana de desarrollo se fusionan los 
procesos palatinos cuando la lengua se retira de entre ellos, y 
es en este aoaento si no sucede que •• manifieste la anomalia 
conocida coao paladar hendido. 

10) La forma de cono de lo• órganos dentales se da en el 
periodo de campana asto junto con la reducción en al tamaño se 
consideran como aanifestacionea de au•encia dental. 

11) La hipodoncia puede tratarca de una anomalia unica, pero 
ganeralaente esta relacionada con otras (enfermedades y 
sindroaes), asto taabién sucede en la oliqodoncia. 

12) La hipodoncia u oliqodoncia también puede aer debido ~ 
extracciones lo que se conoce como anodoncia falsa o inducida en 
el caso de tratare• de todo• los órganos dentales. 

13) La cronoloqia de ausencias de aayor a menor es la 
siguiente:l.- Terceros Molares. 

2.- Incisivo• central•• Maxilare•. 

3. - Segundos Premolare• Mandibulares, aunque en estos 
dos últimos hay polemicas al respecto. 
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4,- Incisivos Mandibulares loa centrales con mayor 
frecuencia que el lateral aunque por su semejanza 
en ocaciones es dificil •aber cual es el anomalo. 

5. - La hipodoncia en los 6rgano11 dentales deciduos es 
auaamente extraña. 

14) Dentro de la oligodoncia lo• órganos dentales. que faltan 
con aayor frecuencia son los Incisivos Centrales Superiores, 
aeguidoa por loa Pri•eroa Molar•• superiorea e Inferiores y los 
Canino• Interior••· 

15) No todaa las edades son oportunas para la deterainación 
de eataa anomalia•. 

16) La anodoncia es •l grado •As avanzado de la oligodoncia 
debido a que ea la ausencia de todos loa órganos dentario• tanto 
de la priaera coao de la segunda dentición y es sumamente rara. 

17) La herencia es la causa principal tanto de la hipodoncia 
coao de la oligodoncia. 

18) Loa aindromes son loa que tienen el primer lugar dentro de 
laa.anomaliaa relacionedas con la hipodoncia. 

19) La herencia por la cual se trana•iten los aindromes con 
raagoa de hipodoncia u oligodoncia puede ser autoaómica dominante 
o receaiva autosómica. 

20) No hay un porcentaje aignificativo en el cual ae advierta 
una predilección por el sexo, aunque se nota una ligera 
tendencia por el sexo femenino. 
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GLOllUIO 

-ACETABULO.- Cavidad cotiloidea, especialmente la del hueso 
iliaco. 

-ACROCIANOSIS.- Coloración violAcea permanente de las aanos 
y pie•, con dolor ligero, pero ain alteracionea tróficae, debida 
probableaente a trastorno• endocrinos si11pAticos. 

-ALOPECIA. - Calvicie, deficiencia natural o anor.al de 
cabello. 

-AllENCEFALIA.- Falta de cerebro. 

-ANQUILOSIS.- Abolición o liaitación de los movimientos de 
una articulación movible. 

-BRAQUICEFALIA.- Cabeza corta, aplanada en la parte 
poaterior. 

-COLOBOKA DEL IRIS. - Fisura del iris, generalmente en la 
porciOn inferior. 

-CLINODACTILIA. - curvatura o desviación permanente de uno o 
llA• dedos. 

-CONDRODISPLASIA.- Retardo e irregularidad en la formación 
de cartilago. 

-CORECTOPIA.- situación anormal de la pupila. 

-CRIPTORQUIDIA.- Ausencia de uno o ambo• testiculoa del 
eacroto por detención de estos órgano• en el abdomen o en el 
conducto inguinal en su emigración normal. 

-DOLICOCEFALO.- Que tiene el di6metro anteroposterior de la 
cabeza o c6falico relativamente largo. 

-ECTOPIA DEL CRISTALINO.- Anomalia de situación o de posición 
del cristalino. 

-ECTRODACTILIA.- Falta cong6nita total o parcial, de uno o 
m6s dedos. 

-ECZEMA.- Afección inflaaatoria, aguda o crónica de la piel, 
originada por diversa• causas, que ofrece diveraidad de lesiones, 
entre laa cuale• las más conatantea eon:aritema, ede•a, 
veaiculaa, exudación, costras, liquenificación y eacamas. 

-EPISPADIAS.- Deformidad cong6nita en la cual la uretra aá 
abre en el dorso del pene a aayor o .. nor distancia del arco del 
pubis. 
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-ESCAFOCEFALIA.- Detoraidad del cr4neo en quilla, o oaa 
alargado y elevado en Hntido anteroposterior y 
apla•tadotranavaraal•ente. 

-ESTRABISMO. - Desviación de uno de los ojos de su dirección 
noraal, de suerte que los ejes visuales no pueden 
dirigiraa •imult4neamente a un aisao punto. 

-EXOFTALMOS. - Protrusión o proyección anormal del globo del 
ojo. 

-GENU VALGUM.- Piernas en X debido a que las rodillas se 
juntan y lo• pies se •aparan. 

-GIAUCOMA. - Enfaraadad del ojo, asi denoainada por el color 
verdoso que toaa la. pupila, caracterizada por el 
au••nto de la preaión intraocular, dureza del globo 
del ojo, atrofia da la papila óptica y ceguera. 

-HALLUX VALGUS.- Desviación del dedo gordo hacia los demás 
dedoa, a loa que cruza por enci•a o por debajo. 

-HELIX. - Repliegue seaicircular que forma el borde del 
pabellón auricular. 

-HEPI'ADACTILIA.- Siete dedos. 

-HEXADACTILIA.- Seia dedos. 

-HIPERPIREXIA. - BIPBBHUI& Elevación de la temperatura 
corporal. 

-HIPERTELORISMO.- Separación excesiva antre dos partes u 
órganos. 

-HIPOHIDROSIS.- Sudoración escasa. 

-HIPOSPADIAS.- Abertura congénita anormal de la uretra en la 
cara inferior del pana. 

-HIPOTRICOSIS.- Falta total o parcial de pelo o cabello. 

-MEGALOCORNEA.- Córnea prominente o de gran tamaño. 

-MISTAGMUS. - Eapaamo clónico de los muaculos motores del 
globo ocular, que produce aoviaentos involuntarios de éste en 
vario• sentido•: horizontal, vertical, 
o•cilatorio o •ixto. 

-PAQUIONIQUIA.- Enqro•aaiento de la• uñas. 

-POIQUILODERMIA.- Dermatosis caracterizada, tras una fase de 
accidentes que sea•j an una infección ligera (mialgias, 
artralqias, adema facial) por la 
aparición de un eritema telangectásico generalizado que forma 
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una red de ullas 
en el centro d• las cual•• ae 
la piel. 

-Pl'OSIS.- Caida o prolapso de un órgano o parte. 

-PROPTOSIS OCUIAR.- Exoftalaia. 

-QUEILOPLASTIA.- Cirugia plaatica de loa labio•. 

capilar­
a t ro f ia 

-SINDACTILIA.- Adherencia cong4nita o accidental da do• o .... 
dedos entre si. 

-SINOSTOSIS CRA!IEAL.- Unión de hueeoa adyacente• por medio de 
.. t•ria óHa. 

-TRIGONOCEFALIA. - Dolicoc4falo con cabeu triangular de 
v4rtice anterior por •inoatoaia preaatura del frontal. 
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