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INTRODUCCION

El presente trabajo liene por objeto lamar la stenciin. sobre una problemitica conneida ¢
whentficada pero mal atendida. como son las alteraciones genétcas

Por otroy lade ¥ en base a su detecoin @ adentificacion s¢ propondrd un abordage
terapeéutico general v odontalogico. remarcandn fa impenancia de un conocimiento inlegral

Para lograr tal objetive a lo largo de este trabape s¢ wmarin en cuenta diterentes
patologias de naturalera genética ligadas al sexo v patelogas de tepde conectivo con
I'I.']'IL'I'\.' usinm cxicma

Se destacara la imponancia del conocimienty de la genesis de cads una de estas,
hasdndose en ba explorscon clinics metodica general v bucal

Cada una de las patologias mencionadas se desglosard en una secuencis coherente,
huseands inicialmente su etologia, diagnostico v manifestaciones climicas gue nos llevan a
propener on forma metadica y racional, un plan de tratamients

Es evidente que este npo de trastomos pueden ererarse o confundirse con muchos otros,
perr B cual ¢l diagnostico diterencial suena relevanie

Low trastomos congénitos del metabolismo se manifiestan principalmente durante las
edades pedidincas ¥ constituyen parte importante de los aspectos clinicos de la biologia
molecular con |2 cual estan estrechamente relacionados. pues en su etwpatogenia se
encuentran alteracienes boguimicas ¥ geneticas de Ja estructuracion v diferenciacion
celular v de 1a transmison herediana. Los adelantos de b hiologia maolecular hun permitido
whentificar mayar numens d estos irastomos. asi oeme ol egueits numenn deoerrores
mmatos del metabolisman.

L celula os upa tabrca en donde sy organelos ¢laboran 1o enamas mediante la
direcaon de dos Dpes de genes: unos de simesis estructurales. v oiros de o actividad,
reguladores. Los mevanismos de estimulacion o depresion de estas dos dcciones vcurren
bajo comrul quimico ¥ como respuesta a diversas sefiales de 1os elementos mensajervs: la
capacidad reguladora depende de sy estructura moleculas Los portadores de infirmacion
genctica son las moleculas de acdos nuclecos, constitsidos por mallones de subunidades
mleculares lamadas nueleitidos | ademing, Dming, guaning v <iosmna |

En ulima nstancia. ¢l papel de ks penes consiste en determunar Lo organigacion
particular de cadenas largas formadas por cientos de subunadades compoesias con fos 20
armtioe o

Varws de los rastomoes congenitos del metabulsma resultan de la ausencia de clementos
en la estructura v disposicion moleculares v del pene rector de la enzima afectada.



Las alteracines metaholicas congenitas pueden deberse o defectos o alteracion de las
proteings, ensimas, cwrhohidratos, lipados w oeteos elementos organicos, aunada  al
pulimurtismoe de Tas manifestaciones climcas gue scasionen dafios a bos tejidos.

Fatos Fill.k\llmll:milh DleTen, <O TSEOS QOImunes:

1y Ser hereditanios casi Siempre con CAracier autosomico recesiva

1 Tener como base la ausencia o alteracion de una endima o un elemento guimico del
mietihalisma

1) Ser suscepibles de correccion algunos de eflos cuando se dennfica vponunamente su
chiopatogenia,  constiluvendo  entdades  bien  defindias  causantes  de  rastomuos
fisiopatol(gieos severs.

Finalmente podemos decir que una malformacion congemila o5 una anormalidad
anaamica, estruciural presente al nacimiento



CAPITULO |

GENETICA

L1 CONCEPTOS BASICOS DE GENETICA.

Sindrome.

Se o define como el compente de signoes es decr manifestaciones  anatomofisiologicas
perceptibles, v sintomas que son elementos que fisiologicamente, el paciente mani fiesta con la
dificultad o incapacidad para meditse Fl comunto de ambaos es lo gue permuite clasiticar grandes.
grupos du patologias

Herencia.

Se ennende como tal el proveso mediante el cual las caractersticas somiticas ¥ sexvales son
trtsmitidas 8 nuevas generaciones como prodects de la concepeidn, Fsle mecanismo se
manficsta o través de pasos ordenados y consecuentes en sus clementos minimoes Hamados
celulas sexuales.

Es necesano mansfestar yue los prmeres procesos de multplicacon celulsr. pueden ser
imterferidvs por miltples fcwores como drogas, farmesces, radiacenes, tahaguismo aleoholisme
v algunos otres factores intnnsecos a la madre gestante.

El estedio del orgamisma 4 nivel celular es impoenante ya que las actividades vitales v sus
trastommos s onginan a partr de la célula, gue se define como la umdad estructural v funcional
hasica del organisme.

[he este modo las celulas pueden sufnir trastormos de degradacion v muenle, 451 mismo g5
pmpertanie mencwonar gue la ntormacion genética contémda en los cremosemas se fransmite a
fs celulbias higas mediante dos procesos

El primero de elios se produce siempre que una célula somatca se divide. A este se denomina
mitesis v IEansm e copias wentcas & cads gen a las células hijas. de esta forma mantiene wna
carga genctica umiforme en todas las celulas de un individuo



El segundo proceso presalece cuandi la mtormacion genetics debe masmitiese de unoindiodue
4 su descendencia v ose denoming mewsis. produce celulas germinales. o8 decir dvule g
gspermatooide poseen una soly copia de cads cromosema parental, permitends nuesas
combingones de cromesomas al fusionarse estos en ba fecundaion.

Cuande una célula se reproduce. debe duplicar fos cromuosomas, para que se frasmitan sus
vardeleres hereditarios a las gener ones subsecuentey de celulas

Dhe esta manera defimms o un cromosoma como und molecula compleja de NA cubierta
puor proteini. ks importante destacar gue be mformacion herediaria esta conterida en ¢ DNA del
cromesoma en unidades denominadas genes,

Csen.

Es un grupo de nucledtdos de una maoléculs de DNA que sirve como molde para sintesis de
una peoteina especifica. Cada gene tiene mil pares de nuclentidos que aparecen en una secuenia
especitica de DNA. No existen dus genes que lengan exactamente la misma secuencia b cual
constituye ¢l factor clave de la herencia. Tambien se defing como una enzima gue expresa todos
los procesos bioguimicos. ¥ wodes los organismos ¢stan regidos genéticamente.

Por I tanto cada ser humane es of resultado de la union de las células sexuales ovaelo v
expermatosoide denominadas on forma genética gametos, dichas células difieren de las restanies.
puer contener sobo s mitad de s cantidad normal de cromosomas en su nucleo

Las enfermedades de un ser humano s¢ consideran resuliado de la imteracewin entre la
comstitucion genetica del indovdun v su entomo,

La informacuin genelica se iransmite de los progemitores o su descendencia @ traves de lu
herencin mediante ¢l acido desoximibonucleco que es un polimera lineal compuesto por bases
poricas ¥ pinmidicas cuve disposioon determing la secuencia de aminodeidos de las proteinas
sintetizadas por ¢l organismao, por lanto |3 informacion genética codiicada en el ADN de los
cromdisdmas se transerbe primero en el ARN

Los genes se disponen ¢n wna secuencid hineal de ADN que, junto a aertas proteinas forma
estructuras en forma de baston denominadas cromosomas. La celula somabica contiene 46
cromosomas dispuestos en 23 pares los cuales proceden de cada uno de ks progenitores de al
manera gue cada individuo hereda dos coplas de cada cromosoma, y por lo tanto dos copas de
cada gen La localizacion de estas copias en el cromaosomi se comse como focus gemélico, |
cuandt un gen gue ocupa un locus determinads custe en dos o mis lormas distintas, dichas
Perrmmas e mitivas s comogen conm abelos



Cuando se encuentran dos genes situados en el mismo locus ¥ son adenticos, ¢l indivadue s
homocigético. Cuande Jdifieren. es decir en el locus aparecen dos alelos distintos, es
heterocigotico.

Es importante mencunar que durante [ mewnsis [os 46 cromosomas de la celula germinativa
inmadura s¢ Jisponen en 13 pares en el centro del nucleo. de forma que cada pareja etk
cimpuesta por un cremesoma procedente de la madre v el homaloge procedente del padre, en
este proscese de mesosis los dos cromosomas del par se separan v solo uno de ellos 1rd a cada
celulis hija o gameto. De esta forma, la meiosis produce gametos con una reducenon del numeros
du cromosomas de 46 a 23 al haber recibido uno de los dos cromosomas de cada uno de s 23
pares. La distribucion de los cromosomas de cada par ¢s aleawna, por lo que coda céfula
perminal recibe una combinseion distints de cromoesomas palermos ¥ malemoes

Durante o fecundacion, en la fusion de dvule y espermatornde cada uno posee 23
cnvmosemas ¥ da lugar a una célula con 46 cromasnmas

La distribucion de los cromosomas en los gametos durante e meisis prodocen una gran
diversadad entre lox pesibles genotipos de la progenie.

Recombinacidn.

El fenomeng de la recombinacion genetica incrementy le doversidad  genetica de los seres
humares. Durante la mewsis, cuando los cromosomas homologos se regnen en pares, es
frecuente que se formen puentes, situados a lo largo de lus cromosomas. son regiones en las gue
ambus s rompen pur puntos denticos, se recomponen de 1l forma que los extremos distales se
ilercambian v pasan de un cromosoma homalogo a ore. Este procest se conoce comao
entrecruzamiento. Fn ol cual no se modifica la cantidad de material gendtico. pero si se produge
revomibmac wm de los genes

FE entreenisamicnig soonteve con frecuencia on vida meiosis humana v lu recombinacion
genetivi tesultante puede produscirse en cudlguier punts de un cromesma.

Mutacion.
Una mutacion es una alterscoin del ADN que puade heredarse v donde hay una ruptura Jde
w FLTR T S

Sus causas son agentes ambientales como radiaoones, vires, sustaneias gquimicas, Bmaos,
drogas v alimentos | as mutaciones consisten en una altenwon visible de la estructurs Jde un
CMUITHISOM due pueden transontirse de padres a hopos, estos son los ameghos estruciurales del npo
de inversion v s i on



I ranslocacion.
Fa la transferendia de um gen de un cromesema @ ofro que me es homedoge, Ahora s se
imterambian pregas Jus de ellos, se denomenan translocacion reciproca

L' cromaso mas anwlar os una clase de perdida cromoesomica en i gue ambos extremos se han
perdido v las tenminales rotas se¢ unen pard fommar on cromosemd similar a unoanillo. Dichos
croms mas anormales se presentan en personas con sindrome Je Turmer v otras anormalidisdes

Duplicacion.
Fsta anormalsdad se describe como wna porcion duplicada de un cromesoma va sea: 1y dentro
del cromosama, 3 unida a otro cromaosomd o b ocome un fragmento separada

Lus duphcaciones son mas frecuentes que las pérdidas v como mo se prerde material gendtaco
resultan menos perjud sales

Inversidn.
Aleracwn cromosimica ¢n 1 cual un segments de un cromosama seomviere, por giemphe en
el sindrome de Down

Categorias de bafermedades Geneticas,

Las entermedaddes geneticas se distnbuyen oo general en ires categornas

11 Trastomos cromosomicos, en los que s falta, el excess o la estructuracion anomala de uno
i Mas Cromosymas causa deficiencia ¢ malenal genético excedido.

Iy Trastomos transmitidos por herewia mendehana simple o monogenica, los cuales estan
determinadis por unico gen mutante mostrando pautas de herencia ¥y como clasifcacion
auwtvsomica domyinante, autosomics recesivid o ligada al cromosoma X,

Yy Trastomos mulifaconales, ocasionsdos por interacciin de multiples genes % maloples
Foctores exogemos o ambentales.



1.2 TRASTORNDS CROMOSOMICDS,

El cariotiper de un individuo, esto es. el nimero y la estrwctura de Jos cromosomas, puede
conerse 4 partir de tejikos corporales accesibles comu binfooitos de sangre penféncs o prel.
cada uno de ¢llos se sdenntican por medw de tncenes especificas de ADN.

S determina yue ¢l numern de cromosomas de un individuo nurmal es de 46, de los cuales 44
s s 12 pares de autesomas ¥ los atros dos som los cromiossamas sexuales. Teniendo on cuenta
que en mujeres Lenen dos cromosomas X (XX) v los vannes un cromesoma X v ume Y (XY )

Es importante destucar que en fas malformaciones congenitas hay anormalidades anatomicis o
eatructurales presenies o nacimiente, san cmbargo puedss no dagnosticarse simo hasta anios o
meses despues del nacimignte pudiendo ser merascopleas o macrosedpicas.  manifestse
superticialmente o denteo del cuerps como el resultade de una embrogenesis defectuoss.

[.as causas de maltormaciones congénrtas s¢ dividen en

Iy Factores geneticos

1y Factores ambientales

S embargy. algunas de las malformaciones tienen la secion conjunta de ambos factores lo
que se deneming berenia multifactonal,

Laos complementus cromosomicos se Someten a camhos numencos v estructurales, se pueden
afectar cromosomas sexudles comp s aulosomas. Y oen ocastones se legan a afectar ambos Hpos
cromosomicos. Los facteres genétivos iician s produccion de malformaciones a traveés de
elementos hioguimicos v oteos a nivel suhcelular, celular o nsulsr

En las anormalidades numericas de los cromosomas s omginadn oo consee uencia G i falts
de disvunceen un ermor de la dvision celular en donde hay falta de separscion de Jos
cromuesomas  Este error poede ocumr durante una divsion mitdiva o durante la premerns o
segunda division meotica. o hien la falta de disvuncion puede suceder durante Ta gametogencss
Prafermid v malermia

Enfermedades de herencia monogénica simple o mendeliana,

Las entermedades debidas a o ransmusoon de un unico gen mutaite, mucstran ung de estas
tres pautas de herencu simple mendeliana o monogenis

1} Adtosamaca domeante
21 AUI0SOMICa Fecesvas,

b Ligada al cromusoma X



El termane dominante sigmifica que una mutscon se maniliesta climeamente cuando un
ndiy i poses una dotson de dicha alteraoon. Se entiende por recesividad a 1 existencra de
una dotacion duble u homaocigosis

Los genes nunca son domimantes o recesivos pero sus ¢fectos producen cuadros clinicos gue se
clasttican de estas dos fomas

Cuando se demuesicy gue ung entermedad o sindrome presenta una de las res pautas de la
herencia mendelisn sgnitica que su patogenia se debe o una anomalia en una sols moleculs de
priteina

Enfermedades ligadas al sexo.

Los genes responsahles de estas entermedades se siuan en el cromesoma X por 1o que el
resgo clinien v la gravedad del trastomo difieren para ambos sexos, Asi. los teminus dominante
lgadu al cromosoma X o recesivo bgado al cromosoma X solo aluden a la expresion del gen en
mejeres. una caractenstiva importanie de oda herencia ligada al sexo es la ausenca de
transmision varon a varon, Ello sigmifica que un hombre debe aponar siempre su cromosoma Y @
hijos varones por tante nunca podria aportar su cromosoma X Por otra pante ¢l padre transmite
sy cromosema X alodas lis odlulas hijas.

Los trastomos climcos  dervados de wn desequilibnio cromosomico presentan diversas
varacteristicas, comu desarrollo anatdiico anormal, deficiencia menial, trastomos de la conducta
v prohlemas del crecimiento y del desarroblo sexual La estenlidad, los abortos rependos o el
nacimients de hijos con malformaciones son las pnimeras manifestaciones  patologicas de
personas con dotaciones cromosomicas andmalas, pene cuso desarmoile general ha ranscurrido
T RTRL T AT



L3 ESTRUCTURA Y FUNCION DE LOS CROMOSOMAS.

Lo crommosemas sexuales XY se dentafican al mugrsscopie por caragteristicas morfologicas
tules como fa hmguitud relativa v la posicion del centromera. 451 como por técmcas de lingicn,
I'n cromosoma consta de una doble hélice de ADN que s extiende de un extrema 3 otro pasando
rer el centromern. Lin cromosoma presenta diferencias en su longuitud, v puede observarse
mediahte Micrescepls eptica ¥ clectroniea ¢l complepe AN pretcinas, unido a cicrta cantidod de
ARMN gseciade. conocido como cromating

S un desequilibrio afecta a todo un cromosoma se dice que ¢l fenoma os msomico o
monesomico pars ¢l cromosoma es tnsomia 13, monosomia X [ os genes v la cromatina situadios
¢n el cromosoma atectado existen pues, en proporciones triples o sencillas respeclivamente ¥ no
en la proporcion doble normal En mujeres esténiles se descubee a la falia o el exceso de un
cromisoma sexual, mujeres con amenorea primana tenen alguna anomalia del cromosoma X,

Consideraciones Ecnicas.

Es posible vhtener cultivos de fibroblastos a large plazo o partir de biopsias cutaneas muy
peyuefias. El liguido amnidtico es una de las fuentes adecuadas de células para culivos v s
emplean para el diagndstico prenatal de desequilibrios cromostmicos. Las preparacionss
cromosimicas meidticas procedentes de bropsias testiculares son utiles a veces en casos abscuros

de estenlidad



L4 TRATAMIESTO Y PREVENCION DE LAS ENFERMEDADES GENETICAS.

