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El desarrollo normal y anormal del complejo bucofacial as{ como
sus enfermedades estan influenciadas por factores genéticos;: se
ha comprobado que muchas anomalias del hombre guardan relacién
con anomalias cromosémicas. Esto se manifiesta desde defectos
dentales heredados de gravedad y de tipo diverso, hasta
manifestaciones en cabeza y cuello de enferamedades geneticas
generalizadas.

El papel que desempefian dichos factoras genéticos en cuanto a el
tamafio, forma Yy variacién de las estructuras bucales, es
importante debido a la constancia con que nos encontraremcs ante
enfermos con tales incapacidades, sobre todo en la nifiez.

Las malformaciones pueden clasificarse en cuatro grupos:

1.~ Las relacionadas con aberraciones cromosémicas.

2.- Las que se originan de mutacicnes de genes.

3.~ Las que no son genéticas y resultan de factores asmbientales
teratoloégicos.

4.- Un grupo resultante de combinacién de influencias genéticas y
ambientales.

Las malformaciones congénitas pueden ser esporadicas Q
familiares, triviales o mortales o como hallazgos importantes
para otras anomalias o defectos aislados.

Las anomalias de cabeza y cuello se originan principalmente
durante los cambios anatémicos de 1los surcos braquiales.

La formacién de la cara y de las cavidades bucal y nasal implican
movimientos complicados y fusién de diferentes capas germinativas
y abultamientos 6 procesos. Cuando el curso del desarrollo no se
sigue fielmente debido a influencias hereditarias o ambientales
dardn como resultado en el proceso foarmativo a las anomalias.

La sordera congénita puede ser resultado del desarrollo anorsal
del laberinto 6seo o de el laberinto membrancso o de ambos, lo
nismo que de anomalias de los huecesillos. La herencia recesiva
es la causa maAs comin de la sordera congénita, perc el virus de
la rubeédla que afecta a las mujeres embarazadas es un factor
ambiental de primer orden, originandoc una audicién defectuosa.
Existen muchas anomalias mencres del pabellon auricular. Los
pabellones auriculares mal formados de posicién baja guardan
relacién a menudo de anomalias cromosédmicas.



Las malformaciones de créneo oscilan entre defectos de primer
orden, incompatibles con la vida y 1los de tipo menor e
insignificantes. En caso de grandes defectos hay a menudo cambios
en la forma y estructura de el créneo.

Las malformaciones del sistema nervioso central son comunes vy
pueden incluir a los tejidos suprayacentes como a €l hueso; la
sayoria de ellas son producidas por coambinaciones de factores
genéticos y ambientales, Las malformaciones graves originan a
menudo incapacidad funcional. El retrasc mental puede ser
provocado por anomalias cromoséomicas que se originan durante la
gametogénesis ¢ de transtornos eetabdlicos, infecciones maternas
y fetples & de radiacién durante la vida prenatal.

Las malformaciones congénitas comunes de 1los dientes son
formacién defectuosa del esmalte y dentina, anomalias de la forma
y variaciones de numero y posicioén.

En la actualidad, los defectos transmisibles y su prevencién son
preocupacién de todo profecional dedicado al estudio y cuidado de
la salud .

Bs importante destacar que las malformaciones por lo regular son
mGltiples aunque puede ocurrir como anomalia unica, pero tambien
tener cujdado y conocimiento del padecimiento para evitarnos
algun problema, puesto que la asociacién de multiples anomalias
puede representar un sindrome o ser la simple asociacién
coincidental de varios defectos independientes.

Sabemos que los procesos biolégicos que controlan la constancia y
las variaciones producidas por los cambios repentinos de
caracteres generales en los individuos, son el tema de estudio de
la clencia de la Genetica.

A nivel preventivo el cirujano dentista cuenta con elementos que
manejados debidamente en personas en desarrollo les puede evitar
problemas a la persona misma o a sus descendientes. El uso
inadecuado de los rayos X, pasando por un gran numero de drogas;
son suchos elementos potencialmente teratégenos de uso diario en
el consultorio dental.

Particularmente la alta frecuencia de defectos dentales en el
desarrollo y desviaciones de la morfologia craneofacial, hacen
que el tratamiento bucal de estas personas sea un poco complicado
hasta cierto punto dificil y sera tema central de este trabajo.
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ARCOS BRAGUIALES Y BOCA PRIMITIVA

En un principio el eastomodeo se halla delimitado por arriva, por
la cresta neural, y caudalmente por la placa cardiaca en
desarrollo, se halla separado del intestino anterior por 1la
mewbrana bucofaringea {(fig 1), la que rapidamente se rompe, de
modo tal que el estomodeo se comunica con el intestino anterior.
Lateralmente se halla limitado por el primer par de los arcos
braquiales o faringeos.

Los arcos braquiales se forman en la pared faringea debido a la
proliferacitn del mesodermo de la placa lateral de esta region,
reforzado por las células de la créasta neural.

Se forman seis engrosamientos cilindricos, siendo el quinto una
estructura transitoria en los seres humanos, que se expande desde
la pared lateral de la faringe, pasa por debajo del piso de ella
y se aproxima a sus contrapartidas anatémicas que se expanden
deade el lado opuesto. Al hacer esto los' arcos separan
progresivamente al estomodeo primitivo del corazon en desarrollo.
Los rcos se ven claramente como abultamientos en las caras
laterales del embrién y se hallan separadas por fuera por
pequefias endiduras llamadas surcos braquiales.

Dal lado interno de la pared faringea se hallan pequeflas
depresiones llamadas bolsas faringeas, las cuales separan cada
uno de los arcos braquiales por dentro.

: “\‘ Placa neurs!

1
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Corte sagital de un eabrién h
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Le mbrana bucofaringea,

separa a el estomodeo del Membrana bucoforingea
intestino anterior.



DESTINO DE LOS SURCOS Y LAS BOLSAS BRAGUIALKS

El primer surco y la primera bolss se hallan implicados en 1a
formacién del conducto auditivo externo, 1la membrana timpanica,
el antro del timpano, el antro mastoide y la trompa de Eustaquio
o conducto faringeotimpéanico.

Los surcos segundo, tercero y cuarto se obliteran normalaente,
debido al sobrecrecimiento del segunde arco, pero a veces
persisten en forma de un seno cervical que puede © no abrirse en
un costado del cuello,.

La segunda bolsa también Be oblitera en gran amedida por el
degarrollo de la amigdala palatina; una parte persiste a nivel de
la fosa amigdalina.

La tercera bolsa se expande dorsal y ventralmente en dos
compartimientos ¥ Bu conexién con la faringe se ocluye.
El componente dorsal origina la glAndula parotidea inferior,
mientras que el componente ventral, con su contrapartida
anatémica del lado opuesto forma el timo.

.a cuarta bolsa tambien se expande en componentes ventral y
dorsal. El1 componente dorsal origina la glandula paratiroides
superior y la porcidédn ventral origina el cuerpo ultimobrangquial,
que a su vez origina las células parafoliculares de la glandula
tiroides (fig 2).

La quinta bolsa es rudimentaria en los seres humanos, de tal
forma que desaparecen o se incorporan a la cuarta bolsa.

ANATOMIA DE UN ARCO BRAQUIAL

Cada arco braguial posee una estructura similar. Su cara interna
se halla cubierta por endodermo, en el caso del primer arco es
ectodermo.

Su parte central estiA compuesta por mesénquima derivado de la
cresta neural y del mesodermo., El mesénquima de la cresta neural,
liamado ectomesénquinma, se condensa y forma una barra de
cartilago, el cartilago del arco.

El cartilago del primer arco se llama de Meckel, el del segundo
de Reichert, nombre de los anatomistas que los deacribieron por
primera vez.

Los cartilagos de los otros arcos no tienen nombre propio.



Meato o conducio
ouditivo

fosa tonsilar
(segunda bolsa)

Seno cervical primitive
(surcas segundo,
Yercero y cuarte}.

Paratiroides superior
{cuarta bolua)

Paratiroides inferior
(tercera bolsa)

Timo (tercera bolsa)

Células C
de 1a tiroldes
{cuarta bolsa)

Fig 2. Papel de los surcos braquiales y de las bolsas faringeas
en el desarrcllo; A la izquierda hay un corte horizontal
asquematico a travéz de los arcos braquiales de un embrién de

cinco semanas. A la derecha, los derivados de las bolsas segin se
los muestra.



Parte del mesénquima que rodea esta barra cartilaginosas se
diferencia en musculo estriado. Cada arco contiene una arteria y
un nervio,

El nervio consta de dos componentes: uno motor, que inerva los
musculos del arco y otro sensitivo.
E} nervio sensitivo se divide en dos ramas: una rama

postremaética, que inerva el epitelioc que cubre la mitad anterior
dal arco, Yy una rama pretremAtica que se dirige hacia adelsnte
para 1inervar el epitelioc que cubre la mitad posterior del arco
precedente (fig 3).

El nervio del primer arco es el quinto par craneal ¢ nervio
trigémino; el del segundo arco es el séptimo par craneal o
facial, y el del tercer arco es el noveno par craneal o
glosofaringeo. —

Eminencia }A
hipobranquio! ! .
IAN

Fig. 2
El recuadro muestra la

estructura basica de un Endodermo
arco faringeo que
consta de cartilago, . o

nervio, vasc sanguineo y
misculo.




PUSION DE LOS PROCESOS BRAGUIALES

Los arcos braquiales primero, segundo y tercero Jjuegan un
importante papel en el desarrollo de la cara, la boca y la
lengus. El estomodeo primitivo estd al principio rodeado: arriva
por 1la placa neural, abajo por el corazétn en desarrollo y
lateralmente por el primer arco braquial,

Por el crecimiento de los arcos en sentido medioventral, la placa
cardisca ae desplaza, el estomeodec y el piso de la boca estan
ahors foraado por el epitelio que cubre los arcos faringeos
primero, segundo y tercero. A los 24 dias el primer arco faringeo
da origen a otro proceso: al proceso maxilar, de manera tal que
el estomodec se halla ahora limitade cranealmente por la
prominencia frontal que en rapids expansién cubre el cerebro
anterior, lateralmente por el recién formado proceso maxilar vy
ventralmente por el primer arco braquial, que ahora se llama
proceso mandibular. :

Clasicamente, 1la formacién de la cara se describe en términos de
la formscion vy fusién de una merle de procesos. En la mayoria de
los casos estos procesos son abultamientos del mesénquima que
hacen aparecer surcos entre procesos aparentes, de modo que la
fusion ostencible de los procesos implica en realidad la
eliminacion de un surco (fig 4 ).