El prowvess del desarrollo normal depende de las interacewnes coordinadus de los productos de
genes gue actian conjuntamente én los sistemas metsholicos v del desarrollo

S wree gue son necesanos unos 100 productos génicos para ¢l desarrollo v funcmnamiento
arrriles del sistema nervioso central

Las mutscwnes que reducen la capacidad sdaptanva de estos sstemas causan trastomos del
desarmolle, Je la homeosiasia, o de ambos ¥ que conpcemos como entermedad genética. E1 gen
mutanie puede afectar en tal grade a un determinado sistema homeostitico o del desamollo,
provocande gue dicho sistema funcione de forma debiciente o nula en coalguier oircunstancia
ambiental. o cual determming un IFARSIOMN MnIZEn i

En wtros casos, ¢l pen mutante tiene efectos moderados en condiciones normales, pero en
determinados ambsenies scasiona problemas del desurmollo o la homeostasia que idents ficamos
it copunto come wna alecown multfacorial |

Tratamiento

El tratumiente eficaz de las enfermedades geneticas exige un diagnostico preciso, la
intervencion precoz antenur al desarmolle de wsiones tisulares imeversibles y el conocimiento de
las alteraciones bioguimicas o de la fisoparologia metabaolica

El rapido avance en la determinacion de las bases moleculares de las enfermedades genéticas
ha meporady la capacidad para reabivar wn diagnostico rdpide v preciso de los Irastomos
MRS

E 1 rragarmiento @ mivel del fenotipo clince comprende diversis priscucis ales oot odug s
el pacienie, adminstracion de farmaces v procedimientos quirurgieos. Es fundamental conucer
a fondo [a histona natural de la enfermedad para poder evitar las complicaciones o iratarlas en las
fuses inliales ¥ reducir asi al minmo las consecuen|as

El tratamiento se dingye a comegir el etecto primann, v puede mejorar notablemente la calidad
de wada del paciente. Son epemplo de ello las imcoativas siguientes Instruir a lus pacientes con
sihinismo o verodermia prgmentoso pard que limiten su exposicion & la ey solar; aplicar une
inlensa gama de miervencones gusrurgicias ol trstamiento de pacientes con malfimaciones
congenilus



Perspectivas de la werapeutica genica.

En Lo wtwalided desponemos de diversos metodes para mtroducr noevo matenal gendtios
funcionil en las células de mamiferos. Permitendo abordar de forma mads directa el tratamiente
de lus enfermedades gencticas, es deeir. ¢l tratamiento genice o miroducsion de un gen funconal
pard reponer o completar lo acividad de un gen residente defectunse. Las dox estrategios
generales mas caracteristicas sm el ratamiento géemce de la estrpe germinal v el de las células
somativiy. guie difieren en la naturalesa de 1as células receptoras

En el primer modelo, se mroduce of ADN extrafio en ¢l cigoto o en el embrion muy joven con
urandes posibilidades de que este matertal se incorpore al estirpe general. esto es. se transmie 3
la sigurente generacion.

Una tercera modalidad de wratamenio génico supone 3 achivacion de genes endogenos pars
aumentar o cludir fa accoon de un gon delectooss,

Estos expenmentos han aportado muchos datos acerca de la regulacion de la expresion genica
v lu patvgenia de las enfermedades gencticas, Sin embargo, ¢l provesa no es eficar; solo entre ¢l
15 % 20 "o e los dvulos invectados produce animales transgenicos v de ellos sobre el 200a 3%
lega a expresar etectivamente ¢f gen introducido, el procedimiento entrafa nesgos apreciablus,
comar b Teswim de un gen residente por 13 msercion aleatons del ADN extrafo.

La dispemubilidad de los resctivos moleculares pars esta modihdad de tratamiento permite of
diagnostien prenatal. La certera de gue ¢ producto no esta afectado, segun determinado ol
diagnostico inrautenino, es prefenble ante la incemdumbre ¥ los mesgos de la opeon
iransgemca Por consiguiente el tratamienio génico de |a estirpe germinal no es aplicable a lie
entermuedisdes génicas humanas.

Los avances logrados en Lo conduccien del gen mirodueido hasta su ubicacion nirmal en el
genoma de recombinacion homaloga son prometedores e cuanto @ lograr la regulacuin aormml
de diche gen v eliminar los electos novives del gen mutante endisgeno

Cadu entermedad tendra sus propuos requenimientos Y problemas  terapéuticos Esas
consideraciones sugieren gue. ¢l tratamiento génico somdtico serd de unlidad para algunas
cnfermedades genéticas, pera es improbahle gue su campo de aplicacion eficaz sea muy ampln
| o scthivacion de la expresion de genes endogenos en una forma de ratamiento genwn il guy
vatd aplivandose en entermedades geneticas humands

Valoracion del tratamiento de enfermedades genéticas humanas.
S plantean dos infemagantes pord valorar @) oratameento de wna enfemedad genetica |, Aot

diche traamiento un henctico terapeutieo? ¥ Restablece de Tomia completa la nommalulad
fiswologica del paciente coma s1mo pedeviera fa entermedad *



Sin embargs es difiod desarrolbar tratamentos elicaces para las entermedades gendtivas v se
deberd trabajar mas en ello. Por tanto se ha concentrado la atencion en la prevencion como un
meetodi eficay de abordar ¢l problema de entermedades hereditanas

El enfinue preventvo comprende o8 examenes geneticos colectivos de deteccion selectiva, el
conseo genciico ¥ el didgmistco prenatal.

Eximenes genéticos colectivos de deteccion selectiva.

Existen dos tipos de programas para la detecownn de enfermedades cromosemicas recesivas,
Lo programas de detecewon sélectiva de homovigotivos huscan o los individues que padecen la
enfermedad. por ¢l contrano. los programas de deteccion selectiva de hetereciganicos pretenden
bowalizar a las personis poradoras de un gen mutanie ¥ por CONSIZUICHLE COTEN UN Mayor resgo
de tener hipos con una determinada enfermedad,

En cada caso, la prucha permite detectar precosmente ¢l proveso » brinda la oporundad de
instaurar ¢l tratamiento antes de que se produsca un dafo imeversible,

Es posible realizar un diagnostico prenatal v el procedimiento ofrece a la pareja un medio de
tener hijos mo afectados

Durante los periodos de diterenciacin rapida, hos organos v pares del embron son mas
sensibles a los teratdgenos provocands malfamaciones congénitas o pueden causar la muerte
antes de establecer las malformeciones, Asi que la susceptibilidad a los verato genos depende de la
etapa del desarrollo del embron, considerando el penodo crince en ¢l desarrollo de este ex
durante ¢l tiempe de mayor rapidez de division o lular

Es imponante destacar que el perwodo critico para el crecimiento v desarrollo cerebrales es de
la Ja, ala 1ha semanas, v Lo diferenciacon cerebral se profonga hasta lu intancis; los teratagenis
pueden causar retardo mental en ¢l periedo embrienarie y el encéfalo crece con rapider v o hace
atraves de hue dos primesus afos despues del nacimiento

El desarrollo demtano continga después del nacimiento: por lanto 1os dientes permanentes
pueden alectarse por wso de teirscchings desde las |4 semanas prenatales hasta los b afos de
vdad. Bl sistema esquetétion tene un perwsds cntico del desarrollo muy prolongado que s
extiende hasta la nifes

Las alteracmnes ambientales durante las dos primeras semanis despues de [ fecundacion
puede interterir con la implantacaen del blastowisto o causar o muene femprana v oaborte
espontaneo del embrion o ambas, pere moose sabe que provogue mallomasones congenitas cn
w5 embrivngs



FI desarrello embrionarss se puede transtomar con mavor feeihdad durante ¢l peroda de
prganogenssis, en partcular del dia 16 oal dia pk Durante este pertodi los teratogenos pueden
producir anomalias congenitas mayvores

Lo detectos fisioldgieos, las anomalias mortologicas menores v los trastoms funionales, al
parccer son resultodn de allersowones durante ¢ penodo telal, ¥ ose conoce gque algunaos
micrawrganismos cuando afectan al producto pueden causar maltormaciones congénitas sernas en
el encetahs v oen lus ajos,

Caida parte, cada organs del embron tene un penode cntico durante ¢l cual puede alterarse su
desarrollo. EL tipo de malformacion producida depende de la susceptibihdad de coda drgano al
maemeni en gue el leraiogens esta a iuando

En miveles elevados de radiaciones producen anomalias del sistema nervioso central v de los
vjos asi como retardo mental. El periode de mayor sensibilidad para gue se produscan lesiones
encefahicas por radiaciones es de 8 a 16 semanas después de la fecundacion,



L5 FACTORES QUIMICOS CAUSANTES DE LAS ALTERACIONES GENETICAS.

Farmacos, drogas v sustancias quimicas como leratogenos.

Liws farmacos, drogas v sustancias guimicas vanan de manera considerable. algunos provocan
malbormaciones graves si se admanistra durante el periodo organegdnica, otras drogas prodiscen
retardo mental y del crecimiento, sdmimistradias en excese durante of desarmollo.

Fs megor eviter cualguier tipe de medicamentos en las muperes durante las prmeras ocho
smands despues Je fa concepeion, La mcoting de los cigamiles afecta ¢l crecimiento fetal, ol
tahaguismuo materno ¢ una causa bien establecida de retardo del crecimeento intrauterine. ko
mueres con habito del tabaco importante, de 20 o mas cgarmllos por dia, el paro prematuro ey
dos veces mas frecuente que las que no fuman v sus productos pesan menes de lo normal.

Li micolind provodd constriccion de los vasos sangumeas @erinos, 0 que provoca un
decrements del Aupo sanguineos, la disminucion del apore sanguines ¥ nutrimentos en ¢l espacio
intervelloso, dispomibles para ¢l embrion. Y pucde tener un efecto adverso sobre el desarmollo
mental. %S¢ desconoce si la cafeina es un teratogeny. pero no exisie plena confianza de gue el
ERCERIVO COMSLMe Se nocue para ¢l embrion. debe evitarse la ingestion excesiva de calé, 1 v
refrescos de cols gue comengan cafeing 1a ohvia 2lecowm es Ta utilizacion de productoy
descateinados

Alcoholismo,

Los preductos de madres alcoholicas cronicas muestran deficiencias en ¢l crecimiento prenatal
v posnatal, retando memtal y otras malformaciones. presentan tambien hendidura palpebral cora,
hipaoplasia maxilar, plicgues palmares anomales, anomabias antculares v cardiopatios congen s,
Fate grupe de sintoemas se conoce comie sindrome aleohiolico fetal.

Androgenos ¥ progestogenos masculinizanies.

Cuabguier hormuona gue posea efectos masculinizantes puede atectar al feto ocasionandole
virllwacion de los gemitales externos ¢n una mifa La administrwcion de testosterona produce
ehectos masculmzantes similares en fetes femeninos Los anboonceptivos por via bucal qu
Conlienen progestogenos y estrogenos tomados durante las etapas miciales de un embarasn gue
m habia sido detectado entre los 15 v 65 dias, pueden ser teratdgenos, presentandis el sindnome
VACTERE qacronime de malformaciones Venchrales. Anales. Cardiacas. Triguesesaligicis,
Renales v de Extremedades)



Antiblaticos.

Las tetracichinas atraviesan la membrana placentana v se depositan en los huesos v dientes del
embrion en los lugares de calaficacion activa. Duosis tan pequefias coma | g al dia de tetracicling
durante el tercer inmestee Jel embaraeo pueden producie coloracion amarillenta de los dientes
primariis o desiduales.

Powr tanto, ¢l tratamiento de tetrpeichngs durante ¢f segumdo v tercer trimestre de embaraz
puede causar defectos dentanos come hipoplasia del esmualie. coloracion demaria pardusca v
dismunucion del crecimienta de s huesos largos

La peniciling se ha utilisado de manera extensa duranie el embariceo v al parecer s mnovuas al
embrion v felo humanos
Anticoagulantes.

Todos los anticoagulantes, con excepeion de la heparina, araviesan la membrana placentana y
pueden provocar hemomraged en el feto. Existen diversas alteraciones del sistema nervioso central
debado a anticoagulantes durante ¢l periodn del desarrollo embnonano. La expesicion durante el
segundo y tercer irimestoe puede dar como resultado retraso mental, atrofiz oplica y microcetaha,
Anticonvulsivos.

Existen pruehas gue reportan gue estos provocan retardo del desareollo, cojas en forma de V.
insere ion baja del pabellon auncular v labw paladar hedido
Firmacos tiroideos

Estus farmacos pueden cousar bovie congénite, como ¢l voduro de patasio, ya gue ol vado
atraviesa con facilidad o membrang placentana ¢ mterfiere con |3 produccion de trovng y
pueden causar crecimiento Urodeo v cretinismo, es decir. detencion del desarrollo fisien v
mental, distrofia de huesos v partes blandas.

Radiaciones como teratogenos.

La exposicion a radiacwmes wnizantes pueden fesionar las celulis embrionarias produciendo
miserte celular, dasio cromosiomice v returdio de | desarmollo mental v crecimiento fiseo
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La gravedad del dafio embrivnarie esta relacwnado con la dosis absorbida, Se observaron
microcetalia, esping bifida paladar hendide. anormalidades esgueléucas v viscerales. retardo
mental. Bl desarrollo del sistema nenvioso central se encontrd afectade. Por wnto grandes
cantidades de radiagiones wmzantes producen malforma wnes congenitas

La radiacin dispersa del examen radiologico de alguna parte del cuempo que ne ¢ cercand al
Gterae por ejemple wrax, senos y dentes. producen una dosss de solo pocos milirads, los cuales
N S0m leralogenes para los embrones,

El limute recomendado de exposicion matema pard el cuerps entero. de radiacion de cualguier
Fuente es de SO0 milirads para la totalidad del periodo de gestaion

Malformaciones causadas por herencia multifactorial.

Lo rasges multifactonales son mallormaciones mavores unicas como lahio hendido. paladar
hendide wislade, defectos del tubo neuronal fespina hifida quistica) ¥ luxacioen congenita de la
cadera. Algunas de estas malformaciones pueden ocume tambien como parte del fenotipo
presente en algunos  sindromes  determinados por herencia de un gen.  anormaldades
cromusomivas de algon teratogena ambiental o de enalogia deseonoeida,



CAPITULO 2

SINDROMES HEREDITARIOS.

L1 SINDROME DE GARDMNER,

LI MANIFESTACIONES CLINICAS GENERALES.

Este tipe de sindrome predomina en adultos pivenes v no exaste predileceion por el sexo
Heredada como un caracter dominante autosomico, ¢l sindrome de Gardner se caractenza por
tumares desmondes o fibrogos de la piel, guistes de inclusion epitelales y polipos intestinales con
propension & su ransformacan maligna en adenocarcinomas. Los palipos imestinales estan
hmtadas a la mucosa colomectal v pueden detectarse en fos  analisis  radwlogicos
gastrointestinales. Las lesiones cutineas son multples v aparecen como lesiones nodulares de
superficie lisa, ubicadas principalmente ¢n gl renco.

11.2 MANIFESTACIONES CLINICAS BUCALES.

Dado que s una alieracion vomplega presenty osteomas muluples de los maxilares v senos,
dientes supernumerancos ¥ odontomas, fes cuales se encuentran impactados generalmente
Tambien se manifiestan guistes cpidermaoides moliples.

1.1.3 CARACTERISTICAS RADIOGRAFICAS.

Lus osteomas se aprecian en el masilar por medio de radwogratias panoramicas v la incideneia
de Waters de los senos, como radioopacidades multiples difusas v confluentes. gue pueden
mvolucrar los cuatro cuadrantes de los manilares, Los senos fromiakes generaimente contienen
rudiwdensidades irregulares semejantes. Los psteomas se detevian en las radigrafias v 4 menudo
priwduciran wmetaccionss indurgdas, clinicamente demostrables
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Li4 HISTOPATOLOGIA.

Los osteomus estan compuestos por huese haversiano lamonar denso, con escaso estroma
tihroso

LLS DIAGNOSTICO DIFERENCIAL.

Lus rodidensidades multfocales en copo de algodon del sindrome de Gardner  son
radiologicamente similares a las lesiones que se encuentren en la entermedad de Paget v o
osteomielits esclerosante difusa, La tendencia # la localizacon de los osteomas en los senos, la
presencia de dientes supemumeranios y otras carsctenisticas del sindrome son suficientes para
desganar extas enhidades

L1.6 TRATAMIENTO,

Los osteomas pueden extirparse s interficren con o funcion o presentun un problen
cosmenicn, ademas de instituir un ratameento ortodintico para restaurar la oclusion. Los dientes
supernumerarios ¥ los odontomas deben de ser extraidos. Los pacientes deben de acudir a un
gastrocnterdlogo ya que el adenocarcinoma intestinal es el aspecto mas grave de este sindrome



L1 SINDROME DEL SEVUS DE CELULAS BASALES - SINDROME GORLIN ¥
GOLTE.

El sindrome es muy complejo @ incluye una gran vanedad de posibles anomalias, las cuales se
pueden resuninr brevemente como sigue’ 1) anomaliss cutaneas, que incluven carcimomas de
welufas basales. otros quistes ¥ lumeres bemignos. gueralosis palmar vy plantar y carinosis
vrmal, 1) anomalias dentales ¥ dseas, que presentd ueraliguistes edontogenis, prognalismo
mandibulyr moderad,  anomabas de las cosnllas foon frecuencia bitidas), v anomalias
vertehrales. ¥) anemalias oftalmologicas, hay presencia de hiperteluri smo con un amplio puente
misil, ceguera congenila y estrabismo mterno. 4) anomalias newrologicas, s presenta retardy
mental,  hidrocetals congénie v meduloblastomas.  5) anomalias  sexuales | cusie
hpegonadismae en ¢l sexo masculing v emeres del ovane

111 MANIFESTACIONES CLINICAS GENERALES.

Se presentan en adolescentes y oo hay predilecerin por el sexo. Ex una enfermedad genetica
diomupanie autosomica, caracterizads por una thada pomaria con anomalias secundarias
vamables. Los rasgos principales ingluyen carcimomas de oclulas hasales nevordes, una o mas
wostillas bafidas.