Solo en la unién de los prcesos palatinos, existe una real fusiédn
tftig 5 ).

Habieéndose sntendido esta distinclén,se usarsé el termino
convencional da proceso, mas que el término mas exacto de
abultamiento, psara describir el desarrollo ulterior de la cara y
de la2 cavidad oral.

FORMACION DE LA CARA

A lox 28 dias, me desarrollan engrosamientos localizados dentro
del ectodermo de la prominencla frontal, por encima de 1la
aberturas del estomodeo. Estos engrosamientos son las Placedas
Nasales, Ls rapida proliferacién del mesénquima subyacente
alrededor de la placoda produce un borde en forma de herradura
que convierte a la placoda en fositas nasal. El brazo lateral de
la herradura, llamado proceso nasal lateral, origina las alas de
la nariz.
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Fig 4.

Fusién aparente de lo procesos

' faclales por la eliminacién de un
surco entre ellos.

Fig S.

Fusién verdadera de los procesos tal
como la que ocurre con 10s procesos
palatinos.

Esta fusién implica la ruptura del
epitelio superficial.
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Rl brazo medial de la herradura, llamado proceso nasal medio,
origina 1la parte media de la nariz, la parte media del 1labio
superior, la porcién anterior del maxilar y el paladar primario.
Los dos procesos nasales en conjunto se denominan a vaces como
proceso frontonasal.

Los procesos maxilares crecen medialmente y se aproximan tanto a
los procesos nasales medios como a los laterales, pero permanecen
separados de ellos mediante surcos distinguibles. El crecimiento
medial del proceso maxilar empula al proceso nasal medio hacia la
linea media, donde se fusiona con su contraparte anatémica 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 la fusién de los dos procesos
mandibulares. La fusién de los procesos nasales medios originan
la formacién de parte del maxilar que lleva a 1los dientes
incisivos y el paladar primario, al igual que una parte del
lablo.

Hay un tipo de fusién inusual entre el proceso maxilar y el
proceso nasal lateral, como ocurre con la mayoria de los otros
procesos asociados con el desarrollo facial, los procesos maxilar
y nasal lateral se hallan separados por un surco profundo.

Rl epitelio del pimo de este surco forma un centro sélido que se
separa de la superficie y oportunamente se canaliza para formar
el conducto nasolacrimal.

Una vez que el conducto se ha separado, los dos procesos se unen
por un tejido mesenquimatico.

La cara se desarrolla entre los 24 y 38 dias del desarrollo, en
este momento parte del epitelio que cubre los procesos faclales,
ae puede distinguir como odontogénica o formadora de dientes.
Sobre el borde inferior del proceso maxilar y el borde superior
del arco pandibular donde se forma el margen del estomodeo, el
epitelic comienza a proliferar y a formar un engrosamiento
epitelial.

Esta zona aengrosada de epitelio es el epitelio odontogénico.
También un engrosamiento epitelial odontogénico se desarrolla en
el lado lateral del proceso nasal medio; pero no es hasta el dia
37 de desarrollo, cuando se unen los procesos, donde se observa
una placa unica de epitelio engrosado: la banda epitelial
primaria.



De esta manera, la banda epitelial primaria llamada lamina
dentaria o listén dentario, es una placa continua y arciforme de
epitelioc odontogénico que se forma en el maxilar superior a
partir de cuatro zonas separadas de proliferacién epitelial,
estando las dos centrales asociadas con el proceso nasal medio.
Dos =zonas, una en cada proceso mandibular, forman la banda
epitelial primaria de la mandibula.

FORMACION DEL PALADAR

La formacién del paladar primario a partir del proceso
frontonasal ya ha sido descrita. La formacion del paladar
secundario se verifica entre la séptima y octava semanas del
desarrollo embrionario y resulta de la fusién de las léaminas
formadas por cada proceso maxilar., Estas laminas denominadas
procesos palatinos, se dirigen primero hacia abajo a cada lado de
la lengua.

Después de la séptima semana del desarrollo la lengua se retira
de entre los procesos, que ahora suben y se fusionan entre si por
encima de la lengua y con el paladar primario.

El cierre del paladar secundario implica una fuerza intrinseca
existente entre los procesos palatinos, cuya naturaleza atun no ha
sido adecuadamente determinada. El alto contenido de
mucopolisacaridos Acidos, que atraen agua y hacen que los
procesos esten turgidos, es uno de los mecanismos que se han
sugerido, como asi tambien 1la presencia de fibroblaatos
contractiles en los procesos palatinos.

otro factor en el cierre del paladar secundario as el
desplazamiento de la lengua desde su ublcaclén entre los procesos
palatinos debido al patron de crecimiento de la cabeza.

En el embrién de siete a ocho semanas, la lengua y la mandibula
son pequefias en relacién del complejo facial muperior y el 1labio
inferior se ubica por detras del superior. La cara se pliega
hacia la region toracica en desarrollo y la lengua ocupa una
posicién elevada entre los procesos palatinos.

En la novena semana, el complejo facial superior se ha elevado y
separado del torax permitiendoc que la lengua y el wmaxilar
inferior crezcan hacia adelante, de manera tal que el labio
inferior se ubica por delante del superior y la lengua sme situa
por debajo de los procesos palatinos.
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FORMACION DE LA LENGUA

La lengua comienza a desarrollarse aproximadamente en la cuarta
semana. Los arcos faringeos se unen en la linea media por debajo
de la boca primitiva.

Proliferaciones 1locales del mesénquima originan en el pisc de 1la
boca una serie de protuberancias (fig 6). Primero aparece el
tuberculo impar o medio, una protuberancia que emerge en la linea
media y exactamente por detras del procesco mandibular, estando
flanqueado por otras dos prominencias, las protuberancias
linguales.

Rapidamente las protuberancias linguales laterales se agrandan y
se unen entre sl con el tuberculo medio impar para formar una
gran masa, apartir de la cual se forma una membrana mucosa de los
dos tercios anteriores de la lengua,.

La raiz de la lengua se forma a partir de la eminencia
hipobranquial, una gran prominencia central desarrollada a partir
de mesodermo de los arcos braquiales segundo, tercero y cuarto.

El endodermo del tercer arco crece mAs rapidamente y sobrepasa al
crecimiento del segundo arco, el cual es por lo tanto excluido de
ser englobado por otra estructura.

La eminencia hipobranquial origina la mucosa que cubre la raiz, o
tercio posterior de la lengua.

Ls 1lengua se separa del piso de la boca mediante un crecimiento
hacia abajo del ectodermo, alrededor de su periferia, el cual
degenera despueés para formar el surco lingual y dar movilidad a
la lengua.

Este inusual desarrollo de la lengua explica su inervacién.

Como la mucosa de los dos tercios anteriores de la lengua derivan
del primer arco que esta inervado por el quinto par craneal,
mientras que la mucosa del tercio posterior de la lengua, deriva
del tercer arco que esta inervada por el noveno par craneal.

Los musculos de la lengua poseen diferente origen: ellos proceden
de las smomitas occipitales, las cuales han migrado hacia adelante
dentro del Area de la lengua llevando con ella su inervacion: el
nervio hipogloso.
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Protuberancios linguales

Tubérculo medio impar

Fig. 6

Desarrollo de la lengua. En A el piso de el estomodeo visto desde
arriba estd formado por los arcos braquiales. Aparecen tres
abultamientos, el tubérculo impar y las dos protuberancial
linguales , en el ectomesénquima del primer arco por debajo del
epitelio. B  muestra el creciente abultamiento de las
protuberancias 1linguales que, Jjunto con el tubérculo impar
formara los dos terclos anteriores de la lengua. C muestra la
disposicién final de la lengua y las contribuciones relativas de
los arcos primero y tercero.



15

DESARROLLO DEL CRANEKO

81 craneo puede dividirse en tres componentes:
1.~ Boveda craneana.
2.- PBase del craneo.
3.- Cara.

Bsta configuracion puede verse aproximadamente a las doce semanas
en el feto humane, cuando s6lo se ven aquelloa huesos del craAneo
que se forma a partir de cartilago.

La base craneal cartilaginosa est& representada por los
cartilagos basales y orbitales, los cuales antes rodearon los
organos de los sentidos y por los huesos petroso y occipital del
neurocradneo original. El hueso petroso ha incorporado la capsula
dtica. Lam unicas partes del vicerocraneo que contribuyen a el
crsnec son las partes terminales de los cartilagos del primero vy
segundo arco, que se convierten en los huesillos del odido.
Rata base cartilagincsa sufre una osificacién endocondral.

21 hueso membranoso, formado directamente en el mesénquima sin
precursor cartilaginoso, forma la bdveda craneal y la cara.
Algunos de estos huesos membranosos pueden desarrollar cartilagos
sacundarios para dar un crecimiento rapido.

DESARROLLO DK LA MANDIBULA

£1 cartilago del primer arco 6 cartilago de Meckel, forma el
maxilar inferior en los vertebrados. En el hombre existe una
pequefia relacién de posicion con respecto de la mandibula,
contribuyendo en gran parte con el desarrollo de esta.

A la sexta semana este cartilago se extiende como una barra
s4lida de cartilago hialino, rodeado de una capsula fibrocelular,
a partir de 1la regién de la oreja en desarrollo o placoda
ayditiva, hasta la linea media de los procesos mandibulares, que
se hallan unidos.

Los cartilagos de cada lsdo no se fusionan en la linea amedia,
sinc que se hallan separados por una delgada banda de mesénquima.
La rams mandibular del nervio trigémino, el nervio del primer
arco, tiene una estrecha relacion con el cartilago de Meckel,
comenzandc a los dos tercios de su largo.



En este punto el nervio maxilar inferisr se bifurca en las ramaa
alveolar inferior y lingual, las cuales corren respectivamente a
lo largo de las caras interna y externa del cartilago.

El nervio alveolar inferior se divide mAs anteriormente en las
ramas incisiva y mentoniana. En la cara lateral del cartilago de
Meckel, durante la sexta semana de desarrollo embrionario hay una
condensacién de mesénquima en el angulc formado por la divisioén
del nervio alveolar inferior y sus ramas incisivas y mentoniana.
En la septima semana comienza la osificacilé intramembranocsa, en
esta condensacién se esta formando la mandibula (fig 7).