Las lesiwnes de celulas basales tienen potenvial de crecimiento hmatado: aparecen durante la
nifies, 0 a comiensos de la edad adulta, v ko hacen en regones de laprel mo necesananente
expucstas a la radicnin solar

L expanson  cortical. en los grandes guistes, o ovidente. fanto clinicamente comn
rudiobogicamente (iras anomaliss Gue s oven en el sindrome incluven una protuberanci frontal.

Fupertinndisme, caboificacion de la har del corebro, prognatsmo ¢ hipergueratosis paimoplantar

Les ndividuos  gue  presenian esta alteracion son tambiwn proclves o desamollar
medulohlastoma, wmores malignos de la fosa posterior del cerebro

L1I MANIFESTACIONES CLINICAS BUCALES.

Su manitiestan yueratiguistes odontogenos maltples en bos maslanes



1,23 CARACTERISTICAS RADIOGRAFICAS.

Loy queratoguistes son multiples pueden ser radielucideces intranadiculares o perwsronine
uni b ulares bien delinesdas. algunas pueden ser muitiboculaes.

124 HISTOPATOLOGIA.

Lus queratoguistes del sindrome de nevus de células basales no difieren de aguellos gue se ven
an las lesiones solitanas, La lur contiene laminas de gueraton,

El epatelwr de recubrimienta muestra una superficie corrugada, wna capa espimosg alenuads v
onra capa de células hasales polarizada

118 MAGNOSTICO IFERENCIAL.,

Las radwlucideces mulufocales, partwularmente cuando muchas de cllas son percoronanas.
wn conpunciin con las costllas hitidas v los tumeres de celulas basales, son clasicas del sindrme
del Nevus de Células Basales En las radiogratios de los maxilares, las radiolucideces
multitocales pueden parecerse a queratoyuistes multiples. sin otros faciores del sindrome, guistes
dentigeros multiples o aun histoeitos X Ests altima rara vey muesira expansson

116 TRATAMIENTO,

Se reguiere un minuciose curetde de los guistes de los maxilares. Puede realizarse la
wauerizacion quimica de la enpta osea. Las recidivas son comunes v requenran la repeticion de
I smtervericim quirirgied Los nevus de colulas hasales pueden ser demasiade numeroses como
parit extarparlos. no obstante generalmentes o son dgresioos cums oy carcimamaes ordinanes Je
wolulus basales.

Debadir a que el estado s hereditanio, deben examanarse 108 hermanos en busca de rasges de
waty enfermedad, ¥ realiarse un completo estudio neunilogis con examenes periidicos para
descartur Ly postbilidad de un medulohlastoma.



1.3 QUERLBISMOD.

El guerubismo s una enfermedsd heredinana de los maolares: se presenta. en mifios de
alrededor de cinco afos de edad. Se caracterssa por agrandaniento de maxilares v mepilas, la
miradi dirrgida hacis arriba, s¢ observa facies redonda v una simetna parecida a un guerubn.

200 ETHM.OGIA Y PATOGENLA.

Se presentd oo un traslermo aulesomico deminante, s presume aome posible causa una
alteracion mesenguimatica durame ¢l desarrallo maxilar, onginada por deficiente oxigeniswn,
L entermedad comiensa alrededor de los dos afos de edod v progresa rapedamente durante la
infancia hasta la puberiad, en este periedo comienzan a invelucionar las lestones dseas, hasta un
grinfo en que o los treinta anos la deformadad residual es minma

2.3.2 MANIFESTACIONES CLINICAS GENERALES,

S¢ ohserva linfadenopatia regonul de ganghos submandibulares, que en ocasiones persiste
hasta despues de Cinco aios we edad: ls enfermedad mo causa retardo mental

L33 MANIFESTACIONES CLINICAS BLCALES.

Afecta con Frecuencid, angule. rama ascendente v region retromo lar de T mandibula. as oo
la region posterior del maxilar tambien puede atectar s apofisis coromdes, pero ne el condilo,
Generalmente este trastomo ocurre en la mandibela; la expansion suele ser bilateral, aungue
exisle attccon unilateral.

Lu enfermedad se caractensa por agrandamiente indodoro v simetrien de la regaon postenor de
la mandibula. con espansion del reborde alveolar y la rama ascendente; el crecmiento puede
varar desde una wumoracion postenior peco detectable, de un masilar. hasta una notable
cxpansion antersor v posterion de ambos mani lares que prodece dificultad pars mastar, hablar ¥
deglunr En fa hoca povde palparse una tumaraciin dusa, no sensible Je e zona afectada



e observa compromise de| prse de ba orbita ¥ lu pared antenor del senu; ¢l sumento de presiom
sshre lu orhita causa una prvminencia v parece que bos ooy se vuelven hacia amba, ademas
puede reducirse la boveds palatna Por | general, la lesion maxilar produce grandes
detormidades, es posible encontrar comprommise simultaneo de fos cuatro cuadrantes manlares v
puede ocaskenarse una exfolisewon prematura de o denticion primana incluse a los tres afos de
edad, el desplazamiento de los foliculos dentales en desarrolle produce mal crecimiento y
erupenin ectopica de dos dientes  permanentes. s cuales  pucden  desaparecer o estar
maltormados; de estos |os atectados con mavor frecuencia son segundes ¥ terceros malares;
dlemas, ex posible predecr gue se presentard maloclusiin.

204 CARACTERISTICAS RADIOGRAFICAS.

Las radwgrafias revelan una destruccion halateral extensa del hueso de uno o de ambos
maxilares con expansiwn v adelgazamienio graves de las placas corticales. El cuerpo del hueso
puede presentar un aspecto multilocular, v ocurmir perforacion de fa conteza. Tambaén puede estar
afectida toda la rama aungue por lo regular el condile esti respetado,

Se chservan numereses dientes gue no han hecho erapown v desplarados, algunos de los
cuales, parece gue estdn flotandi en espacios purecidos a guistes. Los otros huesos del craneo v
el resto del esqueleto por lo regular no presentan ballargos anormales sungue en unos pocos
casos se ha informado de iesiones acompafantes en otros hugsos, como las costillas v s huesos
larguss

LALS HISTOPATOLOKGEA,

En un estudie histologico las lesiones son similares a 188 gue se encuentran en los granulomas
centrales de células gigantes, Se observa un estroma fibroso muy vasculanzade. hay un gran
numern de tibroblastos multinucleados con nucless v nueleolos prominentes.

Las lesiones maduras presentan ung gran cantedad Je tepido fibrose v pocas celuliss gigantes
| na caracteristica importante ex la presencia de una sona o mange perivascular eosmdfile de
cilagena, que rodea los capilares pequefios en toda la [esion: este mango. aungue me siempre
presente, es pitognomons de guerubisme
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Lo DIAGNOSTICO DIFERENCIAL.

El diagnastice diferencial en 1a tumuoracion maxilar bilateral, debe incluir hiperparatiroidismo y
queratoguistes sdontogénicos multiples; si la tumoracion o unilateral v s¢ presenia en nifios.
dehe pensarse en displasia fibrosa, granuloma central de celulas giganies ¥ umaores cdomogenos

LAT TRATAMIENTO.

El promosticn es relativamente bueno, s1 la entermedad se imita a un maxilar, en especial la
mandibula; por o general el rastomo es autolimitado v regresive. sungue las lesiones maxilares
SO0 Mis agresivas ¥ en casiones producen senos defectos anatomicos. La regresion espontanea
comicnza aproximadamente durante la pubertad, v cerca de los treinta ains la resolucion es
favorable, pero hay evidencias de resolucion espontanes 4 largo plaro.

La intervencion quirirgica se basa en la necesidad de mejorar 13 funcion, evitar que se debilite
¢l paciente ¥ mojorer la estética, sl ex nocesarie, pucde realivarae curctaje de la leawn ¥
reconsiruceion oseq



L4 OSTEOPETROSIS,

La vsteopetrosis es un trastomo dseo hereditano que se caractenza por aumento generahzado.
simetrico de la densidad de hueso v anormalidides de la resorcion dsea.

La enfermedad se divide en dos upos, el mfantl imaligno, congemito) que es §a forma mas
grave de la entermedad, s caractenza por alteraciones esqueléncas, hematicas v neurologicas. v
la forma del adulto (hemigna, tardia) que se dignestica, de manera habitual, en la tercera o cuarta
divada de vide; esta dlima, se limite a anormahidades esqueléticas v bene un pronostico
Tavoruhle

140 ETIOLOGIA Y PATOGENIA

En ¢l adulto se hereda de manera autosomica dominante; la vanedad infannl, se hereda con
cardcter aulDsOmacy recesive, es leve ¥ con caracteristicas clinicas varighles La enfermedad ne
presenta predilecciom en mingn sevo o riga

El signo mas caracteristico de la osteoperrosis es la susencia de resorcion osead Hsiohegica
debido a reduceion de la actividad vsteoclastica. En diversos estudios se demuoestra gue los
ostenclastos no responden de manera adecuada a la presencia de hormona paratiroidea o a
vstimulos fisilogicos gue por lo comun promueven la resvrcion dsea. Los osteoclastos no
pueden claborar membrana v tormar ¢l borde que permite la hiberacion de la emzimas lisosomales
en b interface de celulas osas

1.4.1 MANIFESTACIONES CLINICAS GENERALES

La carencia de resorcion osea produce alteraciones esquebeticas como la oclusion de la vavidad
osea, disminucion de la hematopoyesis v retardo del crecimient, compresiin de los pares
crangales causando ceguera, sordera v, a veces, pardlisig tacial,

La vsteopetrosis mbannd ¢s ba forma mas grave de la enfermedad. por lo general. aparece desde
¢l nacimiente ¥ se diagnostica en los pnmeros  meses de vida, Jos pacientes povas vedes
sabreviven hasta la adolescencia v mueren por infeccion o anemia. La forma hemigna del adulto,
e desarrolls mas tarde v pueden no diagnosticarse hasta la tercera o cuarta dévada de la vida. 1a
lesion dsea es sumilur al de tipe recesivo maligne. Se encuentra detenion de los nervios oplice v
fucial debido u estrechamiente de los fordmenes craneales, o gque prsduce compresion di los
mereos: el primer signe de laoenfermedad o= la apancion de una fraciura patologics gue @
menuds son muoleples



Las mamitfestaciones clinwas de las dos formas de fa enfermedad son diferentes, por elie vale
la pena especificarlas detal ladamente

Lu osteopetrosis recesiva maligna cs la forma mas grave de la enfermedsd v existe al
nacimiento (Ipo congemite o neonatal), ¥ algunes cases se han reconocido en otero, o gue se
desarrollaron 2l principae de o vida (upo lactante o de la intancia). En general entre mas
femprane aparcsca la enformedad, es mas grave ¥y muches lactantes afectados nacieron mueros o
murieron poco después del namient,

La mayor parte de los huesos del esquelelo se encuentran afectades por ¢l proceso esclendtico
difuso en ambas formus de la enfermedad. Sin embargo, en las dos fommas puede existir una
afeccion grave y menos extensa. En la enfermedad recesiva maligna, la varacteristica comun es la
abrotia Gprica, seguida por poco crecimiento, salientes frontales, fraciuras patologicas. pérdida del
oido y paralisis facial. Lo muerte en estos pacientes por [o regular es resultado de anemia o de
infeccion secundana, Noo s conocen reportes de pacientes que  presenten esla formag de
osten petresis v gue havan sobrevivido mas de 20 afios.

L4 osteopetrosis dominante henigna ¢5 un tpo muche menes grave de enfermedad gue por
ho general se desarrolla alpo después en la vida: en realidad los casos ocasionales mo se
diagnostican hasta la edod media Se puede csperar que estes pacientes sobrevivan hasta la
anerardad.

La afeccion de los huesos, la extension v la gravedad, son similares a los de la entermedad
recesiva inaligna Sin embargo, casi la mitad de los pacientes con la forma benigna se encueniran
talmente asintomalicos

243 MANIFEST ACHINES CLINICAS BLOCALES

Luos signos dentales incluven |a erupcion tardia de jos dientes debido g una anguiloss oses,
ausensia congenila de dientes, dientes no erupcionados y mal formados ¢ hipoplasia del esmalte:
también se observa una producion reducida de hueso alveolar, ligamento  periodontal
detectunsn, v nutable prognansmo mandibular Bl indice de canes es muy elevado s causa de
hupoplasia del esmalte. esta es una complivacion sena. ya gue ¢l paciente es propenso al
desarrolly de osteomiglitis, por la disminucidn del componente vascular del hueso. esta
complhcacion es grave v ocorre 8 menudo en mandibula v, en ocasones, ¢l masilar v
extremidades



144 CARACTERISTIOAS RADIGGRAFIC AS

En L osteopetrosis se carkelerizan por un aspecio lse, omogeneo, simetricamente escleptico
de todos los huesos con s forma de masa vy estnaciones ransversales de los extremos de los
huesos largos. Las cavidades medulares son remplazadas por hueso, ¥ la corteza esta engrosada

En ocasiones la mandibuls esta respetada, a pesar de las graves lesiones que apirecen en oiros
hugsos, Sin cmbargo, cuando lns maxilares estan atectades, la densidad ded hueso puede ser 1al
yue las rees de bos dientes cas: son invisibles en la radiograria demal

145 HISTOPATOLOGIA

El enamen histologien revela produccion normal de hueso, en ausencia de resorcion fisiologica,
se presents funcion osteoclastica reducida v aumento en el nomeno de osteoclastos, esto onging
mal desarrolio de la estructura dsea y carencia de cavidades medulares detinidas

Lus dientes no enupeionados presentan zonas de anguilosis en la intertace cemento-hueso, y en
lus dientes anquilosados no hay continuidad del higamento perodontal, este muchas veces esta
compuesto de tejide conective fibroso paraleln a las dos superficies v presenta infiltrado
mtamaterio. En las regiones en donde se desarrolla osuomehins, los espacios medulares
aparecen fibraticos y contienen células inflamatorias cromicas

146 TRATAMIENTO,

La terapia debe dingirse hacia lu bisqueda y tratamiento de las complicacwnes, mediante
estudios frecuentes de campo v agudeza visuabes v examen radiogrifico periodico del agujero
opticn, Pueden reguenrse transfusiones para tratar |2 oancrmia y. en algunos pacientes, el
Tratamigni intentd conrolar ¢ compoenente hematico mediante cortcostencides sistemicos,

Debe imicrarse un programa de prevencion dental, va que el resge de osteomielins es alto; esie
programa incluve examenes dentales trecuentes, administracion wpica de fldor.



15 DISOSTOSS CLEIDOCRANEAL

Este smdrome presenta hipoplasia o aplasia clavicular, malformaciones craneofaciales
caracteristicas v maluples dientes supemumerarios y retenidos.

151 ETIOLOGIA Y PATOGENIA

Mo se conece con certesa o ctiologia de la enfermedad, sungue puede heredarse con rasgn
duominante o revesivo. Cuando se hereda aparece como una caracteristica mendeliana domimante,
y puede ser transmutide por ambos sexes. En los casos en los ue al parecer s¢ ha desamollado en
forma esporadica. se ha sugerido que representa una enfermedad hereditana de tipo de recesivo o
con mds probabilidad como una penetracion incompleta de un rasgo genchioo gue Dene una
expresion vanable del gen o una mutacion dominante verdadera nueva

El rranstomo oewrre con igael frecuencia en hombres y mugeres s oo predomina en minguna
razia La mtchgencis es normal en la mavona de los pacientes,

Adecta los huesos intramembranoses y endecondrales del craneo, y onigina disminucion sagial
de T4 hase crancal. agrandamients transversal de la boveda craneal La presion hidrocefdlica
sobre fas regiones no osorfivadas, causa abombamiento frontal, ademas de extension de a boveda
crancal L ausencid clavicular hace gue el cuells parcsca largo v los hombros angostos La
combinaciin de anormabidedes del reroe medio de la cara y del complee alveolar dan una
apurienuid facl carctenstica

1.5.1 MANIFESTACIONES CLINICAS GENERALES,

La disostosis cledoeraneal se caracteneza por anormalidades del cranen, dientes, maxilares v
cintturd wscapular, asi como detenciin ocasional en ol desarmollo de los huesos largos. Enoel
crighen las fontanelas con frecuenoa permanecen shiertas o 4l monos muestran retardn en vl
cierme ¥ por esta ragon Genden o oser grandes. Lo sutura sagital esta hundeda en forma
carge teristica, v el crameo tene aspecio aplanado

La cabesa es larga v brayuicefalica, hay abombamicnto frontal, parietal ¥ occipital pronuncisdo:
s huesos Bactales ¥ 05 senos paranasales son hipoplisicos por fo gue T card se ve corta
peduedia, it hase nasal es ancha ¥ se encuentra deprimida en el puente.



El detecto de la cmiura escapulir de cuye transtomo dera una pame de su nombre, v
desde ausencia incompleta de claviculas en aprovimadamente 1070 de los casos, 4 auscncia
parcial e mcluso un smple adelgazamiento de una o ambas claviculas. Debido o esta alteracion
clavicular. los pacientes tenen una movildad anomial de Ins hombros v pueden Hevirdos hagia
sdetante hasta encontrardos en la lines media, Tambien sen relaivamente comunes los defectos
de o columna vertehral, de la pefvis v de bos buesos largos. w1 como los huesos de Tos dedus
A la disostosis cleidoeraneal que una ver se penso gue cra una enfermedad que atectaba solo
Ty huesis membranosos, en la actuahdad se reconoce como padecimienta de wdo ef esqueben
Ademas se han mformade cambies fuers del esqueleto como musculos anomalus, pero esto
pucdse ser secundaro a la afeccion dsca

253 MANIFESTACIONES CLINICAS BUCALES

La causa del retardo o retencion dental se relaciona con carencia de cementn celular, se oree
que la deficiente formacion de cemento, puede deberse a resistencia mecanica 8 la erupeion
dental. por la densa capa de hueso alveaslar yue cubre los dientes,

La hpoplasia maxiar hace que la mandibula parezca prognatica, el paladar es estrecho v muy
delgado ¥ los pacwentes presentan mayor incidencia de hendiduras submucosas v de hendiduras
parcial o completa del paladar, que atecta tejidos duros y hlandos,

Por ko general, los dientes teroporales son normales. aungue en ocasiones puede retandarse su
erupcion ¥ exfoliacion, ia erupciin de dientes permanentes pucde ser tardia y muochos oo
erupcwman. En la region premolar se encuentran, con frecuencia. dientes Supernumerarios
retenidos, Bl retardo en la exfolisaon de los dientes temporales, la faita de erupeion de los
permanenies. los muinples dientes supermumeranios Lo hpoplasia maxiba causan malog luson
Pravy

2.5.4 CARACTERISTICAS RADIOGRAFICAS,

Las imagenes radiograticas de mporancia chinwa se relaconan con alteraciones de la region
craneofscul, dientes, claviculas v pelvis. En las radiografios de cranee se observan suturas
anomalas amplias ¥ senes parandsales subdesamollados. Ambas maxiiares contienen abunduntes
dientes metemidos, bos gue suelen wener malposicon: bos diemes supermumeranos son nutaries v
dparecen. Je manera habitwsl, ¢n la region premuolar



LAS TRATAMIENTO.

Sur ety traldmiento especilico pars estos pacientes. sin embarge, |2 asesona genclca es
muy importante, En la actuahidad, ¢f tratamiento dental combina cirugia temprana v ortodoneid:
cuando la formacion de rawes en dientes permanentes o5 mayor del 50% deben extraerse los
dientes supernumerarios ¥ los dientes primarios retenidos, seguida de exposicion quinirgica de
los dientes permanentes retenidos v tratamiento ortodantico; la exposicion quirlngica temprang
de los dientes retenides estimula fa formacien de cemento v la erupcion de los dientes con
formacion normal de las raices, Puede predecirse gue se requerird de cirugia orogndticy,
sriodoncia postquirirgica y protesis para corregir la deformidad facsal.



Lo SINDROME DE DOW N,

El Sindrome de Down es una entermedad asociada con mentabidisd subnommal en la que pucde
acurmic una vanedad extremadamente amplia de anomalias v de trastomos. funciwnales: dos de los
tpirs principales son las detformidades crancales v facales

Aungue se han considerade muchos factores comu causa de la enfermedad, como la edud
matema avanzada, v las anomalies utermas v de la placenta. en recientes vestigaciones
Citogenéticas implican gue o una sherracton cromosomica. Esta enfermedad es. de hecha. |
anomalia Cromosomicd mas comun que se presenta en hombre

Em |a actualidad, se acepta que existen por b menos tres formas de sindrome de Down: uno en
el gue existe la tnsomia 21 caracteristica, con 47 cromosomas (Casi el 95% de los casos), olne
denominado el tipo de traslocacion, en el que parece haber solo 46 cromosomas, aungue el
material cromosdmico extra del numero 21 esta raslocade con otra cromosoma del grupe G oo I
{falrededor del 3% de los casos), y otro gue es resuliado del mosaiguismo cromosomice
{alrededor del 2%} Low nitos con el tipe de traslocacion del sindrome de Down son los que cun
mas frecuencia nacen de madres meneres de 30 afos. La frecuencia del mongolisme en los
hermanos posteriones puede estar aumentada en estos casos. Las madres mayores de 40 afuos, rara
ver Denen mongokndes de traslocacion. En contraste, el nesgo de tener un mfie atectado con
trasomia 21 es aproximadamente de uno en 2. O nacimientos vivos en mujeres menores de W
afios. pero aumenta ¢n fomma espectacular @ uno en 50 nacimientos vivis en las mujenss mayores
de 35 afos. Como dato imposiante es que los individuos con sindrome de Down. en especial los.
nfios enen an riesgo maver de presentar leucemia

2ol ETROMLAMAA Y PATOGEN A

Las posibilidades enologicas el sindrome incluyen. exposicion repetida a un ambienie
agresive, predisposicion genética a la falia de disyunciwon, svubo con un cromosoma 2| extra v L
subresda preferencial. im wiere, de embrones o fetos con tnsemia 21 [ os padres de cualguier
edad Gue tienen un mifm con msemia 2 menen un nesgo impotante de tener otro mifio atectado,
enie miesge de recurmencid o equivalente al gue se presenta en nifios de madres mavores de 45
aners de edad . No parece tener predileccion ravial o por algun sexo,



Lol MANMIFESTACIONES CLINIC AS GENERALES,

Log pacientes con sindrome de Down presentan numerosas manifestaclones clincas
sistemicas. En nidos con dicho sindrome se Jesenbe una vanedad de fenofipes gue pueden
avudar a establecer ¢l diagnosiico

En todis los puotentes hay diversos grados de retardo mental; 12 mayoria de los individuas
con afeccion leve. son capaces de desenvolverse ben en ol ambiente de trabago, cerca del 3% de
los pacientes presenta demencia v es frecuente ¢l envejecimiento prematuno; despues de los 15
afns de edad cas) wdos bos supetos afectados desarmollan alteraciones neuropatoligieas similires
d s de la enfermedad de Alshoimer, sungue ¢l TIPs no presenta cambros climees conduciuales.
detectables. Con frecuencig se observa ojos alurgodes con las fisuras palpebrales hacig amibi,
tambin puede encontrarse estrabisme v catarales congenitis. En algunes de los pacientes s
presentd cardiopat o congenita,

Algunos miftos afectados son mas susceptibles a las enfermedades infecciosas, mas del 507
presenta distuncron troidea ¥ 1 incrdencia de [eucemia es mayor,

Las alteraciones csqueleticas incluven anormalidades pélvicas y costales, luxscadn de cadora v
subluxacion de la romle Bl diagnostico tardio de esta anormabdad puede causar dafe
irreversiple de la medula espinal, v puede ocurmr durante la manipulacion del cuelle en
tratamicntes dentales o durdnte la anestesia general

L6 MANIFESTACIONES CLINICAS BUCALES.

En ¢l sindrome de Down, los pacientes presentan craneo braguiceldlicon, con lo eminoneie
occipital aplanadis v Lo frente abombada. en el 98% de fos individuos existe separacion de L
sulura sagital no peseen senos frontales ¥ ef seno muxilar es hipeplasico en mas del 9 de los
pacientes, las deticiencias esquelincas faciales incluyen, planamicnto del puente nisal s
prognatismo mandibular relativo

Las manitestaciones bucales son frecuentes ¥ suelen presentar lengua fisursda v macroglia
relatva, va que la cavidud bucal és pegueda, la posturs abierta de la bocs es frecuente, debido @
estrechamiento de la orofunnge; la Bipenrofia de amigdalas v adenoides comprometen lis vias
respiratorias, lo protrusion de la lengua v la resperaeion bucal ocaswonan resequedad v
agrivtamiento de labios: la longiud » amplisd del paladar es significatvamenty menor v, en
vcdsinnes s¢ ohserva uvula bifida. labw v paladar hendwdo. En o saliva parotides s¢ encuenirae
aumento en las concentraciones de sadio, calowr v bcarhsmati,

En cavidad oral se presenta un gran numero de caracteristicas anvmmales v la enfermedad
peroduntal es frevuente; sin embareo. la inodencia de cares ne es mayor que en los indmduas
normales. En el 78% de s casos hay un retardo en T erupeion de las denticiones temparal 3



permanente, ademis, o menudo s secsencia de crupoin de b denpcon es anonmal - Sueken
presentarse anomlisg det desarrolhe gue meluyen maltormaciones de fa comna v Fives dentales
¥oen algunas ocasiones existe hipecaleificacion del esmalte,

Los desnjustes oclusales son frecuentes; consisten en mesioclusion, debida 4 prognatismie
relativiy, mordida cruzada posterior, apiiamiento importante de los dientes antenieres. la mordida
crizada posterior se onging en la base del maxilar v la mordida abierta antenor se debe &
descrepancias dentoalvenlares

264 TRATAMIENTO.

Los mifiss won sindrome de Down y candiepatias congénitas importantes benen mal pronisiico
Las causas de muerte mas frecuentes son complicaciones cardiopulmenares. mal firmaciones.
gastrntestinales v leucemia

Avances tecnobigicos en el diagnistico cardwvascular han mejorado ¢l prondstico, s se
detectan anormahdades cardiovasculares en el recien nacido deben realizarse radiogratia de
tora, elecimcardiogramas v control cun un cardislogo

Es importante ¢ contro: oftalmelogico v audiologieo frecuente, ya que pueden detectur de
manera opotuna altersciones visuales v auditivas que afectan el aprendizaje v el desarmolbe

El vravamentes demtal consiste en la provencin de canes v de enfermedad penodontal. v en

casos donde exista respuesta tavorahle. ¢ mie puede someterse a un ratamients ortodonige v,
S0 SE regUIeR d Ciragi mav lofial



37 LABIOY PALADAR HENDIDOS.,

Las hendiduras taciales se presentan en muchos planos de la cara coma resultado de las fallas
o detectos en el desarrollo o maduracon de los procesos embriologicos. De esta manera podemaos
recunpcer las anomalias gue se extienden respectivamente desde el labio superior o de lu ventina
masal hasta el ogo v del angule de la boca al oide, Sin embargo L hendidora facial mas
importante s el labio hendido mandibular o maxalar

El lahio hendido mandibular o una alleracon muy rar que se presentd en la linca media del
labie interior, sy desarmolle puede deberse a la falla de completar la wnion hasta el arco
miandibulir oo la persistencia de Ta ranura central del proceso mandibular Puede estar atectado
umisamente ¢l Laboo, en ovasiones también se aecta la mandibula

El Ishio hendido maxilar es la mas comuin ¢ importante de lis hendiduras facales. Es
relevante mencwnar yue ¢l labio v el paladar hendidos estan intimamene relacwonados desde ¢l
punto de vista genéticn, embnologioo v funcional

La hendidura de los labios v el paladar son alteraciones congénitas frecuentes, gue a menudo
producen deficiencias importantes de lenguaje, masticacion y deglucon, Con Frecoency
presentan mayor incidencia de maltormaciones congénitas asociadas, asi como trastomas del
lenguaje secundarias a deficiencias audatyas.

Por ko general el labo v palidar hendidos se clasitican en cuatro tipos: |} labao hendido, 1)
paladar hendido, 1y lahio v paladar bendido unilateral, v 4) labi v paladar hendido hilateral.
hras hendiduras de los laloos v la boca incluyen depresiones labiales. hendidura submucosa del
paladar, avula, lengua bifida v numerosas hendiduras faciales que se extienden a traves de nany,
lwhios v cavidid bucal

L0 ETIOLOGIA Y PATOGENIA.

A pesar de las numerosas investgaciones climeas vy experrmentafes la etologu del labio
paladar hendids de los seres humanos aun se desconoce sin embargn, se debe deducr gue la
herencid es el factor mdiy dual mis smpaortante

Se consideran algunos factores coma posibles causas Jde la apancwon del paladar hendido
i luyen:

11 Suplermento vascular defosuoso havia ¢l drea ateciada,

21 Adeeracion mecanica en la cual ¢f ramano de la lengua puede impedir 12 umon de Las
puries,

B Substancias circulantes, como el alcobol, Crertas drogas ¥ toxinss,

4} Inlecciones.

5 Retardo cn el desarrollo del argansma



El labio y paladar hendide cormesponde cerca del $0%a de todos los casos de hendiduras, ¢l
lab hendido aislado v ¢l paladar hendido aislade ocumren en un 25% respectivamente; la
incidencia del labio v paladar bendido varia entre | en 700 5 | en | 000 nacimientes & presentd.
gradvs variahles de predifecaoon racial El palsdar hendido aislado es menes Frecuente, su
muidencis vara de |oen | 500 @ | en 3 000 nacimientos, el lubio hendido con o sin paladar
hendidu es mis Frecuente en hombres, y ¢l paladar hendido aislade es mas frecuente ¢n mueres

En b mayoria de Jos enfermos, estas malformaciones se explican con la teori de 1a herenci
multifactonal. postula que muchos genes gue contribuyen al nesgo interactuan enire 5y ¢l
ambiente colectivo determing si se alcanza el umbral de anormalidad que causa un defecto del
fetor en desarrollo; 1a herencis multfactonal explca la transmision de estos defectos y es ubl para
predecir ¢l resgo de ocurrencia d¢ esta anomalia, entre los miembros de o familia de un
individun afectada,

Lt ruptura de los patrones normales de crecimiento, ¢ ineluso las deficiencias de cuslyuicra de
s procesos faciales, puede dar un desarrollo anormal de labwos v paladar. El labio hendido
ocurre por o general alrededor de la sexia o séptima semana Je vida intrautening y s¢ produce
mor deficiencia de la umon epitelial entre los procesus nasales medial y lateral, en la cual no
penetran celulis mesodermcas

El paladar hendide se produce de la octava semana Je desarmello embrvnann por ruptura
epitehial, que ongina una falta de crecimiento del tepdo mesodermico v Falia Je Yusion de los
segmentos laterales del paladar La mayoria de los embridlogos piensan gue en tedos los defectos
en hendidura hay una deficiencia verdadera de tepdo v yue la estructura anatomica real esta
ausente Pueden presentarse grados variables de labwo v paladar hendido, que van desde leves
muescas del borde latial o gvula bifida, hasa hendwduras graves laerales completas deld Bato,
la porcivn alveolar o todi el paladar

172 MANIFESTACIONES CLINICAS GENERALFS,

| as hendiduras son vanables, desde surcos en piel o mucosa, hasta hendiduras que afecian
musculos v huesos. La detformidad que se presenta con mavor trevuencia es una combimdcun de
labis v paladar hendide. Sin embarge ¢l paladar hendido aishado se asocia con oiras snomalies
del desarrollu st en un 50% de bos casos. Entre estas alieraciones se encuenira la enfermedad
cardiaca congenite. pobdactiba v simdscnlia, hdrocefahia, microcefalia, espina bafida v
deficieneia menal. Se pueden presentar anomalias simalares con el labe hendwo con o sin
putadar hendido pere sun Menos Tecuentes en 108 casos gue se presenian



270 MANIFESTACIONES CLINICAS BUCALES.

El labio hendido mavilar pucde presentar un cuadro climco vanable, segun la gravedad de la
lesion. Comao los nombres lo indican ¢l labio hendido unilateral afecta solo un lado del ki ¢l
bilateral, ambos lados. Lo hendidura incompleta se extiende en una distancia vanable hacia la
ventana de |a nanz ¥ a veces también afecta al paladar: la hendidura completa se localiva dentro
de la ventana nasal ¥ con mds frecuencia afecta al paladar.

El latio v paladar hendidos se presentan con mayor frecuencia en los varones, los nifios son
mis suceptibles a los defectos de mayor gravedad. En contraste el paladar hendido aislado es mis
comun en las mifias

El puladar hendida puede presentar diversos geados de gravedad y de la cantidad de tejido
lesionada ©na hendidura puede afectar tanto al paladar duro comi al blando o, on algunos casos,
solo puede estar afectado ¢l paladar blando. En muchos casos, la hendidura Jel paladar duro se
extiende atraves del reborde alveolar v el labio, originando una hendidura complets en 2l |ghio,
en el rebonde v en el paladar. En ocasiunes se observan pacientes con solo una hendidura o uvula
mifidi; probahlemente sew fa forma mas leve de paladar hendido

El paciente tipico con paladar y reborde hendsdo muestra un gran defecio en el techo del
puladar, con una abertura diecta dentro de la cavidad nasal. El defecto de la linca media continua
huasta fa premaxila de donde se desvia a la derecha o a Ja izquierda. A veces, toda la porcion de la
premaxila osea esta ausente, en cuyo caso la hendidura puede parecer un defecto completo de la
linea media Sin embargo, ¢l reburde hendido comin aparece entre ¢l incsivo lateral v el canin,
i puede presentarse entre ¢l incisivo central v el lateral manilares. Con frecuencia hay aleracion
en las esiructuras demales de esta region, de esta manera los dientes pueden faltar, estar
detormes, desplacados o dvididos, produciéndose dientes supernumeranios,

Las  hendiduras  del  paladar  blando. cousan  deficiencias  suditivas, la  incompetendia
palatotaringes se debe 2 incapacidad del paladar blando v de la pared faringea para contraerse al
deglutir v al hablar, por lo que no se produce el sellado muscular entre cavidod nasal v
bucotaninge, ¢l lenguaje se caracteriza por la emiswn de are desde ln nane ¥ ose abserva
resunancia hipernasal.