Desde el centro de osificacién, la formacién de hueso se extiende
rapidamente hacia adelante, dirigiéndose hacia la linea media vy
hacia atras, hacia el punto en el cual el nervio mandibular se
divide en sus ramas alveolar inferior y lingual.

Esta neoformacidén ésea aparece en la 2zona anterior a lo largo de
la cara lateral del cartilago de Meckel, formando un canal
compuesto por una lamina interna y otra externa que se unen por
debajo del nervio incisivo.

Cartllago de Meckel

Narvio alveclar

Sitlo Inicial
de osteogénesis

Fig. 7

sitio de osteocgénesis
inicial relacionado con
la formacién de la
mandibula.

El canal éseo se extiende hacia la linea media, donde se coloca
una estrecha aproximacién con un canal similar formado an el
proceso mandibular opuesto.

Estos dos centros distintos de osificacién se mantienen separados
entre si a nivel de la sinfisis mandibular hasta poco despues del
nacimiento.
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El canal se convierte pronto en un conducto a medida que se forma
hueso sobre el nervio uniendo las tablas externa e interna.

En forma similar, una extensién posterior de osificacién a 1o
largo del borde lateral del cartilago de Meckel forman una
depresién y que posteriormente se convierte en conducto que
contiene al nervio alveolar inferior.

| 1341 osificacion posterior avanza dentro del mesénquima
condensando hasta el punto en el que el nervio mandibular se
bifurca en los nervios mandibular y lingual.

Apartir de este canal 6seo, extendiéndose desde la divisién del
nervio mandibular hacia la linea media, se desarrollan las tablas
6seas. alveolares externa e interna, en relacién con los gérmenes
dentarios en formacioén, de modo que los gérmenes vienen a ocupar
una deprasion secundaria del hueso.

Esta depresién sufre una segmentacion y asi los gérmenes
dentarios 1llegan a ocupar conpartimientos individuales, los
cuales se cierran al ser rodeados totalmente por el crecimientc
del hueso sobre el gérmen dentario; de esta manera el cuerpo de
la mandibula se forma escenclalmente.

La rama ascendente de la mandibula se desarrolla por el rapido
avance posterior de la osificacién dentro del mesénquima del
primer arco, en direccién divergente al cartilago de Meckel
(fig 8).

Easte punto de divergencia esta marcado por la lingula (espina de
Spix) en la mandibula del adulto, punto en el cual el nervio
dentario inferior penetra en el cuerpo de la mandibula.

Asi a las diez semanas, 1la mandibula rudimentaria est4 formada
cospletamente por osificacién intramembrancsa y sin participacién
directa del cartilago de Meckel.

Desde @] punto en que el nervio mandibular se divide en ramas
alveoclar y lingual hacia la linea media, el cartilago de Meckel
se reabsorbe perc su capsula fibrocelular persiste como el
ligamento esfenomandibular.

£1 creacimiento ulterior de la mandibula hasta el nacimiento se ve
fuertenmente influido por 1la aparicién de tres cartilagos
secundarios y el desarrollc de inserciones musculares.

Los cartilagos son: el condilar que es el mas importante, el
coronoides y el sinfisial.

Estos cartilagos llamados cartilagos secundarios para
distinguirlos del primario de Meckel, presentan una estructura
histolégica diferente de la del cartilago primario, ya que poseen

. células mas grandes y menor matriz intercelular.
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Fig 8.

Osificacion mandibular

desde el cartilage de

Meckel a nivel de la
lingula.

Cartllago de Mecke!

Proceso estiloides

El paricondrio
t8 convierte en

ol ligamento
esfenomandibular

El cartilago condilar aparece durante la duodécima semana del
desarrollo y forma rapidamente una masa cénica en forma de
zanahéria que ocupa la mayor parte de la rama ascendente en
desarrollo.

Esta masa de cartilago se transforma rapidamente en hueso
mediante un proceso de osificacidén endocondral, de manera que en
la vigésima semana s¢lo queda una delgada lamina de cartilago en
la cabeza cqndilar.

Este remanente persiste hasta la segunda decada de la vida, del
mismo modo que el cartilago epifisario.

El cartilago coronoides aparece a 1los cuatro neses del
desarrollo, sobrepasande el borde anterior y la parte superior
del proceso coronoides.

Es un cartilago de crecimiento relativamente transitorio vy
desaparece antes del nacimiento.

Los dos cartilagos sinfisiales aparecen en el tejido conectivo
entre los dos extremos del cartilago de Meckel, pero son
completamente independientes de &1, se obliteran durante el
primer afio de vida.
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La mandibula es entonces un hueso membranoso, desarrollado en
relacion con el nervio del primer arco completamente
independiente del cartilago de Meckel.

Posee elementos nerviosos, alveolares y musculares, y su
cracimiento es ayudade por el desarrollo de los cartilages
secundarios y en el momento del nacimiento la mandibula se
reconoce comc tal.

DESARROLLO DEL MAXILAR

El maxilar superior tambien se desarrolla a partir de un centro
de osificacién en el mesénquima del primer arco, sin embargo,
contrastando con la mandibula el centro se halla dentro del
proceso maxilar.

No hay cartilage del arco primario en el proceso maxilar; pero se
halla estrechamente asociado c¢on el cartilago de 1la céApsula
nasal.

El centro de osificacién aparece en el mesénquima que ocupa el
Angulo entre el nervio infraorbitario y su rama dental
anterosuperior. Desde este centro 1la formacién del hueso se
extiende hacia atras por debajJo de la érbita hacia el cigoma en
desarrollo y hacia adelante, hacia la futura regidén incisiva.

La osifica:ién tamblen se extiende hacla arriba desde esta
extenaidén anterior para formar el proceso frontal.

Como resultado de este patrén de oposicién 6sea, se forma un
canal ¢seo para el nervio infraorbitario. Desde este canal el
huesc se extiende hacia abajo y forma la placa alveolar lateral
de los gérmenes dentarios del maxilar superior. La osificacioén
tambien avanza dentro del proceso palatino para formar el paladar
duro.

La tabla alveolar interna se desarrolla a partir de la unién del
proceso palatino y el cuerpo principal del maxilar superior en
formacion.

Esta tabla Jjunto con la tabla externa opuesta, forma un canal
6seo alrededor de los gérmenes dentarios del maxilar, los cuales
oportunamente se rodean de hueso quedando ubicados en criptas,
del mismo modo como se describld en el caso de la mandibula.
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Tambien un cartilago contribuye al desarrollo del maxilar
superior; El cartilago cigomitico o malar, aparece en el proceso
cigomadtico en desarrollo y durante un tiempo contrubuye al
desarrollo del maxilar superior.

En el momento del nacimiento el proceso frontal del maxilar
superior se halla blen marcado, pero el cuerpo del hueso consiste
de un poco miAs que el proceso alveolar que contiene los gérmenes
dentarios y los procesos cigomAticos y palatinos, pequeRos pero
distinguibles.

El cuerpo del maxilar es relativamente pequefio por que el seno
maxilar no se ha desarrollado.

Este seno comienza su desarrollo durante la 16% semana, como un
surco profundo sobre 1la cara nasal del maxilar superior en
desarrollo. En el momento del nacimiento es aun una estructura
rudimentaria de tamafio pequefio.

CARACTERISTICAS COMUNES EN EL DESARROLLO DE LOS MAXILARES

Ambos comienzan su desarrolic a partir de un 'solo centro de
osificacién membranosa relacionado con un nervio y un cartilago
primario, ambos forman un conducto nervioso relacionado con el
nervio y ambos desarrollan un elemento alveolar relacionado a los
dientes en desarrollo, y por ultimo ambos desarrollan cartilagos
secundarios que les ayudan a crecer.

DESARROLLO DE LA ARTICULACION TEMPOROMANDIBULAR

La articulacién temporomandibular es una articulacién entre dos
huesos, que se halla formada inicialmente apartir de centros de
osificacién membranosa, antes de que se forme el cartilago
condilar hay una amplia banda de mesénquima indiferenciado entre
la rama ascendente de la mandibula en desarrollo y el huesc
temporal también en desarrollo.

Con 1la formacidn de cartilago condilar, esta banda se reduce
rapidamente en ancho y se convierte en una la&mina mesenquimatosa
densa.
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Il meséngquima inmediatamente adyacente a la lamina se rompe para
formar la cavidad articular y la lamina se convierte en el disco
articular.

Se forms en la 122 semana del desarrollo en el embridén de S7mm de
distacia Cefalo-Caudal, [ C.C.).

El desarrollo de la cavidad de la articulacién se completa en el
estadio de 65 a 75 mm, distacia cefalo-~caudal.

La contraccién =muscular puede ser necesaria para la cavitacién
articular, puesto que la inmovilizacién temprana de otras
articulaciones da por resultado una falla de formacién de la
cavidad articular.



TRANSTORNOS
DEL
DESARROLLO
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TRANSTORNOS DRL DRSARROLLO DR LAS
ESTRUCTURAS BUCALERS Y PARABUCALES

Alguncs de los wmuchos transtornos del desarrolle y del
crecimiento que afectan las estructuras bucales y parsbucales se
desarrollan "in utero™, es decir; se presentan desde el
nacimiento y persisten dursnte toda la vida, otros pueden no
manifestarse por suchos alios.

R1 reconocimiento de algunas anomalias siguen los patrénes de la
herancis, sin esbargo debe tenarse cuidado para distinguir los
transtorpes hereditarios de los congénitos,

La enfermedad congénita es aguella que estA presente desde el
nacimiento, pero que no es hereditaria necesariamente, o sea que
se transmite a través de los gehes. Por el contrario, nmuchas
altearacicnes hereditarias se aanifiestan en el nucinianco y otras
aparacen después,

Les explicacisén sobre la tendencia hereditaria a ciertos aspectos
o caracteristicas se basan en laws excelentes observaciones de
Gregoric Mendel, quien establecid las leves de la herencia; de su
trabajo surgid la ciencia de la genética.

Uno de los descubrimientos mas importantes realizados por Mendel
fue el principio de 1la dominancia, el cual se basd en
axperimentos que muestran que si los dos miembros de un par dado
de 4individuos con genes alelos que presentan carateriaticas
contrastantes se relacionan, existe una diferencia definida en
estos caracteres pars expresarse en la descendencia, De esta
nanera sclo se manifiests uno de los caracteras.