La imeidencia de anomalias dentales asociadas con las hendiduras de lumio v paladar son muy
impoertantes. Se¢ descnben snormalidades en numers. tamano. morflogia, caliificacion y
erupcien dental; pueden estar afeclados dientes emporales v permanentes: el diente atectado con
mayor frecuencis es el mesive lateral veeine a la hendidura, pero los dientes ubicados fuera de la
region defectuosa muestran alteraciones embrionanas en mavor grado gue las observadas en
b tentes normiales

La ausencia congenita de dientes, es alta, en especial de los incisives luterales superiores
temporales o permanentes. adyacentes a la hendidura alveolar, las hendiduras alveolares
completes o incompletas suelen asociarse con dientes supemumeranos, por o general, los



eisivos laterales supenores. A menudo se retarda of desarmolle dental, ¥ se observa hipoplasia
del esmalie v fusidn de los dientes,

174 TRATAMIENTO.

En casi todos s casos de labio hendido pueden ser objeto de intervencion guinirgica, con
excelentes resuliados estenicos v funcionales Fs costumbre operar al bebe antes de gue cumpla |
mes de edad o cuando ha recuperado su peso original

El pronostico depende de la gravedad del defecio, Jos problemas cstéticos v las deficiencius de
audicion y lenguaje suelen provocar alteraciones del desarrolio.

El tratamiento liene una secuencia va que se reguiere de un equape médico muludisciplinano.
por la extension de los problemas que envuelven este tipo de alteracion congenita, se necesilan
especialistas en hendiduras del paladar lo forman cirdjanos dentistas, médicos v olros
profesionales relacionados con el desarrolbe infantil, asi como terapeutas de lenguaje v audicion

En general. la reconstruceion de labio hendido. debe realizarse durante [as elapas tempranas de
la infancia. Se recomienda que ¢l cierre de Ins defectos del paladar blando con deslizamiento o
caida faringea. se realhizen alrededor de un ado Jde edad, para promover ¢l desamollo normal del
lenguaje; se fabrican obturadores palatinos para nifios con hendidura del paladar, que presemian
dificultad para alimentarse o que regurgitan alimentos o liquidos por la cavidad nasal. Se requiere
de una valoracion temprana. de audicion y lenguaje, para evitar problemas de aprendizage.

La prevencion dental es impenante, va que es |a base de futuros tratamientos ortodonticos; con
frecuencia se necesitan tratamientos para corregit los defectos del desarrollo dental: onodoncia
se¢ inicia en la denticion pnmaria para cormegir mordida cruzada posterior, maxilar vnilateral o
bitateral v para retraer desplazamiento del segmento premaxilar anterior

Lina vez que comienza ¢ desarrollo de la fase meoxta de la denticion se continua el tratamiento
oriodintico para restablecer la forma normal del arco maxilar, Suele realizarse un injens dseo en
la hendidura alveolar para dar conunuidad al arco maxilar, se recomienda realizar el injeno
cuando la firmacion de las raices de los dientes permanentes no erupcionados. relacionades con
¢l defecto alveolar por o general el canine maxilar, lega a un 2% o 30%q de su desarrolln. Se ha
demostrado que estos dientes erupeionan bien. va sea pasiva 0 mecinicamente, atraveés del imerto
comsolidun el arco v restablecen la funciin alveolar.

En pacientes con deformidades dentofaciales importantes s¢ requieren, ademas. iratamientos
ortedanticos posteriores v cinugia onogndtica; amhién de procedimientos de cirugia plastica pars
corregir la estética v funcion del horde mucecutanen, del labio v b narie



CAPITULO 3

TEJIDO EPITELIAL Y PIEL

31 CLASIFICACION DE EPITELID,

k. pitelio,

Cumple funcimes muy diversas, que incluyen prtecoion v secrecion, Se divide en dos
l{rupm

Iy Epitelio de recubrimiento. Cubre las superficies de algunes organos intemnaos y cavidades, y
reviate el amterior de estructuras como el tube digestive, s vigs respiratonias, los vasos
sanguimnens y omres conductos, consbtuye, con el wpde nervioso, las pares sensitivas de Jos
drganos audittvos y olfaturos.

1) Epitelio glandular. E« la porcion secretoria de |as glindulas.

El wepido epuehal consiste, en células dispuestias en inima aposicion, entre las cuales |a
substancia intercelular os cscasa Las células epirehales estan dispuestas en und o Varias capas
vonbinuas. Es on tepdo avascular los vasos que aportan nutementos al egpaelin v se llevin las
sostungiis celulares de desecho se localizan en el tepdo conectivie subvacente, Elepitelio cubre 4
ese Blumo v descansa en la ldmina basal gue consiituve une fuerte conexion entre ambos tipes
de tepdos v es una fima capa de manenal extracelular B1wepde epoelial esta supeto o desgaste.
leswn y desgarre, por s que sus células se dividen ¥ reproducen constaniemsnie pari substitor
las que son destruidas

311 EMTELIO DE RECUBRIMIENTO Y SU CLASIFICACION,

Las vanaciones en su disposicion del epitcl guardan relacon con su localizacion v funcion
51 estd espectalizado en [ ahsorceon v fltracien, en una fona en que Lo friccion v el desgarre
SEAn MImMmes, comsiste en wnd sola capa Je celulas v se llama epitelbo simple; <1 mo cumple
dichas funciones, y se distribuye en 2onas expuestas a fricown v desgarre. ingluve vanas capas
celulates v se le denoming epitelio estratificado.
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Existe un tercer tipe menos frecuente es llamade seudoestratificado, 1ene una sola capa de
células, situadas en of mvel superior secretan Mo @ poseert Cilios gue transportan el prspic
oo o las partivulas exirafis pard su eacrecion

Tipns celulares.

EI epatelinn se clasifica, ademas, conforme al tipo o formas de ses células, Fstas suelen ser
planas, cobicas o cilindricas.

Las células planas o escamosas, cuyn altuna es muecho monor gue su anchura, cstan unidas
InHmamente ¥ horman cips coniinus

Las célulus cabicas o cuboidales, cuyo nombre proviene del aspeco gue tienen en el corte
perpendicular. en ovasiones muestran forma hevagonal

Las vélulas cilindricas o columnares, son altas de forma cilindrica ¥ parecen en el corte
perpendicalar, rectangubos alineados une junto a ofro

En el epitelm de transicion, que se observa en sonas corporales sujetas @ gran distension o
EXPANSION. vstan presentes capas de varios Nipos celulares: la capa basal suele ser de tipo cibieo o
cilindrico. L imermedia, cubice o polibédricn, la superficial. plano o cubikco, segin las funciones
gue cumpla la song o of organd eén gue se distribuoye.

Clasificacidn.

Podemes clasificar ¢l epitelio de recubrimiente en base al numere de capas v los upos
veluldres:

EPITELIO SIMPLE.

Epitelio plano wimple: Consiste en una sola capa de celulas planas (escamosas)y, sus niclecs
sun de forma esférica v oval, se localizan en el centro de las celulas. Este ipo de epitelinn se
adapta 3 funcwnes de filtracion, osmaosis ¥ difusion, en general se encienira en 2onas del cusmpe
supetas @ pewa frecon v traumatismo por gremple dlveolos, crstading v el recubrimiemo del

(LT HTTEN

Epitelio cubico simple: La torma cubica de sus células resulta evidente en el cornme
perpendicular. posee nuclee central. Recubre las superficies de los ovanes y la inienor Je la
comed Cabe mencwonar yue la secrecion. es decir, la produccion y liberacion celular de liguidis
gue conticnen substiangias diversas fmoco v ensmas), ¢s una de las funciones gue suele tener of

iy



cpitelur Lo absorcion es la captswon de liguidos v diversas sustancias por célulus de lu prel o
T Ll

Epitelio cilindrice simple: Tiene aspecto semeunte al de npo cubieo simple. pero en ¢l conte
perpendicular muestrs la forma alergads de sus celulas. los nacleos estan situados cerca de la
superficie hasal de estas viimas. Presenta modificaciones deperuiendo de su  localizacion y
funcivn. Reviste intestinos, estomage, glandulas gue guardan relacuin con la  digestion
vesicula mlar; en dichos organos protege los tendos subyacentes En las capas intestinales Je
celulas eihindricas enisten, infercaladas las células caliciformes, que secrétan moco y tienen
forma de calie o copa a causa de la scumulacion del mocn. Este ultrmo cumple la funcion de
lubricante yue evita la frccion entre los alimentos v la pared mterma del tubo digestivo

Otra mudificacion en el epiteln cilindneo son los eilios, las células gue los poseen aparecen,
mescladas con las caliciformes en algunas ponas de las vias resprratonas superiores. Los cilus al
tener mesimientos ondulatonos simuoltaneos levan el meco v las particulas extranas & la
garganta donde se les expulsa o mgere. E1 asre inhalado tene un procese de filtracion antes de
llegar o hos pulmones.

EPITELIO ESTRATIFICADO.

Posee por o menos dos capas celulares, por e que es mas resistente ¥ puede proteger fos
wiidos subyacentes contra fmoon, tragmatisme o factores ambientales externos. algunas
vurantes de este epielnt producen secreciimes

Epitetio plano estratificado: Por o regular Jas celulas de capas supertiviles de este epitelio
son planis. v lis capis hasales. cubicas o cilindricas. Estas Glomas se reproducen de manera
cunstante v s¢ mos ifzan hacia las capas superficiales, en sy mos iments ascendente,  las células
sutren deshedratacion ¥ contraceidn, es dear, se vuelven mas densas. Este proceso de
reproduccion, desprendsmiento y substiiucien es continuo

El epiteliv plamo estranificade ne gueratimizade es un bpe de lepdo que se encuenira en
superticies humedas, sujeras a friceiin v IFAUMAELSMo constantes v gue mr cumplen con funeimnes
de absorcion, como boca, esofage v vagina k| epitelio gueratinizado evratificado plane ¢ ¢l
gue posee células superficiales wansformadi en una cape de querating que es und substanad
resistente a la frcciin ¢ imvasion hacteriana. ¢ impermeable | a capa exiemna de la piel es iepdo
yuerannssadi.

Epitelio cubicoe estratificado: Este tupo de tepdo es poco comun ¥ se encuentta solamente en
los conductis de las glandulas sudonparas en ¢l adulto. en ocasiones tene mas de dos capas de
células v su funcion principal o5 de protecoion



Epitelio cilindrico estratificado: Es poco frecuente en ¢l cuerpo, la capa o capas hasabes
constan de colulas pelibédricas conas ¢ imegulares, solo las células superficiales son cilindricas.
Esta clase de epitelio resiste parte de la uretra masculing y algunos conductos excretores de las
glandulus mamanias. Sus funciones son de proteceion y secrecion.

k.pitelio de transicion: Su capa superficial consiste en células aplanadas, o cual le permite
souartar distension sin gue las células se separen unas de otras, Cuando estd sujeto a distension,
las celulas superficiales se ranstorman lemporalmente en células planas, revisten estructuras gue
COMA (3 VEJIgA WESEntan variacionegs impomantes en la presion inema v 1a fencion de este tipo
de epnelus es evitar la roturg de Lo musmas

EPITELIO SEUDOESTRATIFICA DD,

Este ¢y el rercer tipo de eptelio de recubnimiento, ¢l nucleo de las células de esta clase de
t2)id se encuentra a diversos niveles, pero todas las células estan adhendas a la lamina basal v
dospuestis en una sola capa. Este npo de epitelo recubre los conductos excretorios poncipales de
algunas glandulas v parte de la uretra en el varon, Suele presentar célulus ciliadas v caliciformes,
cioms on el caso de 108 vids respiralvrias supetnes.

112 EPMITELIO GLANDLULAR Y SU CLASIFICACION,

Su funcion es la secrecion, misma yue clectuan bas células glandulares que se encuentran
subvicenies al epiteho de recubnmoento. Una glindula puede consistir de una célulu v un grupo
de células eprtelales muy espeaialivadis, que hberan sustancis en bos conductos o el tomente
sanpuiney La produecion de estas ulimas siempre origing gran actividsd de las células
elandulares ¥ en consecuencia allo gasi de energia. Se clasifican o tdas las glindulas del
CFZANISMA €N

Glandulas exocrinas: b ierten sus productos en conductos o tubos que terminan en ¢l nivel de
[ epitebion de revestimicente, Loy productes de glandulas exiocnngs se liberan generalmente ¢n
la superficie cutanea o en ¢l imtenor de un drgano; entre lis secreciones se incluyen enzimis.
sebur v sudor. Dos efemplos de glandulas exocrinas son las sudoriparas que secretan el sudor pars
entriar la piel, v las salivales que secretan una enama digestiva, Por el contrano las glandulas
endicrings no tenen condudtos vy viermen sus productos  directamente en la sangre, sus
SECTECIONES Siempre son bomonds, sustancias quimces que regulan  diversos  procesos
fisilogicos: entre estas glandulas se cuentan la hipofisis, la iroides v las supramenales



LY PIEL Y SUESTRUOTURA,

La mel cubre la superfice Jdel cuerpo. protege al organismo de sustancias ¢ influencies
nogivas, ayuda o regular la wemperatura corporal v opor medio de Lo sudacion, exoreta agua v
diversos producies de desechn del metaboelimae, es el organe sensitive mis extenso del cuerpe
para la recepoion de cstimulos tacnles, lemicos v Jdo lomosos

ESTRUCTLURA.

I g piel consiste en dus partes: [a externa, mas delgady v compuesta por epitelio se denomin
epidermis, ¢s1a unida con la capa infema, mas groesa v de tegido conective gue ¢s la dermis,

Por debajo de esta Gluma existe el kefide subewtdnes. v sucle lamarse aponeurosis o fiscia
superficial v consiste en tgjides alveolar y adiposo. Las fibras provenientes de ls dermas penciran
en la aponewrosis v fijan la pel a clla La capa subculanea a su vey, estd firmemente unidu a los
organns v tejidos subvarentes

L4 EPIDERMIS.

La epidermis esia compuesta por epitelio plano o escamoso estratificado vrganzado en cuatre
i canew capas celulares, lo cual depende de su localizaciin en el cuerpo. En los sitios en gue [a
piel esta mas expuesty a fncoon, la epidermis posee cnea capas, en el resto del cuerpo Lene
solamente cuatno

1. Estrato germinativo. [as celulas cilindricas de esta capa se reproducen de manernt
continua. Conforme ello ovurre, se desplazan hacia capas mas superiores de la epudermis, los
nuc leos celulares degeneran, las células mueren v finalmente se desprenden de la caps superior
de la epidermis

2 Estrato espinoso. Tiene un espesor de varas capas formade por celulas polibédricas
iregulares hgeramente separadas entre i | superticie de estas cefulas esty cubsenta de espinas o
proyecciones cinplasmatic as uniendose con celulas para formar puentes miercelulares, avadando
a comservar unsdas las celulas v a resasuir los efevtos de la abrasion

1. Estrato granuloso. Consta de tres a cineo capas de células aplansdas. las cuales henen
nucleos vesiculares que carecen de nucleoles v el citoplasma de estas células contiene granulos
de gueratohaling, compuesto gue participa en o primerd etapa de la sintesis de queratina



4 Estrato lucido. Fsta capa solo puede observarse en la prel gruesa, consiste de res a cuatns
hileras de celulas muertas ¥ planas gue contienen gotas de substangia ranslboida Hamadi
eledding, e se forma o partar de b gueratohaading v fermind por irans fommarse en Jueraim.d

5. Estrate cérneo. Es 1 guinta capa ¥ la mas externa formada por celulas muertas v
sEMejantes a escamas gue s¢ aplanan y se fusienan Je manera progresivi, contienen querating,
Dnchas celulss se desprenden de manera continua vy som substitizidas con el masmo riemo, el
estrat e constituye una hamera eficar contra las ondas luminosas v ermicas, havteras v
SUbSLINCIAS Quitmicas,

V1.5 DERMIS,

1.4 dermis o5 otra capa de |a prel v estd compuesta por tepdo comectivi, gue contiene colagena
v fibras eldsticas, meluye RUMeroses vasos sanguineos, nervios, glandulas v foliculos pilosos. La
region supenor de fa dermis, que comesponde s la quinta parte del grosor total de dicha capa, se
denumina region J capa papilar. v su drea superfical. e aumentada en gran medida por
pequetias prolongaciones denominadas papilas dérmicas Estas ulimas s¢ prolongan hast la
epidermis, v contenen asas de capilares. Algunas de ¢llas incluyen corpusculos de Meissner, que
SN [emnacines enosas sensibles al tact. La dermis posec asimisma olras teminaciones
nervivsas gue s¢ llaman corpusculos lammares (de Pacin), que son sensibles a la preswon
prorfunda

Lab percion restante de 1o dermas se denomina region o capa reficalar, os un epdo conective
de colagena, mregulur y denso. La disposicwm arregular de sus fibras permite Qesbilidad
reststencea en ledas direcciones. Esta capa de la dermis connens vasos sanguimeus, v fbras
colugenas v elisticas. Los cspacios existentes entee las fihras son oo upados por ejado adipose
folicules piloses, nervios, vasos sanguineos v glandulas sudoriparas La region reticular vsta
unmida a los Organos sitwados por debajo de ella, como hueso v mosculo, ¥ por medio de la capa
subcutany.