Sin enmbargo es muy importante que el carater que no dominé se
manifieate an generaciones subsecuentes.

Se aplican los tersinos “dominante” y “recesivo'" a los aspectos
que sapsrecen y no spsrecen en la primera generacién filisl
después de realizedo el cruce.

La nsubsecuente separacién y reapariciédn de los caracteres en la
descandencia de las personas ‘“hibridas” se conoce cono el
principio de la segregacién de carascteres y son un aspacto de la
herencia.

Eatd bien establecido que muchas caracteristicas de una parsona
estdn representadas en los genes de los gametos o© células
reproductoras.



Al compararse s0lo dos caracteristicas las posibilidades de
coordinarse son relativamente limitadas, pero cuando el numerc de
caracteristicas aumenta es obvio que las posibilidades de
combinaciénes son infinitamente mAs complejas.

Otro principio importante de la herencia, descublerto por T.H.
Morgan, es la asociacién de factores, lo cual ofrece explicacién
de 1lo que se observd primeramente con respecto & que dos o més
caracteres pueden permanecer ligados de una generacién a otra.
Una variacién de este principio fue el descubrimiento de 1ls
asociacién con el sexo o de clertos caracteres con los factores
que determinan el sexo. Por ejemplo, un hombre puede transmitir
un rasgo ligado al sexo a sus nietos a través de sus hijas, pero
no a través de sus hijos.

Dicha transmicion depende de los cromosomas sexuales de un
individuo.

Muchas de las alteraciones en el desarrollo y crecimianto da las
estructuras bucales y parabucales, asi como otras enferemedades
tienen un fondo hereditario definido.

Otras enfermedades en las cuales la herencia es sugerente, pero
no concluyente, se dice que presentan "tendencias familiares".

La odontologia ayuda mucho a determinar los verdaderos factores
etiolégicos presentes en varias alteraciones del desarrollio y del
crecimlento de los dientes, huesos y diversos tejidos blandos.
Witkop, Steward y Prescott han descrito valioscs textos acerca
del papel de 1la genética en la odontologia en los cuales se
necesitan hacer examenes mas profundos al respecto.

Witkop subrayd que en algunas enfermedades bucales los factores
hereditarios pueden ser decisivos o s86lo contribuir a la
aparicién de una enfermedad especifica.

Se observa con facilidad que el crecimiento posnatal maximo del
crénec ocurre durante los primeros afios, que al créneo masculino
tiende a ser mayor que el femenino y que la desviacién esténdar
del valor medio no es superior a 1.6 cm. en cualquier edad.

La circunferencia adulta se alcanza casi por completo & 1los 10
afios “de edad aproximadamente; despues su crecimiento e
insignificante, 1las proporciones adultas aparecen de los 16 a 18
aflos de edad. Es necesario tener en cuenta el tamafio total del
individuo al estimar las significacién de cualquier desviacién de
lo normal.



25

Los huesos de la boveda del créneo aumentan de espesor durante
toda la vida.

A lom 2 afics de edad se puede observar en la radiografia una
tabla interna y externa. Entre estas dos capas estA el diploe
reticulado atravezado por conductos vasculares, El diploe aumenta
de tamafioc a expensas de la capacidad craneal en caso de 1la
hipogénesis de 1los hemisferios cerebrales o como un aspecto
normal de la edad avanzada.

En la hemiatrofia cerebral precoz, 1la bdéveds craneal se espesa
en el lado que disminuye el volumen cerebral. Entre las
enfermedades en 1las cuales hay una osteitis deformante de 1los
huesos craneales estén la hiperfosfatasemia, enfermedad de Paget,
e hiperostosis cortical generalizada. Tambien puede ccurrir en la
hipervitaminosis D.

Algunas veces se observa un adelgazamientoc local sobre un tumor
cerebral donde los huesos craneales son blandos y responden a la
presiodn,

Los detalles del aspecto radiocgrafico del craneo del recien
nacido los han discutido Henderson, Sherman y Caffey. Esta
informacién es util cuando se sospecha una malformacién al nacer.

La mayoria de 1las malformaciones craneales son de etiologia
desconocida y a consecuencia de ello, 1la clasificacién esta
basada principalmente en caracteristicas morfolégicas siendo
estas numerosas.

La mpayoria de las anomalias del desarrollo oral y facial, son
congénitas y un numerc considerable de las mismas tiene una base
genética. No cabe duda de que muchas tienen su origen en el
ambiente intrauterino.

Algunas de las anormalidades del desarrollc como son las que
afectan las glandulas salivales y articulacién temporomandibular,
ambos maxilares y organos dentales se detsllaran mas adelante.

Es conveniente describir Jjuntas las anomalias en la forma y
tamafio de los dientes pues frecuentemente coexisten.

Por otra parte, la simplificacién de 1la forma muchas veces
coincide con una disminucion del tamafic. Las ancmalias en el
nusero de los dientes pertenecen también al mismo complejo.

Las anomalias en la forma y tamafio muchas veces s6lo son
micromanifestaciénes de una reduccién del numero determinada
genéticamente. Por otra parte, un aumento en al tamafio pudiera
ser un paso hacia la hiperdoncia.
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Investigaciones recientes han demostrado que caracteristicas
aparentemente tan poco relacionadas como el tiempo y orden de
erupcién de ciertos dientes poseen una relacién estadisticamente
demostrable con el numero y tamafio de los dientes.

Los diversos dientes varian mucho en longitud, anchura, espesor,
curvatura de la corona, caracteristicas de la raiz, desarrollo de
la cresta marginal, forma y definicioén de las cuspides, etc.

Existen diferentes caracteristicas no solamente entre individuos
sino lo cual es mAs importante, entre poblaciones.

Estas diferencias entre poblacicnes reflejan el papel de factores
genéticos en la variaciones de la forma de los dientes.



GENETICA
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BASES DR LA HERENCIA

En 1865 Gregorio Mendel trabajando con una especie de guisante
(Pisum sativum) establecio 2 1leyes que son basicas en la
transmicién hereditaria.

El resultado de estos experimentos ha demostrado que los
carécteres somAticos de cada individuo estAn controlados por
factores hereditarios conocidos como genes, dispuestos en los
cromosomas de cada célula y que pasan de padres a hijos a traves
de los gametos.

Los genes existen en forma de pares y ocupan 8itios iguales
(locus) en cromosomas homblogos. A estos dos genes se les llana
alelos y cuando son iguales se les aplica el termino homocigoto a
los individuos que lo poseen, si estos son desiguales se les
llama heterocigoto.

Cuando en un individuo heterocigoto un gen se expresa, se dice
que éste es dominante y el que permanece oculto se conoce como
recesivo.

Al material hereditario transmitido se le llama genotipo y Bu
expresién externa da lugar al fenotipo.

LEYES DE MENDEL

12 LEY O DE LA SEGREGACION

Sefiala que los factores hereditarios estan controlados por un par
de genes que se Begregan durante 1la formacién de células
germinales para constituir los gametcs.

Estos genes vuelven a unirse después de la fecundacién y los
caracteres que controlan se manifiestan en las siguientes
generaciones en proporciones numéricas constantes,

Clasicamente Ese representan los genes dominantes con letra
mayuscula y los recesivos con minuscula.
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22 LRY O DE LA DISTRIBUCION INDEPENDIENTE DE LOS GENES

Esta seflala que cuando dos o mAs pares de genes se smegregan
simultaneamente, la distribucién de cualquiera de ellos es
independiente de los deméas.

Mientras que ls primera sefiala la forma en que segrega un par de
genea (herencia monogénica), 1la saegunda ley trata la forma de
segregacion de dos o mAs pares de ganes. Una excepcién a esta ley
es el caso del ligamento génico.

PATRONES DE HERENCIA MENDELINA

La mayoria de 1los padecimientos hereditarios en el hombre sBe
transmiten en forma Mendeliana simple y los genes pueden estar
situados en los autosomas o en los sexocromosomas.

HERENCIA AUTOSOMICA DOMINANTE

La mayoria de los genes dominantes que causan padecimientos en el
hombre son raros y por ello caal siempre se preseantan en estado
heterocigoto.

Cuando un individuo afectado por un gen dominante afectado, =me
casa con un individuo sanoc de la poblacién general (homocigoto
recesivo para el gen) se observa que el gen es transmitido al 50%
de sus descendientes, no salta generaciocnes y afecta por igual a
hombres y mujeres.

Cuando no se encuentran antecedentes familiares del padecimiento
se dice que se trata de una mutacién de "novo.

Algunos ejemplos de anfermedades autosémicas dominantes son:
Osteogénesis imperfecta, Sindrome de Marfan, Corea de Huntington,
Acrosteclisis, Sindrome de Witkop, Displasia Oculodentodsea.

En ciertos casos, al analizar un Arbol genealdgico para un gen
dominante, observamos que el padecimiento salta una generacién
para reaparecer posteriormente; esto puede explicase por que
existen situaciones en las que aun estando presente el gan, no
produce su efecto fenotipice.



Este fenémenc se conoce como la falta de penetrancia del gen vy
podemos definir el concepto de penetrancia completa cuando el
complejo fenotipico gque se presenta en condiciones dominantes
6ptimas.

Cuande en una familia existen diferentes manifestaciones de wuna
misma enfermedad, se dice que el gen afectado tiene expresividad
variable.

Podria entonces definirse el concepto de expresividad como el
grado de expresion fenotipica de un gen.

HERENCIA AUTOSOMICA RECESIVA

Es menos frecuente que la dominante y salta generaciones ya que
los individuos heterocigotos portadores del gen anormal son
fenotipicamente normales.

De 1la unién de dos portadores resulta un 25X de hijos afectados
(homocigotos recesivos).

La consanguinidad aumenta la frecuencia de estos padecimientos.
Algunos ejemplos de enfermedades autosémicas recesivas son:
Hiperplasia Adrenal Congénita, Albinismo, Hipofosfatasia,
Sindrome Amelocerebrohipohidrosis.

HERENCIA LIGADA AL SEXO

En todos los mamiferos, incluyendo al hombre, 1la mujer esa
homogamética y sus cromosomas sexuales, representados por :XX: se
comportan como homélogos.

El hombre es hetercgamético y sus cromosomas sexuales -XY. son
diferentes en tamafio y morfologia.

HERENCIA RECESIVA LIGADA AL CROMOSOMA X
Los genes ligados al cromosoma'X', en su mayoria recesivos al no

tener en el hombre su alelo correspondiente, se comportan como
homocigétos (se les llama también hemicigos).
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La presencis del mismo gen en la mujer es contrarestada por su
alelo dominante en el cromosoma X homologo, comportAndose como
heterocigéta o transmisora. Solo cuando ocurra el gen recesivo en
aabos cromosomas X tendrd expresion fenctipica v sera
geneticamente homocigota.

Entre las enfermedades recesivas ligadas al X se encuentran:
Hemofilia, deficiencia de glucosa-6-fosfato deshidrogenasa,
agansaglobulinemia, daltonismo.

La hemofilia es una enfermedad transmitida por un gen recesivo y
caracterizada por una diatesis hemorragica resultante de la
incapacidad del organismo de sintetizar globulina antihemofilica.
Este gen s@ encuentra en los brazos cortos del cromosoma X y es
por espo que se manifiesta casi siempre en hombres, siendo 1la
muler la portadora sana.

Las posibilidades de que una mujer presente hemofilia es remota,
¥ya que se necesita la unién de un hemofilico con una portadora.
Y solo asi el 50% de las hijas seran hemofilicas.

Otrs posibilidad es que una paciente con el sindrome de Turner
{4S X0) lleve el gen anormal en su cromosoma X.

Los criterios para interpretar la herencia recesiva ligada al X
scn: La frecuencla del padecimiento es mucho mayor en hombres que
en mujeres, el caracter nunca es transmitido de padre a hiljo,
sino a lo largo de una serie de mujeres portadoras y la relaciédn
de parentesco existente entre varones afectados se establece por
internedioc de mujeres.

HERENCIA DOMINANTE LIGADA AL CROMOSOMA X

En cuanto a genes dominantes ligados al cromosoma X, la
proporcién de hijos afectados varia si el padre o la madre es el
portador del gen anormal. Si el padre es el afectado transmite el
caraActer a todas sus hijas pero a ninguno de sus hijos, mientras
que las mujeres afectadas lo transmiten a la mitad de sus hijos
de uno y otro sexo.

Un ejemplo de este tipo de herencia es el raquitismo
vitaminorreslstente.

“ﬁH‘R!NCIA HOLANDRICA O LIGADA AL CROMOSOMA Y
El mecanismo hereditarioc de un gen ligado al cromosoma Y es muy

simple: solo los hombres lo poseen y lo transmiten a sus hijos
varones.



Se conocen muy pocas enfermedades que podrian estar ligadas al
cromosoma Y como: Ictiosis Hystrix Gravior (piel de puercoespin),
Sindactilia Podal (Palmidismo) e Hipertricosis Auricular.

GENES LIMITADOS O CONTROLADOS POR LOS SEXOCROMOSOMAS

Existen genes transmitidos por los autosomas que se encuentran
limitados o controlados por el sexo, €n estos Casos pareceria que
factores hormonales son decisivos en su manifestacién.

CODOMINANCIA Y ALELOS MULTIPLES

Dominancia vy recesividad no son las unicas relaciones posibles
entre pares de alelos. Existen casos como en los grupos
sanguineos determinados por un par de alelos; que en ambos se
manifiesta fenotipicamente en el heterocigoto:genes codominantes.
Hablamos de alelos multiples cuando para un solo locus hay mas de
dos alelos alternativos posibles,

El ejemplo clAsico de alelismo miltiple lo conatituyen la serie
de alelos que determinan a los grupos sanguineos A, B, AB y O.

VARIACION DE LA EXPRESION DE LOS GENES

Se ha considerado hasta ahora factores hereditarios determinados
por genes situados en un locus individual. Sin embargo, este tipo
de transmisién considerado clasico, puede alterarse en varias
situaciones.
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PENETRANCIA Y EXPRESIVIDAD

Estos conceptos han sido analizados al hablar de herencia
autosémica dominante.

PLEITROPISMO

Cads gen ejerce una acciédn primaria de la cual derivan efectos
secundarios. Los efectos fenotipicos multiples producidos por un
solo gen, se denominan efectos pleiotrépicos.

LIGAMENTO GENICO

Los genes me separan durante la meiosis y esta separacién se hace
en forma independiente, sin embargo, como excepciédn a la segunda
lay de Mendel existen grupos de genes situados en locus vecinos
del mismo cromosoma que se segregan siempre juntos.

Estc se conoce comc ligamento génico y puede definirse como 1la
tendencia de dos o mAs genes a distribuirse unidos an los gametos
debido a su cercania en el cromosoma.

ENTRECRUZAMIENTO

Es el intercambio de genes que ocurre durante la meiosis entre
dos crométidas de cromosomas homélogos. Existe evidencia
citoléogica y genética de este proceso y su andlisis ha permitido
establecer la localizacién exacta de algunos genea contribuyendo
al mapao cromosénmico

HETEROGENEIDAD GENETICA

Cuando un padecinmiento es producido por mutaciones en genes
diferentes puede tener el mismo fenotipo pero con genotipo
diferente; se dice que el padecimiento es geneticamente
heterogéneo.
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HERENCIA POLIUENICA

Se han considerado rasgos controlados por un par de genes que
determinan diferencias bien definidas entre personas normales y
afectadas. Sin embargo, existen caracteristicas como la talla y
el color de la piel que muestran variaciones graduales dentro de
un margen muy amplio que puede considerarse normal. Estas
variaciones sugieren que tales caracteristicas estAn controladas
por mas de un par de genes, participando cada uno de ellos por
accién aditiva. Este tipo de herencia se conoce como poligénica
o multifactorial,



'SINDROMES
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ACROSTROLISIS

Es un sindrome que se hereda en forma comun de rasgo autosémico
dominante y se caracteriza por la presencia de:

1.-Desaparicison de las falanges terminales,
2.-Estatura bala,

3.-Créneo de forma irregular,

4,-Pérdida prematura de los dientes.

FACIES
Estos individuos presentan la nariz alargada, pelo abundante y
grueso, y con las orejas amplias.

MANIFESTACIONES ORALES
La pérdida temprana de los dientes, con atrofia acentuada de las
apofisis alveolares de los maxilares, superior e inferior, es una
manifestacién constante. También se presenta reabsorciédn de las
raices de los molares, prognatismo y una micrognasia.

ALTERACIONES ESQUELETICAS

Acortamiento y deformacién de las porciones distales de los dedos
de manos y pies, en particular de las manos. Las articulaciones
interfalangicas son hiperflexibles y al movimiento puade aparecer
dolor o parestesias.

Se  ha observado impresién basilar del créneo, Jjuntamente con
dolicocefalia y prominencia desusada de la porcioén escamoss del
hueso occipital, con ensanchamiento de las suturas metépica,
coronal y lamboidea con huesos Wormianos asociados. Puade existir
depresion a nivel de 1la fontanela anterior, con apéfisis
clinoides graciles.

La estatura en el adulto es por debajo de 1.5Sa y disminuye c¢con
el transcurso de la vida, esto se debe por la cifosis acentuada,
osteoporisis intensa y compresién de las vértebras torécic
La superficie superior e inferior de las vértebdbras son céncavas y
radiolégicamente aparecen en forma de *hueso de pez". Los discos
intervertebrales pueden aparecer miAs densos que los cuerpos
vertebrales.

Se producen fracturas multiples en la columna vertebral, huesocs
largos, especialmente en dedos de manos y pies. En algunos casos
se ha observado fusién de las apéfisis espinosas de la tercera
quinta vértebras cervicales. Se ha observado deformidad de codos
¥y rodillas.
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OTRAS MANIFPRSTACIONES
Sordera de conduccién, obnubilacién de la vista, cefalea y
parslisis del sexto nervio asi como hipogonadismo,

DIAGNOSTICO DIPERENCIAL
Una gran variedad de rasgos que estan asociados con la
Acrostedlieis se presentan tambien en la Picnodisostosis,
Progeris, Epiderntlinis Ampollosa, Lepra, Esclerodernia,
Siringomielia, Sifilis y por intoxicacién de cloruro de
polivinilo.

PRUKBAS DR LABORATORIO
Se ha reportado un wmolo caso de acrostebtliais asociada con
niveles séricos altos de fomfatama alcalina y de deshidrogenasa
lactica.

SINONIMOS
Sindrose de Hadju-Cheney, Artrodento-ostec displasia.

SINDROME AMELOCEREBROHIPOHIDROSIS

Las primeras descripciénes fueron hechas por Kohlshlitter y
colaboradores en el aflo de 1974,
Kl sindrome se caracteriza por:

1.~ Ataques epilepticos,

2.~ Retrasc mantal progresivo,

3.- Convulciones,

4.- Hipohidrosis,

5.~ Amelogénesis imperfecta.

La herencia es autocsémica recesiva o ligada al cromosoma X.

FACIES
No hay rasgos caracteristicos.

MANIFESTACIONES ORALES

Ixisnte una amelogénesis imperfecta acentuada, presentando
ausencias completas de esmaltea, excepto por pequefias zonas como
an el cuello o cingulo. La amelogénesis imperfecta es

generalizada y afecta a todos los organce dentarios de la primera
y segunda dentincioén,
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MANIFESTACIONES GENERALKS
Todos los nifios mostraron desarrollo normal hasta la aparicidn de
la epilepsia, cuyo grado estaba relacionado con la frecuencia e
intencidad de las convulciones y retraso mental progresivo.

A la examinacién histolégica de la masa cefalica revelo una
reduccién de neuronas, atrofia de ceélulas gliales y una
aeroneurosis. Las manifestaciones asociadas, establecidas en los
supervivientes fueron hipohidrosis, aumento discreto del sodio y
del cloro, aunque con acentuado aumento del potasio en el sudor y
miopia, Be produjo muerte entre las edades de cuatro a nueve
afios.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
En el diagnostico diferencial pueden presentarse varios tipos de
Amelogénesis Imperfecta y Displasia Ectodérmica.

SINONIMOS
Epilepsia, Deterioracién mental y Amelogénesis imperfects.

SINDROME DE HIPODONTIA Y DISGENESIA UNGUEAL

El sindrome de hipodontia y disgenesia ungueal fue reportado en
1969 por Redpath y Winter.

El sindrome diente-ufia, caracterizado por:

1.- Cabellco fino,

2.- Oligodontia,

3.- Hipoplasia o coiloniquia de 1las ufias de las manos, en
especial de las ufias de los pies.

Sindrome que se hereda en forma de rasgo autosémico dominante,
sin embargo puede existir también una forma autosémica recesiva.