L



L L6 PIGMENTACTON,

El color de la piel depende de tres factores, va gue su color es amantlle, debido a la presencia
de caroteno [pigmento vegetal gue se deposita on el estrato comeo ¥ en las células de grasa de la
dermis e hipodermis. La sangre gue s¢ observa a traves de la dermis vascular subyacente gue v
da ¢l tono rojizo y por ultimo la presencia de cantidades vanables de melaning gue explican los
tunas de color pardo,

Es decir el color de la piel es resultado de un pigmento Hamado melaning; la cantidad de csta
hisce wartar el color

Los melamociton son las células que lo sintetizan, v de ellos pasa 2 las células de la epidermis.
L4 melanina tiene una funcion protectora vital. En el estrato comen y las 7onas adiposas de la
dermis de pueblos vrientales esta presente ot pigmento, al que se denomina caroteno. bn
conjuncion con [a melaning ongina el color amarillento de la prel, el color rosado es resultado dol
nicgo sanguineo de la dermis; la epidermis no tiene vasos sanguineos, lo cual es caracteristicn de
wdos Tos epitelios,
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1.L.7 CIRCULACION E INERYACION DE LA PIEL.

La circulacuin sanguinea es distinta en las regiones diversas del organismo, o que eaplica las
varigciones de color o adn la prodisposicion gue para cientos padecimientos presentan algunas
regiones de la pel

Sin embargo, las dispesiciones de las aneras cutaneds os mas o menos unfeme. Antes de
legar a la dermus, forman una red hipodérmica de donde parten ramos que penctran on la
demuis, diwadiendose en arbonzaciones conkas, cuyas bases comesponden o las de las papilas,
Cadu arbenisdacion se anastomaosa con las redes pamilares advacentes ¥ produce en plena dermis
ramitos colatersles para las glandulas sudoriparas v sehdceas, asi como para los foliculos plosios,

Al mivel de cada papila entra uma artena v sale una vena, Ambas son a veces recilineas, pero
mays frecuentemente se catrelaan, mediante un capilar, que en el vérice de la papila adepta la
forma de asa

Existen también con frecuencia redes hipodermicas independientes de las intradérmicis, Se
torma entonees una doble red, verficandose ¢f enlace subdemmce medianic grueses tancos gue
asepuran una circulacion rageda, esto suceds en la pared del abdomen y en el cuero cabelludo.

Las vemms que nacen en las pupilas, despues de formar la sed venosa subpapilar, recogen los
afluentes de fos foliculos pilosos ¥ de las glandulas de la piel v van a desembocar a las venis
subcutangas

Los limfaticos se mician en |2 base de las papilas por una red subpapilar, donde desembasa un
fimfatico cemrral por coda papela; este vasa linfaticn no abarca inda la papila. sino slamenie su
mitid harsal

e fa red subpapilar parten numetosos tonces hnfiteos de cahbre vanable gue van a
desemboar o los hinfatcos subcutunees, gue o su ves levan la binfa o los ganghos inkibicos
supert-ciales del organismo.

Los mervios =on numerosos en la piel Unos terminan en el tejido conjuntive subcutanes.
Migniras otros penctran on lademms, scabando enoelb o contmuando hasa ls epdermis.

Las terminaciones merviosas subcutaneas comprenden los corpusculos de Pacimi, tenen
forma cvende v s encuentran distribuidos en cast la totaldad de la piel. siendo mis abundantes
ent bus dedies v los corpuscialon de Rufffad, souados en fa cars protunds de fa dermis o oo la
profundidad de la eprdermis; son de forma abndrca o fosiforme. de tamafo vanashle v ose
e uendran diserminados en wodo el tegumento, aungue son abundantes en la palma de o mana «
planta de ks pues



L as termingciones merviosas intradermicas constituyen fibris nerynsas bastante enues gue
se pierden entre los elementos anatomicos mediante ramificaciones Iibres, o hien van a terminar
en los corpuisculos de Meivsmer, que forman pegueflos aparatos sensoriales a los que se les ha
dadu ¢l nombre de corpisculos del tacto, w encuentran exclusivamente en los dedos, donde
generalmente se alojan en las papilas dérmicas. Cada papila es ocupada casi otalmente por ¢l
corpuscule nervioso; un corpascule dé estos esta compuesto de fibras nerviosas mielinicas gue
e encuentran unas sobre otras, del vertice a |a base. lanzando higeras prolongaciones a Loy lados
v terminunde hacia su region central, donde se observa un e granuloso,

L.as terminaciones libres van a parar o las glandulas, perdiendose en sus paredes, a los foliculos
del pelo, a los misculos erectores de estos, 4 los vasos sanguineos v linfatices. formando redes
mervisas suhpap lares

La mervacson vegetativa de la piel le llega por medio de los plexos penaneriabes v
acompanando a las terminaciones de ks nervios raguideos



CAPITULO 4

TRASTORNOS MUCOCUTANEOQS,

4.0 LIQUEN PLANO ATROFICO Y ERDSIVO,

4.1.1 MANIFESTACIONES CLINICAS GENERALES.

Las lesiones cutaneas de diguen plano aparecen como pequefas papulas. Las papulas estan
finamente demarcadas de la piel que la rodea Al principo de la entermedad las lesiones son de
color rojo; pero despuds son de un mane purpura ropzo o violaceo, Mas tarde son de color caté
suciv. El centro de la papula puede estar ligeramente abultado. Su superficie estd cubweria por
linedas caractenisticas. muy finas, Jde color blanco grisaceo, llamadas estnas de Wickman, Las
lesiones se pueden presentar en cualquier lugar de la superficie cutaned, pero por e regular se
distnbuyen ¢n un patrdn simetncamente hilateral. mis a menudo en las superficies de flexion de
la mufieca y del antebraso. @ parte intema de la rodilla v de los muslos, ¥ el tronco. La cara con
frecuencia permancce sin afectarse, En los casos cronicos, se pueden desarrollar placas
hapertroficas sobre las espinillas. Bl sintoma principal del liguen plane €s prunts intenso, gue
pucde ser intolerable.

El liguen plano es wni enfermedad del adulto, pero en ocasiones se encuentran alectados
mifivs. Mo tene predileccion por algun seva, aungue las mujeres predominan, ¢n bos vatongs cn la
miayor parte de hos cases gue se han manilestado. Se ha observado gue en el individun ner s,
tens. imvaniablemente s en ¢l gue aparece ¢l trastomo. Eb curso de Ja enfermodad es i,
desde meses hasty vanes afes, v con frecuenda sutre periodos de remmsion scgundos por
exgeerbis lones gue cormespomden a lapsos de malestar emovional, excese de trabage, ansiedad o
algunas foomas de tension mental (iras causas son traumatismos, desnutreon ¢ infeccion,

402 MANIFESTACIONES CLINICAS BUCALES.

Fs uma alteracion gue s limata a la prel o muogosa becal o evoluciona en ambas pares. Sin
embarge, os evidente gue un gran porcentae de bos casos permanece linntado @ la cavidad bucal
vooon frecuenvia las leswones representan un problema disgnostico comn consecuencd de la
vartahilidad en su spariendia clinica
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Lo tactores trvcsenales jeegan un pape| imporanie en s determmacion de fa localizacwon de
las lesiones del liguen plano v s sinos bucales mis frecuentes son la mucosa vestibular ¢n
relacion ol plane oclesal del diente, [os bordes laterales de la lengua, las superficies labial v
vestibular de la encia mseradi, ol paladar duro v el labo inferior Por lo general s lesiones son
simétncas y tienden a ser deniniticas v papulares. Las besiones deniriticas o reticuladas consisten
de elevaciones blanco grisaceas lineales, ¥ se componen de grandes canndades de papulas
pequetias individuales. También se observan papulus asludos de tamaio muy peguetio. Se
encuentran lesiones elevadas similares a placas y dreas enrojecidas de erosion v ulceravion

En ¢l liguen plane ambien aparecen vesiculas y ampollas que confunden ¢l cuadro clinca al
sefialar la posibilidad de una dermatosis vesiculobulosa como el pentfigo o penfigonde.
Finalmente Lus ampollas se rompen v depan areas de uleeracion ¥ erosion o descamacion. La
gran variedad de la apanencia climea de las lesiones bucabes del hquen plann depende de las
alteracones microscopicas y de la gravedad de los cambios degenerativos en la capa basal del
epitelur

Por o general ba atecciin de la piel en el liquen plano genera prusito, pero las lesiones hucales
ienden a ser asinlomaticas o menos que haya erosion o ubceracion Estas areas son sensibles al
calor. acides o alimentos condimentados, v las zonas extensas de ulceracion son dolorosas, La
enfermedad tende a seguir wna evolucion crinica o subaguda cuya duracion varis desde algunos
meses a muchos afos. Los penodes de ulceracion se vinculan con episodios de tension
emaoionil

LESIONES GINGIVALES.

Con frecuencia el tepdo gingival esta involucrado en el liguen plane bucal v su forma es en
extremo variable, Las lesiones oo urren @n una o mas de cuatne formas destintas

|, Lesiones gueratiticas,

Estis leswones hlancas clesadus se presentan como grupos Je papulas indioduales, como
leswines Lineales o reticubadas o come configuraciones con aspecio de placas

Y Lesiones erosivas o wicerativas

Estas dreas pogas se distribuyen en forma de parches en medieo de la lestones quermmicds o
comoe una afeccion extensa, Sen hemorrigicas bage raumatsmos ligeros como el cepilladi
demal

X Lesivmes vesiculares o complicacign con ampollas

Lis lesiones elevadas. lenas de liguidos se rompen v depan wloeracwmes
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+ Lesidn atrifica.

Las tormas atroficas del liguen plam suelen veurnr en la lengua o en la encia, El dorso de la
lengua se caracteriza por lu péndida Je las papilas filformes v fungitormes. En la encia exsste un
adelgazamienty del epitelin ue resulta en gingiviis erosiva o descamativa, Ya que el hyuen
plance ¢5 una enfermedad frecuente de la mucosa bucal, casi todes lus casos de gingivitis
descamativa son de liquen plano gingival erosive. Al examingr cudadosamente [a boca se
encuentran lesiones en otros sios ademas de | encia. En pecos casos de liguen plano, [a
afecoiin se limita a esta v la forma clinica es de erosion y descamag ion.

4. LI HISTOPATOLOGLA

Al muceoscopio, el hguen plano bucal s¢ caracteriza por mres aspectos  principales:
hupergueratosis o paragueratoss, degeneracion hidropica de la capa basal del estrato germinativo
¥ una mfilracion densa de Dfocios subepitelial En ocasiones hay una extension de las
prodongaciones epiteliales en forma de dientes de sierra, pern este aspecte es mas tipico de las
leswones de la prel La degeneracion hudropica de la capa basal del epielio puede ser lo
suficientemente extensa que ¢l epitelio se adelgace v arofie o levante al conon subyscente v
produsca ya sea una vesicula subepitelial o una ulcera Lanaturaleza de L lesion clinica depende
del cuddre microscopico. Las lesiones papulares blancas o reticuladas muestran hiperqueratosis o
parsqueratosis ¢ intiltracedn  lintocitica. Las lesiones erosivas o ulceralivas  muestran
degeneraciin extensa de la capa hasal ¥ perdida en zonas del epitelio

Las leswnes vesiculares muestran separacion degencranva epiiehial del rejdo conectiva
subvacente. Las lesiones atroficas muestran un epitelio Jelgado v degenerade. Fs trecuente hacer
un diagnostico microscopieo de las lesiones bucales del liguen plano pero la forma caractenstica
se envuentris en las lesiones queratiticas, v las muestras de bopsia deben tomarse de csas arcas s)
e posible. Las lesiones bucales del liguen plane cambian v en algunas ocasiones ¢s necesano
hacer una segunda o tercera bopsia antes de hacer un diagnistico definitivo en casos poco
frecuentes,

Loz estudios al microscopio electronico indican gue esta lesion se divide én tres estadios: ¢l
temprand ¢s la degeneraciin del onoplasma de las celulas epitcliales. con la agregacwn de
matenal formado por particulas Los espacios intercelulares estan agrandados v s¢ acompanian
con intiliracidn hntocitica: E1 segundo estadio hay pérdida de fibras colagenas, Bl estadio final
muestru degengracion y necross de las capas espinosas baja y basal del epitelio, con excepoion
de s desmosomas, los cuales son las partes estructurales que menos se alteran. Con frecuencid
s ubservi invasion bactenuna secundaria del tepdo necratico. La separscion de la lamina hasal
die la capa de celulas hasales s una manifestacion wemprans Jdel liguen plane.
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414 DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Es importante mencionar gue la forma rebiculada se separa con facilidad de las otras lesiones
blancus de ta boca, es factible confundir la forma de placa ya que puede parecerse a otras lesiones
irales, por ello se regquiere de hiopsias para alcanzar un diagnostico detinitivi

Entre las alteraciones que deben considerarse estan la leucoplasia. ¢l nevo blanco espaonjoso, ¢l
lupus eritematoso disconde, el penfigo y el penfigoide de la mucosa,

Leucoplasia. Suche aparceer en fa mucosa bucal como placas ¢levadas de twmanio variable. Las
lesuomes hineales de la leucoplasia lineal recuerdan las reticuladas del liquen plane v las lesiones
separadas de |a levcoplasia recuerdan las configuraciones con aspectos de placa de liquen plano
=in ¢mbargo, en  las  lesiones  del liguen  plano,  la estructura  papular  se  detecta
macroscopicaments. FL estudio microseopice diterencia a las dos enfermedades. La leucoplasia
vewrre por lo general en fumadores

Nevo hlando esponjoso. Estd es una enfermedad gendtica bempna. se manifiesta al
nacimiento o durante la infancia por la evolucion de areas Blancas con aspecte de placas en la
mucusa bucal Fl examen microscopicn muestra un epitelio engrosado gue se caractenza por
ESHITRIOSIS.

Lupus eritematoso discoide cromico. En casi todos los casos hay lesiones coenpstentes en la
cara. asi que cuande hay lesiones hucales, no representan un problema imponante de diagnosticoo
Aparecen comue placas blancas ligeramenie elevadas o configuraciones lincales blancas v
presemtan un cuadro histopatelogice  carscteristico Los estudios de la biopsia  revelan
hiperqueratosis o paragueratosis. degeneracion hidropica de la capa hasal, degeneracion colagena
v un infilirade finfecitico pervascular.

Péafigo. Se pareve a las leswnes bulosas o ulcerativas del liguen plano. Sin embargo, las
estriacaenes blancas climcamente caractenisticas del liguen plane suelen ser evidentes aun en
casny de liquen plans buloso. El doagnosticn del pentigo se hace por medio de observaciones
microseOphcas ¥ con frecuencia se confirma por medio de estudios de inmunotluprescencia de
anliuerpos.

Penfigoide de la mucosa. Es parecido 3l liguen plane del tpe buloso Ademas en forma
invarahle se presenta como una gIngivins emsiva o descamativa, y este tipe de reaccion gangival
tambien puede aparccer en el hguen plane, La evaluacion microscopica de las lesiones bucales
del penfigende revelan una vesiculacion subepitehial sin degeneracion hidropica de la capa basal,
En ¢l liguen plane bucal del ipo bulose o ulcerative, las estriciones blancas queratoticas se
enguentran con frecuenci en la perifena de las areas uleeradas.
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LLS TRATAMIENTO.

Bl aspecto mas importante del tratsmento del hguen plano es el diagnostieo defininvo para
que se le de al paciente una causa especifica & la enfermedad v se reafirme que la lesion no s
infecciosa, contagiosa o precancerosa S las alteraciones bucales son de la vanedad queratonca
ni s requiere terapéutica, es decur, las formas no erosivas no ampollares de liguen plane, son en
general asintomaticas, a menudn scompana a la enfermedad un componente de ansiedad, se
recomienda la consulta con ¢l psiguiara o pscalogo. Con frecuencia, las lesiones démicas de
esty alleracion se caracienzan por prunio. pero las lesiones queratiicas bucales no presentan
imcomodidad. %1 las leswnes bucales son erosivas, bulusas o ulcerativas, son dolorosas y
molestas. 51 las areas wlcerativas estan hien defimedas v localizadas se secan con una esponja
esténl ¥ se cubren con un ungienio o crema de comicostervide vanmas veves al dia El
medicamento se unta sobre las lesiones. Algunas veces som beneficas las inyecciones de
corticosteroides en la lesion. En lesiones graves muy esparcidas los comicosteroides sistémicos
pueden ser Lhles, como la prednisona, de W oo 40 mg por dia. en la dosis de mantenimieniv;
puede usarse durante vanos meses sin ue hava evidencia de efecios coluterales de esteroides,
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4.2 FRITEMA MULTIFORME,

421 MANIFESTACIONES CLINICAS GENERALES.

EL erieme mulnforme. se presenta en adulios povenes con predilecann por los varones, Es
uny alteracion demmatologiva gue a menude o8 precipitada por alérgenos come por ejemple
sulfas. aungue no siempre. La enfermedad ex eruptiva mflamatora v aguda; aharcando la piel v
T cav idsd hucal.

Mias del 8% de los pacientes con lesiones de la prel los presenta en la boca y en casus raros se
limita o exta. La enfermedad manifiesta diversas lesiones que inecluyen ampulas, maculas,
erosiones en cavidad oral. lengua, paladar, mucosa difusa v en la piel una mancha circular
ertlematosa con un hale circunferencial; esta constituye la lesion patognomonica dérmica, tiene
tormm de irs o anillo, con vesicula central o ampula rodeada de ura rona de urticana, siendo mas
frecuente en manos ¥ brass, piemas y pies, por alimo en cara ¥ cuelin,

For I general ¢l eritema multiforme es una enfermedad recurrente. Se manifiesta con febre
precedada por escalofrio v la duracion promedio es de |0 dias a vanas semanas. La frecuencia
viria desde tres o mds staques por afio.

Tal ver el entema multiforme no sea una entidad etiologica, simo mis bien un complepo de
simomias o una forma de reaccion que representa a muchos factores causales como las drogas.
lensiones emocionales, entermedad sistémica, eloetera

4.2.2 MANIFESTACIONES CLINICAS BUUALES.

Comsisten en maculas de color rope pirpura o papulias con lesiones bulosas esparcidas entre
ellas. Con frecuencia abarca a la lengua en fonna grave: las ampolias se desamollan y estallan
con rapidez dejando erosion seguida por uleeracion. Las leswnes son tan dolorosas gue la
masticacon ¥ 1a deglucnim se rastomarn.

e maners invanable abarca a los labws por fo general con tal grovedad que las  lesiwones
bulosis v uleerativas exlensas se encueniran en las superficies mucosas v las cosiras secundarias
veurren en la superficie seca de fa piel. Con frecuencia las lesones labuales enensas ayudan a
lovgrar el dhagnosticu climes
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423 HISTOP ATOLOWGES,

Al mwcroscopio hay  degneracon Jel epiele superfical v rmacion de vesiculas
mirpepitéliales. Las regrones ampellares o descamativias muestnn Wi Separacion €n su union.
PUro eslos rasgos noo SON constanics, ¥a gee 3 menuds se epuenimn sonas deoreparacion
mtrasepitehal regular E tejide coneetiv o fibroso reve la un infilirado celular inllamatorio agudo.
En la membrana basal vourmen cambios degmerativas.

4.2.4 DIAGNOSTICO DIFERE NCIAL..

Lus lesiones ampulares del erema mulitorme son clinicamente smilares a las demas
dermatosis ampol lares, E1 grave compaomuse labial. las leswnes comentreas Je la piel v la higera
elevacion de la temperatura som signos indicativos del entema mullifome Se procedera a una
hinpsed para destacar otras dematoss ampulres. L localpaoion de Jas lesiones en la muvosa
wral. conuniva y gemital, sontipicss del sisdrome de Stevens bhnson, variante del entema
b furme

4.1.5 TRATAMIENTO.

Se recomiendan antihstamingns administrades en forma sistemics, antipréticos v enjuagues
arales, por ¢pemplo un expectornte oral antiisaminico mesclade o S0°30 con kaopectate. En
Ios ¢casos mas grases s posible gue w necesien 20mg de prednisona o dosis divididas. S
mantendrd la ingusta du Tiguidos pel peownte debe ajustarse con unadeta hlanda
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4.3 SINDROME DE STEVENS- JOHNSON.

401 MANIFESTACIONES CLINICAS GENERALES,

El sindroome de Stevens - Johnson es una fomma Je entema multiforme v se observa en nifivs
mayores de tres afos jovenes v adultos, ox mas freclenic en varones que en mujeres,

Su etivlogia no estd bien aclarsda, pero existe la comcidencia de que 1odos los pacientes han
tomado, precisamente amtes de la apancion Je los sintomas algin farmaco, generalmente las
sulfas, ¥ owras veces antihioteos como motivie e und lesadn de vias respiratonas supenores

Sin que exista contagiosidad m incidencia epademioliogica. se considera la hipotlesis Jde que se
wata d¢ un padecimiento de la coliagena por su atague a tejidos mesenguimatosos y finalmente se
piensa que sea una manfestacion alérgica & determinadas drogas. La dermatosis se inicia en la
pigl del tronce v cara anterior de extremudades. pero pronto afecta a la cara y al resto del
legumento

Cieneralmente comienza con la presencia abrupla de Rebre, malestar, tolofobia v erupeiones de
iy muzosa bucal de los gennales v de fw el Las lesiones cutineas en esta enfermedad
mucocutinea « ocular son similares 4 la del ermema multiforme, aungue comdnmente o s
hemuorragicas v si vesiculares o en forma de ampolla

Las lesiones oculares consisten de fotofobia. gue es una caractenistica de la enfermedad que se
refiere a la comjuntivins, a la ulceracion comeal, ¥ puede presentarse ceguera pnncipalmente por
la infeccion bacteriana intercurrente

Las lesiones gemtales consisten en uretrins. Gleera vapinal  Onras complicaciones estan
relacionadas con la participacion del aparato respiratonio, come neamonia Por lo regular fos
PG HENIES € FECUPEran a menos gue sucumban 2 una Infecciin seundania

432 MANIFESTACIONES CLINICAS BUCALES.

Este sindrome se caractenza por lesiones eritematosas. hemorragicas v bulosas. Estas lesiones
de las mucosas bucales pueden ser extremadamente intensas v tan dolorosas que es imposible la
masticacion. Las vesiculas o bulas se rompen v dejan superficies cubiertas con un exudado
grueso, espeso. de codor blanco o amanilo. También son comunes fas erosiones de la faringe. Los
labivs presentan ulceracion con enstras sangrantes v son dolorosas. | as lesiones bucales pueden
ser Lo molestia principal del paciente
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413 HISTOPATOLOGIA,

Las lesiones cutdness o mucosas por b general muestran edema intracelular de la capa
espinosa del epiteho y edema de tejido conectivo superficial, que de hecho produce una vesicula
subepidérmica En lesiones hucales s observa und zona de degeneracion v licuefaccion graves
en las capas superiores del epitelo, formacion inzaepitelial de vesiculas v adelgazamienio con
ausencia frecuente de la membrana basal. Es prominente la dilatacion de los vasos linfaticos y
capilares superficiales que se encuentran en 1a capa superior del tejido conectivo, ¥ tambien
existe un grado vanable de infiltraciin de células inflamatonas, principal mente lintociws, pero a
menudo hay neutrofilos ¥ eosinafilos.

404 DIAGNOSTIOO MFERENCIAL.

Actualmente se reconoce yue el Sindrome de Stevens-Johnson es una furma buloss muy grave
de entema muliiforme gue se extiende en forma caracteristica v afecta la ped, la cavidad bucal,
los ajos ¥ genitales

l.a nawralesa varnsda de la enfermedad puede presentar dificultad para el diagnostice, en
particular cuands son minimas las lesiones cutineas. 51 hay lesiones bucales. se debe considerar
a la estomatitis aflosa. 3 la dermatilis por contacto ¥ a la gingivins ulcero necrosante aguda, asi
coma el pénfigo. v ¢l liguen plane huboso

415 TRATAMIENTH,

El paciente reguiere atencion permanente las 24 hes, debe mantenerse sdecusda rehidratacion
con soluciones glucosada v electroliticas de scuerdo con las condiciones diarias del paciente, que
alemas debe permanecer en cama con sabanas esiériles para evitar infecciones de la piel. Sobre
csta puede aplicarse Labee 51 no existen lesiones abiertas o aphcar bocion de calaming, evitando ol
use de cuakquier oira medicacion topra especialmente as gue contengan farmacos, No deben
ahnrse las ampulas. Bl cuidade de [os ajos s prmordial. debe aplicarse colirios oleosos gue
impiden la oclusion de bos parpados. los colires pueden contener comcoderoides v deben
aplicarse cada hora durante ¢f dia y la noche

| higrene oral se reahiza con solucion de bicarbonato al 5% cada dos o tres horas, ¢ paciente
podra ingenr sole leche tbia, posteriomente alimentos blandos v ibios



El watamienw general fundamental estriba en comicosteroides por via oral preterentemente va
Yue s provura evitar las inyecoiones a dosis elevadas (2 a Y mg Kg por dial distnbuidas en tres
tomas duramte [a pnmera semana para reducirlas posteromenite.

Los aspectos importantes en estos casos son - () La abstencion de otros farmacos en el
(rAtamienty, para evitar reacciones alérgicas, 1) No admimstrar sulfas de accion prolongada.

En casos graves debe emplearse esterondes sistemicos, va gue 5¢ han registrado muertes en el
sindrome de Stevens-Johnson asociadas con sulfas. Por dlimo es necesano menciomar que en el
curso de una semana puede ohservarse remusion de la mayoria de los sintomas y en tres semanas
Pt Wperae iin total
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44 LUPUS ERITEMATOSO.

Se consideriba una de las denominadas enfermedades de la colagena pero en la scwuabidad se
interpreta como una entermedad swommunitana debode @ que los pacientes  desarrollan
anticwerpos a muchas de sus propias célelas v a los componentes celulares y tegidos. De hecho,
ulgunas de las manifestacones de la enfermedad parece que resulian del depasite de complejos
antigenv-anticuerpo en los tepdos.

Se clasifica en dos formas: Un bpo discode crinico ¥ un tipo sstemicn agodo. La incedencis
de la besion bucal vana segin 1a agudesa de la enfermedad La distibucion de  manposs,
caracteristica Jde¢ las leswones de la cara, una placa de enitema sobre ¢l puente nasal con
enrojecimiento hilateral de la piel de Ja zona de la eminencia malar, ¢s un rasgo clasico del lupus
eritematoso ¢l cual sirve para el diagnostico de esta enfermedad. En casos muy raros ¢l lupus
eritematoso ocurre en la mucosa sin que haya lesiones dérmicas

44.1 TIFO DISCOIDE.,
MANIFESTACHONES CLINICAS GENERALES.

El lupus entematso del tpe diseonde, es una altersown con lesiones dermuatobigis,
eritematosas en la pizl

Es una enfermedad relatvamente coman la cual, como 1a forma generalizada, predomina en ¢l
tercers ¥ cuarto decenio de la vida, tamhien es considerablemente comun en las mujeres. Aungue
puede estar atectada cualquier drea de |a pel por la forma disconde del lupus eritematosa, fos
lugafes Mas comunes son. card, mucosa. hucal, orax, espalda v extremidades

| as lesivmes cutaneas carsclenisticas son - miculas de color rope parpura hgeraimente elevadis,
que o menudo estan cubsertos por escamas adherentes de coler gris o amanllo. Las leswones
aumenian de mafo por ¢l crecimiento peniféncn, v este hecho en parte es caracteristico de la
entermedad. La perifena de lis lesiones aparece de color rojo o rosa mientras gue el centro tene
aspecto atrofico de cicatniz que indica la madures cronica de la entermedad con la cicatre central
caracleristica. La forma discoide de la entermedad tambien  puede asumir ena distribucion de
manposa en las regiones malares v traves del puente de la naniz

MANIFESTACIONES CLINICAS BUCALES

Se ha informado gue la afeccion de la boca puede ser antes o despues del desarrolle de las
lesiomes cutaneas e ocluso on dusencia de estas. La enfermedad aparece en la cavidad hucal
como lesines blancas infilradas, bien definidus v bgeramente clevaday con una periberia
eritematosa. Por lo general. las lesiones se observan en la mucosa bucal, En ¢f borde de fa lesiwon
Ty numerisos vasos sanguineos dilatados gue tenen una disposicion radial v se extienden hacia
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el tepdo circundante acompafadas con papulas blanguecinas wsladas. En ocasiones puede haber
una uleeracion dolorosa con costra o con sangrado pero sin formacion de escamas, Los
margenes de las lesiones no estan muy marcados pero con frecuencd Henen una angosta zona de
yueratinizacyon. En los estadios wmpranos, ¢l centro de la lesion esta higeramente deprimadi y
ersionade ¥ se cubre con una superficie epitehal rojo arulosa que muestra cicatnizacion. En las
leswmes antiguas, ¢l borde ernematoso se vuelve menos elevado y se transforma en una 2ond
peniférica de epiteho engrosado blanquecing o blanco arulado. Los vasos dilatadus se reemplaan
por liness blancas que tienen la misma dispesicion radial divergente. En la lengua se manifiesta
COMo arcas entejecidas circunsentas y lisas en las cuales las papilas se pierden o como zonas
blanquecinas que se parecen a la leucoplasia

En el labio las lesiones son algo simalares a las de lu bova v en la mayoria de los casos abarca
la extension directa de las lesiones dérmicas penbucales. Se presentan parches localizados o se
abarca el labio por completo, En estadios tempranos, ¢l labw estd inflamado, de color roj
aruloso ¥ con frecuencia inveriido. Las lesiones lahiales se cubren con escamas  adherentes y
costras gue permanecen localizadas v rara vez son difusas. En los margenes de los parches se
ohservan capilares dilatados o ramas finas de las lincas radiales. E1 labio duele y es sensible, y al
chiminar las cscamas adherentes, se ohserva hemorragia de fa superficie viva. En las lesiones
peofundas las ¢ieatnces depnmidas continian a la curacion

4.4.2 TIPO SISTEMICO,
MANIFESTACIONES CLINICAS GEMERALES.

El lupus ertematoss sisemicn es un rasiomo grave cutineo, su i es aproximadamente a
los 30 afes en las muperes ¥ 400 afos en los varones; v es de etivlogia desconocida ¢ incidencia
buja en pediatria, predomina en adolescentes femeninos v puede manifestarse de muy diversis
formas climicas va gue puede afecar @ coalquier Grgane de la cconomsa, sin embargo Jos
SINNEmMaAs mas frecuentes son |

La fiebre, la dermatosis facial en forma de alas de manposa que consiste en parches
ertematosos en la cara, gque se unen para formar un patrén simétnco sobre las mepillas v el
puente de [a nanz, lambien atecta al cuello, pane supenior de los bracos, hombros v dedos. En las
lesiones puede presentarse sensaciones de prurtte o quermnadura y dreas de hipermgmentacion.
Las manchas entematosas agudas surgen en una piel no afectada o se desarmolla en las leswnes
crinicas. Su gravedad se imensitica con fa luz solar Su disgnistico se comprueba con fa
presencia en sangre de anfcuerpeos antined |dares.

Las manifestaciones generalizadas de la enfermedad sistemica, se refiere a gue causa lesones
en el rfion ¥ en oos organas sascerales. ¥ el corazon Bno¢l pnimero hav engrosamiento
fibnncide de los caprlares glomenalares yue provocan inscficiencia renal. El corazon puede sufnr
enducarditis atipica gue afecta & fas valvalas asi como degenerscn fihrinowde del epicardio v
m pooc iwrdine.
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MANIFESTACIONES CLINIC AS BLOALES.

En la vanedad sistemwca, las lesiones bucales son mis agudas ¥ hay mayor destrecowm, Se
caractenizan por ser blandas, imegulares superficiales, o moderadamente profundas v suelen estar
cubiertias por ung seudemembrana neeritica de color grsacen. Estas lesiones orales, son blancas
woen forma de placa. que recuerdan al lguen plane, en ocasiones estas Jesiones blancas se
Acompanan Je un componente entematnsg

4.4.3 HISTOPATOLOGIA.

Los rasgos microscopicos son mds carscleristicos en la bopsia de piel. La hipergueratiss se
acomparia de alguna interrupeion de la capa de células basales. La membrana basal estd espesada,
con cambio fibrinoide. Prevalece un infillrado linfocitario, de distribuacion ¢n torma de placa v
tiprcamente localizado en la vecindad de las estructuras pilosehacess. Las lesiones urales exhiben
rasgos no muy distintos de los de hguen plano aungue pueden notarse zonas mas profundas de
infiltracion hinfocitica perivascular

%S¢ observa también cambiwos epitehiales en el upo disconde eromeo los cuales consisten en
querdlinizacion,  laponamiento  queratdtico.  atrofia,  hiperplasi  seudocarcinomatnsa
degeneracwon de la capa de células basales. La histopatologia de las lesiones bucales ¢s
carmcleristica y consiste de hiperqueratosis o paragueratosis. degeneracion de la capa basal del
epitelio, degeneracion colagena, ¢ infiliracion perivascular de lnfocitos. La degencracidn
coligena se muestra con clandad con una tineion para mucopolsacandos,

444 DIAGNOSTICO MFERENCIAL,

Por o general depende de Lo identificacon de las lesiones dermicas gue lo acompaiun B
diagnostico de lupus entematoso discoide es muy dificil si s hmita 4 la cavidad bucal, pero los
estudios microscopicos revelan la histopatologia caracteristica. EI tipo sistemico agudo presenta
gran variedad de lesiones bucabes que son en esencia no especificas v de naturaleza erosiva. Em
algunas ocasivnes ¢l eriterna multiforme v el penfigo se observan similares. Las bivpsias ayudan
en la diferenciacion entre lupus entematoso v otras enfermedades erosivas. Asy mismo podemus.
mencionar que las lesiones bucales en lupus entematoss sistémico son similares 4 las gue se¢
observan en ¢l lupus discoide. excepto que la hiperemia, ¢ edema v la extension de las lesiones
sun mas pronunciadas, v puede existir mayor tendencia al sangrado, ulceraciones superficiales,
las cuales estin rodeadas de un halo mpo, ambién suzle proentarse serostomia

Sh



4.4.5 TRATAMIENTO.

Es un ratamiento no especifico. Los pacientes con lupus enitematosa pueden exhibir
complicaciones sistémicas, sobre todo en ¢l nfion, El wratamiento de eleccion consiste en la
admunistracion sistemica prolongada de  comicosteriodes. Los medicamenios  antipalbdicos
contrilan fa variedad discoide cronica. pero en el lupus enitematoso sistémico no tenen efecto



4.5 PENFIHA.

4.51 MANIFESTACIONES CLIMICAS GENERALES.

Fs una lesion vesiculosa crimica que abarca la pael v las mucosas, se caraclensa por la
apancion de vesiculas v ampubas gue contienen liguido gue se desarrollan en clos. Sin embargo
no son patognomaonicas debide a que las vesiculas pueden aparecer en otras enfermedades

De manera invanihle le mucosa bucal esta afectada y por lo general las lesiones hucales
preceden a la dermica. Bl diagnostico temprano del pénfigo es de valor considerable ya que |a
terapéutica tiende a simpliticarse si la enfermedad se limita a la boca. En este punto de la historia
natural de la entermedad, la lerapéutica sistémica de conticosteroides puede prevenir la formadin
de lesiones en la piel v se unliza una dosis de mantensmiento mas baga con éxito

Se considers que su etiologia es auloinmunitania, en vista de gue s¢ pueden demostrar
anticuerpos intercelulares en ¢l epiteho de la prel o de la mucosa bucal de cstos pacientes v de
anticuserpos intercelulares circulantes en su suere. Dichos anticuerpos se detectan por medio del
wso de las tecmcas de inmunoflucrescenca. Parece ser gue los anticuerpos se relacionan en
forma directa con los cambios patologices mayores en el penfige. v que s¢ pueden inducie en
animales de experimentacion por medio de la transferencia pasiva de 1gG de pacientes con la
enfermedad | os cambios inmunolagieos del pénfigo ambén tienen un antecedente genético

4.5.2 MANIFESTACIONES CLINICAS BUCALES.

En el penfige. su limie va de peguefias vesiculas hasta grandes ampollas. La ruplura de Fas
ampollas deja dreas extensas de ulceracion. Cualquier region de la boca puede estar afectada pere
con frecuencia las lesiones evolucionan en sitios de grritacion o traumatismoe como la linea
oclusal de 1a mucosa bucal o los bordes alveolares edéntulos. En algunas vcasiones se nbserva
un i ersive o descamative de gingivitis como manifestacion de pénfign bucal

453 HISTOPATOLOGIA.

Las lestones del penfign muesiran wna scparackin de las celulas eputeliales del estrato
espinose. Las capas supenores del epiielne se separan de la capa basal, la vesweulacion
irtraepitelial comienza con una allerscion microscopica y gradualmente se transforma en una
lesion gue en forma macroscopica s¢ observa como una ampolla lena de liguido. Las celulas que
se separan del cstraio espinoso presentan cambios degenerativos, los mirgenes celulares son
redondos mas que pobihedneos, se prerden los puentes intercelulares y los nucleos son grandes o
hipercromcos. EN tepido conectivo subyacente tiene infiliracion densa de celulas inflamatonas
cromicas y estas también pueden mtroducirse en ¢l liguido vesicular, Conforme la vesicula o



anmiprtlis e romipe. L lesion aleeradi seoniilieg con lescocitos polimorfonueleares; v la superticie
[‘IIJL"IjL' Mmislrar \IJI‘IU-I'&.'II.!FI.