FACIES
No hay rasgos caracteristicos.

MANIFESTACIONES ORALES
La Oligodontia se presenta con mayer frecuencia en incisivos,
segundos molares mandibulares y los caninos del maxilar.
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MANIPRSTACIONRS GENERALES
El desarrollo mental y el crecimiento somético estan dentro de
los limites norsales de desarrollo.
El examen microscépico del cabello no ha revelado ninguna
anormalidad evidente. Las ufias de los dedos y en especial de los
pies pueden revelar hipoplasia o colloniquia, o ambas.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
varias formas de Displasia Ectodérmica pueden establecerse como
diagnostico.

SINONIMOS
Sindrome de Witkop.

DISPLASIA OCULODENTOOSEA

Las primeras caracteristicas fueron descritas por Lohmann en el
afio de 1920, pero fue hasta 1957 que Meyer-Schwickerath y otros
describieron el sindrome caracterizado por:

1.- Nariz estrecha con alas hipoplasicas y ventanas delgadas,

2.- Microcérnea por anomalias del iris,

3.~ Sindactilia y Camptodactilia del cuarto y quinto dedos y
ciertas anomalias 6seas de las falanges medias del mefiique y
de los dedos del pie,

4.~ Hipoplasia del esmalte, senejante a la amelogénesis

imperfecta.
El sindrome presenta una herencia autosémica dominante

FACIES
La presencia de hipertelorismo ocular, pliegues del epicanto vy
naeriz delgada con ausencia de la expancién de las alas nasales
produce una fisonomia caracteristica, la circunferencia de 1la
cabezs puede estar algo reducida,

0JOS. Los defectos oculares constan de microcérnea, anomalias del
iris y en algunos casos, glaucoma secundario y aberturas
palpebrales pequefias. Se ha observado microftalmos con oérbitas
pequeflas., La pupila puede ser excentrica., El iris consta de un
fino tejido esponjoso poroso.
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En el reborde del iris através de 1la pupila, suelen existir
restos de membrana pupilar. Se ha observado tambien
estrechamiento de los campos visuales.

EXTREMIDADES. La manifestacién mas constante parece ser la
camptodactilia del mefiique o con menor frecuencia del anular.
Clinicamente este tltimo dedo parace cortado. Se cbserva por lo
general sindactilias bilateral del anular y del nmefiigue, con
clinodactilia cubital y sindactilia del tercero y cuartoc dedos
del pie.

El examen radiogra&fico revela la falange media en forma de cubo
o de delta. Los pies clinicamente normales, muestran por examen
radiografico hipoplasia o aplasia de la falange media de uno o
mas dedos. Existe falta de modelacién del Area metafisaria de los
huesos largos.

CABELLO. Se ha descrito cabello seco y mate que no consigue la
longitud normal de crecimiento, aunque no se trata de una
manifestacién constante.

OTRAS MANIFESTACIONES. Las orejas pueden estar anormalmente
modeladas con sordera de conduccion.

MANIFESTACIONES ORALES
Normalmente en 1la erupcién los dientes son mas amarillos, La
dentincién es afectada severamente por hipoplasia del esmalte,
similar a la que se ve en la amelogénesis imperfecta. El reborde
alveolar mandibular puede ser algo mas ancho que lo normal. Pocas
ocasiones se ha observado hendidura labiopalatina.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
Trisomia 13, varios tipos de Amelogénesis Imperfecta.

PRUEBAS DE DIAGNOSTICO
El examen radiolégico de los fémures, manos, piles y dientes
ayudaran a el diagnéstico.

SINONIMOS
Sindrome ODD, Sindrome Oculodentodigital.
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SBUDOHIPOPARATIROIDISMO Y SEBUDO-SRUDOHIPOPARATIROIDISMO

.91 seudohipoparatiroidiamo (PHP]} fue descrito en 1942 por
Albright y colaboradores como un sindrome hipocalcémico que
presenta serejanzas clinicas y biclégicas con el
hipoparatiroidismo pero que no responden con diuresis de fésforo
noraal & la administracién de parathormona. Diez afios mas tarde
uns variante normocalcémica del seudohipoparatiroidismo a la que
llamsron seudo-seudohipoparatiroidismo [PPHP)

El hecho de que el PHP y el PPHP mon formas diferentes del mismo

transtorno, se sugiere sobre todo por la aparicién de ambas
dentro de la misma descendencia y por la transformacién

rable de PHP a PPHP.

stiens que el sindroze presenta una herencia dominante

ligada al cromosoma X.

MANIFRSTACIONKS GENERALES

Estatura entre 1.37m y 1.52m en la madurez, Aproximadamente el
607 de ellos muestran obesidad moderada que persiste desde la
primera infancia. Y los pacientes con PPHP son mas altos y menos
obesos .

Se ha observado un retraso mental en un 65% de los pacientes
afectados con PHP, pero en menos de la mitad de aquellos que
presentan la variante normocalcémica del mismo.

Lo mas notable es el acortamiento de uno o varios dedos de manos
o ples debido al acortamiento de los metacarpos o metatarsos
correspondientes, estoc ha aido obsmervado en el 70% de los
pacientes.

E1 acortamiento de los zetacarpos sa ravela cuando el paciente
cierra los pufics. BSa afecta casi siempre el cuarto y quinto
setacarpo ¥y con menor frecuencia el primero, tercero y segundo en
este orden.

En cuanto a los metatarsos el mas afectado es el cuarto y después
el tercerc. ,

Las falanges estan también acortadas y su epifisis presenta forma
de cono. El radio puede estar encurvado, en forma discreta o
acentuada, con desplazamiento de la epifisis distal y de los
huesos carpos.

Aproximadamente en la tercera parte de los pacientes, las
alteraciones craneales estan repraesentadas por el engrosamiento
de la calota. Ia frecuente hallar braquicefalia, por el cierre
prematuroc de las suturas craneales.
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Frecuentemente se observan calcificaciones en los tejidos
subcutaneos del cuero cabelludo y en las extremidades, sobretodo
en las areas periarticulares de manos y pies.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
Hipoparatiroidisme idiopatico, Sindrome del carcinoma de células
basales nevoides multiples, Sindrome de Turner, Acrodisostosis,
Disostosis periferica, Sindrome de calcificacién basal
ganglionar y Sindrome de Gardner.

SINDROME DE ROTHMUND-THOMSON

Rothmund en 1868 y Thomson en 1923 describleron el mismo sindrome
que consistia en:

1.- Poiquileodermia que aparece del tercero al sextc mes de vida
2.- Cataratas bilaterales que aparecen del cuarto al séptimo afic
3.~ Hipogonadismo

El sindrome presenta una herencia autosémica recesiva, aunque mas
del 702 de los pacientes han side mujeres. Este sindrone
representa otro ejemplo de heterogeneidad genética.

MANIFESTACIONES GENERALES
No se dispone de datos suficientes concernientes a la cara. Se ha
observado que la cabeza es voluminosa con aboabamientc frontel y
puente nasal hundido y ancho, se ha nmencionado también
microcefélia.

La piel de 1las mejillas y de las orejas no ase afecta en el
momento del nacimiento, Be vuelve rojisa y tumefacta
aproximadamente hacia el tercer a mexto mes de la vida. Entonces
Be afectan las superficies extensoras de las ®manos, antebrazos,
plernas, mnuslos y tambien las nalgas, aunque por lo general en
menor grado, afectandose maAs 1intensamente las superficies
expuestas, con frecuencia queda respetadc el tronco. Pronto
remite la fase inflamatoria, y deja éreas que parecen ser
combinaciénes variadas de pigmentaciéon, despigmentacién, stréfis
y telangiectasia.

La pigmentacién macular o reticular, dirregular y de color pardo
obscuro, Bsigue en general a la aparicién de la atréfia y de 1la
telangiectasia.
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Por 1o menos un 35% de los pacientes presentan sensibilidad a la
luz solar, 1lo que se manifiesta con la produccién de ampollas.
Esta sensibilidad suele ser mis acentuada en las primeras epocas
de la vida. Puede faltar casl por completo o ser un tanto escasa
la formacién en el cuers cabelludo, pubis y en axilas.

Con fracuencia faltan las cejas y pestafias 6 estar disminuidas.
Se puede hallar hiperqueratosis verrugoss, en especial sobre las
articulacicones con desarrollo tardio da carcinoma de células
e8CAROBAN Y queratosis palmoplantar.

En una cuarta parte de los casos se ha sefialado también distrofia
ungueal. Alrededor de un 25% de los pacientes parecen tener un
transtorno endocrino, con mayor frecuancia el hipogonadismo.

Es comun la menstruacién escasa, y pocas mujeres afectadas han
tenido hijos.

Mas de la mitad de los pacientes presentan estatura notablemante
bajs, con falanges terminales cortas. El' enanismo es
proporcionado. Los mienbros son a menudo gréciles y delicados, y
puede haber intensa acrocianosis.

En el 75% de los casos se han descrito cataratas subcapsulares
anteriocres perinucleares, y estrelladas posteriores.

Aparecen entre el 40 y 70 afio, son completas y semisolidas y
producen peardida de la vision de el eapacio en pocas semanas.

MANIPESTACIONES ORALES ,
En un gran nUunero de casos reportados se ha encontrado
microdontia, malformaciones mtultiples de las coronam, erupcién
retardada y actépica y dientes supernumerarios o ausencia
congénita de los dientes.
Se ha observado uvula bifida.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
Sindrome de Werner, Sindrome de Cockaine, Sindrome de Bloom vy
Osteocdisplasia Gerodeérmica.

PRURBAS DE DIAGNOSTICO
Se han observado niveles hezéticos bajos de vitamina A, vy se
observo un aumento anormal en la fraccién a2-globulina de la
sangre.

SINONIMOS
Sindrome Poikilodermia, Poikilodermia Congénita.
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HIPOFOSFATASIA

Enfermedad hereditaria que fue descrita por Rathbun en 1948, se
transmite como una caracteristica autosémica recesiva.
Se caracteriza por:

1.~ Anormalidades esqueléticas

2.~ Valores séricos subnormales de fosfatasa alcalina

3.- Presencia de fosfoetonolamina en la orina y en plasma
4.- Pérdida prematura de los dientes

Con frecuencla el primer signo de la enfermedad es la perdida
espontdnea de los dientes primarios sin resorcién de las raices.

Los hallazgos clinicos de la hipofosfatasia son probablemente
atribuibles en la formacién del hueso y del cemento a la
sinostosis prematura del créneoc o a la hipercalcémia, que es un
rasgo frecuente pero no constante.

FACIES
No hay rasgos caracteristicos de esta manifestacién

MANIFESTACIONES ORALES
La manifestacién mas temprana de la enfermedad puede ser la
exfoliaclén prematura de los dientes deciduos sobre todo de los
incisivos mendibulares y en ocaciones es la unica caracteristica
de todo el padecimiento.

Existen diversos informes de gingivitis, los dientes pueden estar
exesivamente salidos y flojos en el alveolo, sin evidencia de
clasica alteracion gingival o periodontal.

Radiograficamente los dientes primarios poseen grandes camaras
pulpares y canales radiculares, algunos en grado tal que parecen
“dientes con vaina".

Las radiografias dentales por lo regular revelan
hipocalcificacién de los dientes y cAmaras pulpares amplias, asi
como pérdida del hueso alveolar; sin embargo estos hallasgos no
se han manifestados en forma consistente.



45

ASPECTOS CLINICOS
En base a las nanifestacidnes clinicas y cronologia de 1la
aparicion de la enfermedad ¢sea, 1la hipofoafatasia se divide en
tras formas clinicas:
1.- Infantil
2.- De la niflez
3.~ Del adulto

La infantil presenta au primera manifestacién al nacer o antes de
los 6 meses de edad. Aproximadamente el 60% a el 70% de todos los
individuos con el defectc metabdlice mueren en el periodo
necnatal, se manifiesta por raquitismo 4intenso, hipercalcemia,
anorzalidades secas y desnedro,

La mayor parte de los casos son mortales.

La hipofosfatasia de la nifiez aparece después de los 6 meses de
edad y se caracteriza por la exfoliaciédn prematura de los dientes
deciducs, aumentc en la infeccién, retardo en el crecimiento y
deformidades semejantes a las raquiticas como extremidades
deforaadas, agrandamiento de la unién costocondral e
imposibilidad de calcificacién del créaneo, también existen
transtornos pulmonares, gastrointestinales y renales,

La forma adulta incluye fracturas espontdneas, antecedentes de
raquitismo y de radioclucides ésea.

Radiograficamente los huesos 1largos muestran oscificaciones
irregularea en forma de *manchas o de rayas*.

Los dientes presentan un aspecto unico, caracterizado por 1la
ausencia de cemento, como resultade de la falta de
cementogénesis, de tal manera que no hay adherencia funcional
sana del diente al hueso mediante el ligamento parodontal. En
algunos dientes se puade encontrar focos ocaclonales de cemento
mal formado.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
Por la caida prematura de los dientes se puede nombrar a la
Osteomielitis, Leucemia, Agranulocitosis, Reticuloendoteliosis,
Periodontitis juvenil, Neutropenia ciclica, Sindrome Papillon-
Lefevre, Displasia dentinaria, Odontogénesis imperfecta,
Dentinogénesis imperfecta y deficiencia de vitamina D.
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PRUEBAS DE LABORATORIO
Demostracion de valores séricos de fosfatasa alcalina inferiores
a los normales para la edad del paciente, 1la demostracion de
Fosfoetanolamina en 1la orina, 1la evidencia radiografica de
raquitismo, 1la hipocementosis de los dientes primarios y las
alteraciones histolégicas de raquitismo en el hueso.

INCONTINENCIA PIGMENTARIA

ES una genodermatosis que comunmente presenta manifestaciones
bucales, y se transmite con un rasgo dominante ligado al sexo.
Casi en todos los casos que se ha informado afectan a el sexo
femenino, se piensa que la enfermedad es fatal para el hombre.

MANIFESTACIONES BUCALES
Tanto la dentinclién decidua como la permanente pueden estar
afectadas. Consiste en la erupcién retardada de 1loa dientes,
coronas en forma de espiga o cono, dientes congénitamente
augentes, malformacién dentaria y ctspides adicionales.
Los dientes con forma de conc son muy similares a los que se ven
en la displasia ectodérmica hereditaria.

MANIFESTACIONES GENERALES
Ocurre poco después del nacimiento y se caracteriza por 1la
aparici6on de 1leslones eritematosas y vesiculobulbosas en el
tronco y extremidades que con frecuencia desaparecean y poco
después vuelven a aparecer. Gradualmente son reemplazadas por
lesiones queratoéticas, liquenoides, papilares o varrucosas
blancas, que duran algunos meses

El tercer tipo de lesién cutdnea caracteristica en los lactantes
son las maculas de color café-grissceoc, con distribucién en
parches, rayadas, que se encuentran en el tronco y extramidades,
¥ que son posteriores a las lesiones queratdticas verrucosas.
Con frecuencia se ven diversos defectos asociados, como: calvice
local o generalizada, 1lesidénes oftalmologicas, atrofia o4ptics,
estrabismo y fibroplasia retrolental, problemas en el SNC vy
lesiones del sistema esquelético.

FACIES
No hay rasgos caracteristicos en cara,
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Esta pigesentacién empieza a desaparecer en pocos afios. Es la
fuerte pigmentacién melaninica del epitelio, cayendo en racimos
de cromatéforos en la dernis superior (incontinencia), 1lo que da
a la enfermedad su nombre y se considera la caracteristica del
sindrome,

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
Sifilis congénita, Epidermélisis bulosa, Dermatitis, Sindrome de
Naageli, Displasia condroectodérmica y Displasia ectodérmica.

SINONIMO
Sindrome de Bloch-Sulzberger.

HIPOFOSFATEMIA RESISTENTE A LA VITAMINA D

Es un transtorno con un defecto dominante ligado al cromosoma X,
que consiste en:

1.- Hipofosfatemia e hiperfosfaturia asociada con disminucién en
la resorcioén renal tubular de los fosfatos inorganicos

2.- Raquitismc u osteomalacia que no responde a la dosis comun de
vitasina D

3.- Normocalcémia con niveles de la hormona paratiroidea altos-
normales

4.~ Absorcién disminuida del calcio y del fosfato intestinales

S.- Disminucién del crecimiento con estatura corta

6,- Metabolismo normal de la vitamina D

7.- Ausencis de otras ancormalidades

Ls forma més nmoderada de eata enfermedad es una simple
hipofosfatemia w»in otras manifestaciones clinicas y unicamente
una ligera disminucién en la talla del paciente comparada con un
hermano normofosfatémico. En los adultos hipofosfatemicos 1los
grados variables de . deformidades se debe a raquitismo que
presento dursnte la nifiez, que constituyo alteraciones maAs graves
como el encorvamiento de las piernas, el acortamiento de 1la
estatura, la osteomalacia continua y la presencila de
seudofracturas.
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HMANIFESTACIONES ORALES

Este transtorno tiene efectos marcados en los dieantes y sobre las
estructuras de sostén. En pruebas histolégicas de dentina
globular, hipocalcificada, con hendiduras y defectos tubulares
que 8e presentan en la regién de los cuernos pulpares.

Se presenta un problema periapical que afecta a los dientes
permanentes o deciduos que tienen un aspecto normal, seguido por
el desarrollo de multiples fistulas gingivales.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
Raquitismo nutricional, Hipofosfatasia.

SINONIMO
Raquitismo resistente a la vitamina D.

HIPOHIDROSIS FUNCIONAL, ONICOLISIS
Y ESMALTE HIPIPLASICO-HIPOCALCIFICADO

Este sindrome fue descrito por Witkop y colaboradores en 1975, y
consiste en:

.- Onicolisis

.- Dermatitis ceborreica en cuero cabelludo
.- Hipohldrosis funcional y Xerosis

.- Esmalte Hipoplasico-Hipocalcificado

SN

Se transmite como una forma de herencia autosémica dominante,

FACIES
La piel de 1la cara es reseca y aspera, el cuero cabelludo
presenta dermatitis ceborreica.

MANIFESTACIONES ORALES
El esmalte esta afectado en la dentincién temporal y permanente.
El esmalte es delgado y algunos dientes caracen de puntos de
contacto, los espacios se pueden ver entre los dientes.

En algunos dientes el esmalte es casi igual en cuanto a dureza,
al esmalte normal, pero en otros es delicado que puade ser
removido a 1los pocos dias de erupcionado el diente con un
instrumento dental.



La erupcién de los dientes permanentes se puede retrazar.
Las radicgrafias orales en los dientes no erupcionados pueden
presentar resocrcién dentro del alveolo.

HMANIFESTACIONRS GENERALES
Kkl desarrcllo mental y somatico es normal, en la infancia algunas
de las uflas de las asnos o de las ufias de 1los ples pueden
presentar una separacién en la parte distal del primer cuarto o
de ls primers mitad de ls uRs.
En la pubertad normalmente todas las ufias estan afectadas, la
apariencis clinicas es de "uflas sucias",
La separacién es debida a le hiperqueratosis pero no es el origen
de la separacién de la ufla.

Todos los pacientes examinados que tenian parentesco con los
afectados, presentaron dermatitis ceborreica en el cuero
cabelludo y normalmente lo presentaron durante 1la infancia
temprana. La piel es reseca y aspeara.

El conteo de las terminales de lam glandulas exocrinas en las
porciones interdigitales estan dentro de lo normal
aproximadamente 22-26 terminasles por centimetro lineal. En 1los
adultos las pruebas de funcién de las glandulas a temperatura
medic aabiente © por el procedimiento de sudacién artificial, es
comparado con el valor nermal, los individuos afectades presentan
senos de 10R de las glandulas afectadas,

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

La Displasia Kctodérmica pueda ser incluida en el diagnostico
diferencial.

SINDROME OTODENTAL

Es un sindrome que se caracteriza por presentar dientes en forma
de globos Jjuntamente con pérdida auditiva sensorial de alta-
frecuencia,

Este sindrone tiene una condicién autosémica dominante.

PACIES
No hay rasgos caracteristicos en cara.
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ESTRUCTURAS ORALES

Las coronas de los canines, premolares y molares tienen forsa de
globos.

Los dientes Bon largos y fercuentemente con falta de formacién de
las cuspides. Focos de esmalte de color blanco-amarillo se notan
en ciertas Areas.

La pulpa es larga con ciertos cambios, como podrian ser dos
camaras pulpares.

MANIFESTACIONES GENERALES
La perdida de la escucha de las altas frecuencias, arriva de los
50 decibeles, por lo tanto la expresién variable de la persons es
muy notoria.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
Displasia Dentinal, Dentinogénesis imperfecta, Sindrome tricodseo
dental. :

PRUEBAS DE DIAGNOSTICO
No se conocen

SINONIMOS
Sindrome otodental con perdida de la audicién de alta frecuencia,
Displasia otodental,

CRIPTODONCIA BRAGQUIMERTACARPALIA

Este sindrome fué descrito por Gorlin y Sedano en 1975, y que
consiste en :

1.- Metatarsos y metacarpos cortos
2.- Dedos pulgares cortos

3.- Claviculas cortas y rectas

4.~ Multiples dientes impactados

El sindrome se hereda con una condicién sutosdmica dominente.

No sigue un patréon de expresividad en los pacientes que lo
presentaron.
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Afecta a individuos que presentaron parentesco con los pacientes
con Pseudohipoparatiroidi{smo, pero en 1la criptodoncia
braquis carpalis el desarrollo somatico y mental son normales,
las cataratas y las calcificaciones ectépicas estan ausentes.

Los niveles de calcio y fosforo en suero son normales, esta es la
respuesta de la administracién de la parathormona ( prueba de
Ellaworth-Howard ).Por varios afios se ha discutido por tener una
gran relacién de esta enfermedsd con el PHP y con el PPHP, ya
que es doaminante ligado al cromosoma X , 4 autosomico dominante.
La sayoria de los investigadores no han concordado con la
transaisién de la enfermedad, por los camos que existen de
transaisién de padre & hijo vardn, a causado cierta confusién.
Recientes reviciones de los camos de PPHP y PHP registrados en
transmisién de padre a hijo varén, son una representacién como
ejenplos de criptodoncia braquimatacarpalia.

PACIES
No hay rasgos caracteristicos en cars.

ESTRUCTURAS ORALES
Los aultiples dientes impactados es un rasgo constante, afectando
severamente a ambas dentinciones pues permanecen sin erupcionar.

MANIFESTACIONKES GENERALRS .
El desarrolloc mental y wsombdtico es normal. Los pacientes
presentaron uno o mas de los metacarpos cortos.
&n las anomalias esqueleticas se incluyen los metacarpos
reducidos, pulgs cortos y claviculas cortas rectas. El resto
del cuerpo es normal.

DIAGNOSTICO DIFERRENCIAL
Seudo-Seudohipoparatiroidismo, Seudohipoparatiroidiamo se
consideran cono un diagnéestico diferencial, Displasia
cleidocraneal queda incluida como diagnéstico diferencial.

PRUEBAS DR LABORATORIO
Calcio y fésforo en suero y la prueba de Ellsworth-Howard.
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El estudio vy tratamiento de pacientes afectados por cualquiera de
lom Sindromes presentados en este trabajo se va haciendo cada dia
nap extenso.ks una de lasm consecuencias de la explosién
demcgraéfica ya que ha provocado un mayor indice en la
sanifestacion de estos Sindromes.

Con clerta frecuencia estos pacientes no reciben la atencién
debida por multiples razones, como las siguientes:

A) Mala informacién de los padras del paciente. Esto es que los
padres de un paciente afectado cromosomicamente, ven en su hijo
“algo" penoso pars ellos, piensan que no pueden tener otros
problemas de salud como los dentales, siguen sin imaginarse que
con una boca sana ese nific tendria mayor posibilidad de adaptarse
fisica y socislmente.

B) Falta de preparacidén 6 conocimientoa confusos de algunos
profesionales de las ciencias medicas. :

En Odontologia, estos pacientes aon considerados "problema",
aun sin tomar en cuenta que no obstante su incapacidad fisica,
auchas veces el coaficiente intelactual de ellos es casi normal y
por lo regular son mas cooperadores que una persona normal.

No es neceaario usar anestesia general para la totalidad de
pacientes afectados cromosomicamente.

C) Como consecuencia, muy pocos pacientes afectados por algun
Sindrome cromoséamico puede llegar a integrarse socialmente, vya
que por lo general s5lo a nivel institucional sem atiende como es
debidc a estos pacientes y muchos de ellos desgraciadamente no
llegan » las {nstituciones.

Kl odontélogo puede contrubuir con una mejor orintacién para el
cuidado de las personas efectadas con las indicaciones
siguientes:

1)Hacer del conocimiento de los padres o familiares de nifios y
personas con cualquier sindrome de este tipo, que sus hijos deben
recibir por lo menos las mismas atenciones que una persona normal
y sl se puede mejor.

2) Una de las principales funciones del odontélogo debe ser
educar y no solo curar al pacliente en cuanto a higiene,
slimentacién y cuidados que deben dar a su cavidad bucal para
pravenir enfaermedades ¢ comtriduir a su tratamiento cuando éstas
se hayan presentado.
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3) Educar y hacer comprender a 1os padres que estos cCaSOE estan
fuera del controcl de 1la naturaleza y que es algo que los
cientificos del mundo por muchos afios han tratado de explicar vy
que en nuestros dias siguen sin encontrar causas exactas.
Mientras los padres esten confundidos del porque su hijo tiene
dicha anomalia, culpandose o culpando a otras persocnas de el
problema, este por lo tanto no llega a tener una atencién dental.
Un diagnéstico correcto ayuda mucho a conocer el agente
etiolégico cuando sea posible.

En la actualidad se les puede informar que para estar seguros de
los riesgos que hay de que se repita un caso igual en su familia,
hay estudios relativamente sencillos de los componentes genéticos
de cada conyugue. Estos estudlios genétlicos con los cuales, si es
posible en que caso estara presente la alteraciédn o malformacioén
en la descendencia de las personas estudiadas y esto sirve como
prevencién.

Para no provocar ninguna alteracién en el organismo de nuestros
pacientes debemos evitar hacer uso execivo de medicamentos vy
agentes teratégenos fisicos, principalmente de los Rayos X.

El reconocimiento del servicioc bucal por parte de los padres, VY
organizaciones dentales crea un buen ambiente hacia la profesién,
Ademas el odontélogo entra en estrecho contacto con los miembros
de la comunidad interesados en la atencién dental de las personas
afectadas cromosomicamente.

El cuidado bucal y tratamiento del individuo afectado con algun
sindrome, son responsabilidad del odontéloge propocionandole al
mismo la oportunidad de mejorar la imagen de la odontologia ante
los ojos del publico.

Lo ideal seria crear una clinica con odontélogos especializados
en pacientes con problemas de paralisis cerebral, alteraciones
cromosomicas o con alguna anomalia, para la mayor atencién de
estas personas, ya que tambien tienen problemas dentales como
cualquier persona normal y asi ayudariamos para la mnmejor
adaptacién de esta persona con el medio que los rodea,
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Ap6fisis Clinoides. Dos pequefias eminancias del huesc esfencides,
una a cada lado de la fosa pituitaria.

Acrocianosis. Coloracién violAcea permanente de las mancos y ples,
con dolor ligero, pero sin alteracionas tréficas,
debida probablemente a transtornos endocrino-
sinmpAticoes.

Aeroneurosis.Conjunto de transtornos nerviosos funcionales
observados en los aviadores que comprende: malestar

gastrico, irritabilidad nerviosa, insomnio,
emotividad inestable y aumento de la actividad
motora,

Caléta, Parte superior de la bdveda craneal,

Camptodactilia, Flexién permanente de uno © mAs dedos, del
auricular especialmente, en la 1% articulacioén
interfalangica.

Célula Glial.Neuroglia. Tejido que forma la sustancia de sostén o
estroma de los centros nervicsos, derivado del
ectodermo y compuesto de una red finisiza en la que
estan incluidas células especiales muy ramificadas.

Cifosis, Curvatura anormal con prominencia dorsal de la
columna vertebral.

Clinodactilia.Curvatura ¢ desviacién permanente de uho ¢ nas
dedos.

Coiloniquia. Estado de concavidad de las ufiaa; ufia en forma de
cuchara.

Cromatéforo. Portador de pigmentos. Células de pigmento, que
produce ¢ almacena pigmento, como las que se
encuentran en los nevos pigmentados, en las capas
profundas de la epidermis y en la coroides.

Desmedro. Falta de desarrollo.

Diateais Hemorragica. Hemofilia.

Epicanto. Anomalia congénita en la que un pliegue de la piel
cubre el angulo interno y caruncula del ocjo.



57

Fibroplasia Retrolental. Formacidn de tejido fibroso detras del
cristalino, causa de seguera total 6 parcial; es
atribuida generalmente a las altas concentraciones
de oxigeno en el ambiente de las incubadoras en las
que se colocan los fetos prematuros.

Genodermatosis, Grupo de dermatosis hereditarias con transtornos

metabdélicos: Agenesias, Alopecia, Acantosis
nigricans, Ictiosis, Linfangioma, Nevo Pigmentario,
Neurofibromatosis.

Grécil. Delgado ¢ delicado, tenue.

Hipercalcemia. Calcemia aumantada.

Hipertelorismo Ocular. Mayor separacién entre 1los ojos por
deformidad craneal. Enfermedad de Crouzon.

Hipogonadismo. Hipogenitamlismo. Estado de menor desarrollo o
actividad genital debido a una insuficiencia de la
secracién interna testicular u ovarica.

Hipohidrosis. Sudacidén escasa.

Lingula. Borde anterior del agujero dentaric inferior. Espina
de Spix.

Microftalmos.Pequefiez anormal de los ojos.
Microcérnea. Pequefiez anormal de la coérnea.
obnubilacién.Visién borrosa.

Oligodontia. Falta congénita de algunos dientes.

Osteomalacia.Infantil: Raquitismo.
Senil: Osteoporosis.

Poiquilodermia. Dermatosis caracterizada, tras una fase de
accidentens que semejan una infeccién ligera
(mialgias, artralgias, edema facial), por 1la
aparicion de un eritema telangiectésico

generalizado que forma una red de mallas capilares
en el centro de las cuales la piel se atrofia.
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Sindactilis. Adherencia congeénita o accidental de dos o mas dedos

antre si.

Sinostosis. Unién de los huesos adyacentes por medio de materia
Osea; Soldadura de 1los huesos del cranec en
particular.

Telangiectasia. Dilatasién de los vasos capilares de pequefio
calibre, generalizada ¢ localizada; Angioma simple.

Turgido. Lleno, abultado, congestionado, hinchado por exeso
de liquido en los vasos o en los interticiocs
celulares.
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