4.54 CLASIFICACHON DEL PENFIGO.

Se reconoven diversos tipos de penfigs pero | lesion basica, os la vesicula; es la misma en
cada caso. Estos npos son

4.54.1 Penfigo vulgar.
CARACTERISTICAS CLINICAS GENERALES.

La forma usual se denoming pesfipus valpars o vulgar Se considera a la vanante penfigu
vegelans o vegetante como una forma subaguda del pénfign vulgar con caracteristicas clinicas
comparables pero menos graves, Esta forma de enfermedad se limita a la cavidad bucal durante
Vdfias semanas o meses antes de gue se atecte la piel En el penfigo de tipo vepetante, las
lesiones bucales denominan el cuadro con lesiones costrosas de la piel en las dreas especificas.
Sin embargo las lesiones hiperplasicas o vegetantes no ocurren en la boca Las lesiones hucales
sun vesiculobulosas v ulcerativas

Se caracteriza pof [a rapida apancion de vesiculas y de bulas, de didmetro vanable, de manera
Yue se pueden cubnr grandes dreas de la piel. Estas lesiones nenen en liguido hialino no espeso
que se presents poco despues del desarrollo, pere que pronlo sc vuclve punlenta o
sanguinolento, cuande las bulas se rompen dejan una superficie erosionada, cruenta, identica a la
que se ve Cuando se separan dreas focales de epitelio. ya sea bajo una presion oblicua o en forma
esponfanes sin formacion previa de veswula La pérduda de epitehio ocasionado por ¢l
frotameente de la prel aparentemente no clecluado se denomma signo de Nikolskg

Es un hecho caracteristice del pénfigo v es causado por edema prevesicular gue altera s umion
dermoepitelial. El curso del penfige vulgar es vanable, la enfermedad termina cn la muerte o en
ld recuperacion en pocos dias o semanas o bien se prolonga en un periodo de meses o afos

Las bulas Macidas que se desarrollan, se erosionan v forman vegetaciones en algunas de las
crosiones, estas masas fungoides gue se cubren de enudado purulenty v exhiben un borde
inflamade. con frecuencia se presentan prmers en 1 pany v en la boca en las axilas v en la
rugmn .Lnugcnrt.ﬂ

ESTY TISIS NG N°BE
SAUR 00 L& BISUBHEA



MANIFESTACTONES CLINICAS BLOCALES,

Fs una enfermedad dermatologics inmunopatologica que se caractenza por formacion Je
ampollas. Las lesiones orales siempre estan presentes en algon momente del curse Jde la
enfermedad v ¢n realidad pueden preceder al desarrollo de las lesiones cutancas en un S0P de la
pohlaciin atectada Las ampollas orales comiengan como formacimes semejantes a hurbujas o
placas gelatinosas difusas, en poscos dias la ampula se rompe, dejando amplias zonas con
descamacion con eritema asociade, las leswones son dolorosas. Es comin encontrar lesiones
descamativas generalizadas de la encia adhenda, Frotar una parte o comprometida de la piel o la
micosi ccasionard Ly formacion Je una lesion ampular. S0 se rata, la enfermedad puede ser
fatal Los pacientes mueren por deshidratacion ¥ septicemua, por causa de las ampulas denudadas
expuestas de lu pel

HISTOPATOLOGIA,

Siempre gue sed posible. se debe proceder a la hiopsia de una ampolls intacta E1 epitelin
presenta una hendidurs suprabasilas. con células eputeliales lisas, redondas, que se encuentran
suspendidas en la covidad amparllir es pesible detectir inmunegiohulinas unidas i vive en las
regiones del cemento miercelular Los pacientes con la enfermedad activi Henen anticugmues
circulantes dinggidios a la sustancia cementante ntercelular

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL.

Uon frecuencia, las leswnes bucales del entema mulittorme son similares a3 las gue se
observan en el penfign. Sin embargo. en la primera alieracion hay episodios recurrentes activos
de corta duracion segudos e grandes sntervalos sin leswnes dermioas o bucales. EL enema
multiforme atecta los Lshios con una miensidad consderable

Los estudws de la bopsia diferencian emire lesiones bucales del pénfige v eritema multilomme.
¥a que ambas lienen una histopatologia caracteristica. El penfigosde de la membrana mucosa
recuerda al penfige cuando este se limita a la boca Los estudios de la biopsia recuerdan
vesiwculacion subepitehial con levantamientos de epitelio subyacente

E1 liguen plane buloso rambién debe considerarse en ol diagnostico diferencial. La lesion
primaria del penfigo es de caracter buloge seguido por erosion con dolor asociade y malestar. Sin
embargo en el liquen plano las leswones dendriticas caractenisticas se encuentran invanablemente
asoctadas con las ampollas. Los estudios de ls biopsia suelen ser suticientes para diferenciar ests
lestin del penfige
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TRATAMIENTO.

Cuomprende el uso de corticostersdes siemicos, por o general con una desificacwn de
minderada @ alta. Si el paciente eacciona bien 8 esta, la dosis se reduce de manera gradual. pero
suele ser necesana una dosis bajg de mantemmiento para evitar Ja recumencis de las lessones. En
algunus pacientes el estervide puede ser suspendido por completo. En aguellos gue no respondan
a los cenicosteropdes o gue se acostumbren 8 ellos se usan agentes antmetabalites como el
metotrenats o aeatioprina

En general, las lesiones bucales del penfips son mas resistentes @ la terapedlica que las
dermicas. En los pacientes con pentige bucal o8 necesario reducr uda la imitaciin en la boca
£s esencial una higiene bucal opima va que pot b general la kesion s amphia v s¢ extiende haca
las enchas margemul ¢ inserada ast como a oiras arcas de la boca. La entermedad gingival
presenta una resceion exagerada o la ymitacion bucal. Bl curdade periodontal es importante ¢n la
terapéutiva idegral Je los pacienies con penfigo

Db prestarse atencion al apuste v disefus de los aparatos protetieos removibles, va gue aun la
mtacion lgera que produce pugde s como resultado inflamacicon grave con vesiculacion v
ulcerae ion

La medwacwn bucal para ¢l pentigo vulgar incluve ungilentos o cremas de corticosteriides
para reducr ln sintomatologia dokirosa. Los anestesicos locales coma el clorhadrat de diclonina
i Dyelme) diludo gl 50% en agua, ¢ usa como enjuague bucal vaiis veces al dia. Fl efecto
ancstisie o puede durar hasta cuarenta mnulos 5 mas.

4.54.2 Pénfige bulmo,
VIANIFESTAC HONES CLINICAS GENERALES.

Es una dermatosis vesicubulosa cromica. en un porcentape reducidi de cusos abarca la cavidisd
bucal En forma clinica. las lesiwones démmicas recuerdan a ayuellas del pentigo pero el cuadro
microscopiog es hastante distinto al de aguel Mo hay evidencia de acantolisis v |as vesiculas que
se furman son subepitelvales mas gue ntraepitehales. B epiteln se separs del sepdo conective
subvacente en le pong de la membrana basal Los estudios al migroseopio electronicn mucstran
un desdoblameento honaontal verdaders o replhicacion de la laming basal. Bl epitelio separadi
permanece relatvamente intaco v Licapa hasal esti presente v parece regular

Fambien e comsadera gue ¢f pentigonde buloss e una enfermedad  aunenmumtana. 5

demuestran anticuerpos por medio de las weenicas de inmunotlusescencia & se observan en el
ared de la membrana basal

bt |



Este tiper de pentige se caractenisa por ser wna dermatosis ampollar que se presentan en la prel
Lias Jesiomes se localizan principalmente en la region asilar, inguinal v abduminal

MANIFESTACIHONES CLINICAS BLUALES.

S¢ ohservan en casi 0% de los casos, Hay gingiitis descamativa o erosiva v en forma
weastinal, leswones vessculares v bulosas. Esta entermedad comignsa como placas eritematosis
yue avanzan hasta convertirse en ampulas. A veces, aungue no d¢ modo invariable, se halle
afectada la mucosa oral Las ampulas son burbujas densas o placas gelannosas amplias, Como en
las demas alteraciones ampulares orales. 18 rotura v la descamacion oeurren poce despuds de la
aparicion de las leswnes, La enfermedad es mobesta, aungue ususlmente no es tatal, pero la
seplicemia constituinia una complic s on

HISTOPATOLOGIA.

Las ampulas son subepiteliales. Bl techo ampollar en una lesion temprana posee célubas
Pasales bien alineadas v polanzadas, pero el piso del tendo conective carece de células
munonucleares o solo esta afectade por un mBlirado leve. Los pacwentes con enfermedad activa
muestran alos titulos de anticuerpos de nmunoglohulings que se unen especilicamente a la
membrana hasal.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL.

Elpenfiginde ampulier debe distinguirse de las otras dermatoses ampulares. la restniecion de las
festenes a las sonas mtertnginesas axar ¢ nguinal es tipica del penfigoide. Se requiere hiopsia
para llegar al disgnostico detinitive. Las prughas con anticuerpos inmunotlusrescenles para
aetectar hy anticuerpos contra b membrana basal resuliaran ubles para el diagnostico.

TRATAMIENTO.

Tocluwe el use sistémice de corticosterondes en dosis moderadas de 6 a § mg diaros durante 30
FINE



4541 Penfigmide de la mucosa (penfigo benigno de la mucosa),
MANMFESTACIONES CLINICAS GENERALES.

Es uma enfermedad vesiculobuloss cromca poco frecuente que abecta mucosa bucal v adras
mucosas Par Lo general la pel oo esta afectada. La muscosa bucal suele tener lesiones, v otros
sitios de predileccion son 1a conjuntivie mucoss nasal. mucosa vaginal, mucosa rectal ¥ uretrs
Las leswones vculares som graves, pueden dejar cicatnices v resultar finalmente ¢n ceguera

Es imponante menconar gue los sitios extrabucales mas frecuentes son conjuniiva ¥ genitales.
Las mugeres Denen mayor ncidencia gue los hombres. Respecto a b edad en gue predomina esta
alteracin es de los 4004 los M0 aflos.

Micha alteracion en ocasiones presenta ampollas en 2 pel de la cara, ¢l cuello v la region
genital. Las ampollas orales se desarrollan poco a poco v varian en lamafo. Son placas densas o
gelanmosas, La descamaciin de la encla constituye ambeen un hallazgo comin. Las lesiones
ocuiates se encuentran en la conjuntiva palpebral v bulbar, tenden a cicatriear. La enfermedad no
es tanal v sigue un curso prolongado.

MANIFESTACIONES CLINIC AS BUCALES.

La gingivitis erosiva o descamativa s ¢l aspecto mas cankienistica con un entema notable de
la encia insertada v areas de descamacion. ulceracion v, con frecuencia vesiculacion Las
lesiones pueden ocurmir en cualguier parte de la boca v son de indole vesiculobulosa. Las
ampollas tienden @ fener una cubienta relativamente gruesa, se rompen d los dos o tres dias v
degan dreas de uleermoon de forma irmeeular [a curacion de fas leswines tarda hasta fres semanas

IS TOPATOLOGIA.

El aspecio microscopree de las lesiones bucales, aungue no es por completo diagnoshico para
el penfigoide de la mucesa, es lo sufioentemente distintrve, por lo gue se considera un
dragnastico tentatva. Hay una notable vesiculacion subepiielial. con el epitelio levantado det
corion subyacente v dejandy una capa hasal ntacta. La separacion del epiehio y del tepdo
cofegtive e en o cona de la membrana basal v los estudios del microscopio glectmnicn
muesttan un desdoblamiento de la msma En el epde cenective s encuentran diferenies
cantidades de infiltracin i flamatona cromica. Bl eprielio permanece intiscto hasta gue se rompe
la ampolia v despues degeners La gingivins descamativs o erosiva presenta un epitelio delgadi
com leuna evidenoa de degeneracion ¥ oen vcasiones sleeracnn BExomonable el intilirads
it laftorie



Lesiones oculares.

Los vjos estan alectuados en muchos casos del penfigoide de fa mucosa Hay conjunin itis cun
formacion de adherencias (ihrosas entre las conjuntivas palpebral v bhulbar, Las adherencias
pucden ser del parpade al ghobe ocular. Las de los bordes de los parpados traen coma resuliado
un estrechamiento de la fisura palpebral En la compuntiva se forman pequefias lestones
vesiewlares. Fimalmente, la afecown conjuntival conduce a cicatnzacion, dafko en la comea
CUgULTA

HAGNOSTICO DIFERENCIAL.

Deben considerarse las otras enfermedades  vesiculobulosas come ¢l pénfigo. enema
multitorme y liquen plano buloso. En un estadio temprane, ¢l penfigo se hmita a la cavidad bucal
v las lesiones vesiculares ¥ ulcerativas recuerdan a las del penfigoide de la mucosa, también se
abserva gInEvins descamativa o erosiva come una manifestacion rara. Los estudios de fa buopsia
desechan al pénfigo con rapides al revelar la ausencia de cambios acantoliticos, En el entema
multitorme hay lesiones vesiculobulosas obvias pero por be general ¢l inicio es agudo mas gue
croviicar, la ateccion labal es grave v la encia suele no estar afeciada, No se observa gingivitis
descamativa, aungue s¢ forman algunas lesiones vesiculares. La hiopsia de una lesion bucal
revela una degeneracwn poco frecuenie del estrato espinose superior, caracteristica en las
lesiones del eritema mult forme

TRATAMIENTO.

El penfigrude de la mucosa puede tratarse con corticosteroides sistémicos usando doses
mnderadas dianas a cada tercer dia v disminuirlas hasta una dosis peguefia de mantenimicnto (de
3 10 me de prednisona o dosis comparables de otres cortioostendes). Los comtvostenndis
lociles tenen un vabor hmmade, pero su splicacion mejora la @ngwobs descamativa grave s
fomenta la curacion. Una higiene biecal optima os esencial va gque bos imiantes locales en s
superficie del diente traen como resullade wna reaccion inflamatona gingival exagerada Los
cepillos de dientes suaves ¥ los enjuagues hucales oxidantes son utiles para mantener una higiene
bucal buena Los conicosteroides sistérmicos se omaten s la entermedad no s grave v s
simtomatobogia es leve. 51 hay afeccion ocular se indican corticosterodes sistemicos.
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CONCLUSIONES

Fl desarroblo del ser humano ineia con la fecundacion, sin embargo, existe una gran cantidad
de tendmenos importantes en los cuales debemos mantenernos alertas por si se presentaran
Alteracmes congenitas. v saber a5 mismo las causas que b provocaron,

Es importante saber observar v sobretodo distinguir las caracteristicas anormales de las
noTmales por muy pequefias que estas sean. ya que en base a cllas podremos ayudamoes o saher
dhagnosticar aleraciones congénitas tanto del imndividuo como en sus descendientes

Es indispensable elaborar un scertado diagnostivo, yi que en hase a este podremos llevar 4
cabey un tratamiento ideal en donde podamos mejorar ba calidad de vida del paciente.

La oedontodogia es una rama tan extensa ¢ mieresante que en base a esty podremos observar
lesiomes patologicas tanto de piesas dentarias, es decir. dientes supemumeranos, en tejidos
hlandos. todo esto involucra tambien a los trastomos mucocutanecs v la repercusion gue generen
wn el individuo

Finalmente las maltomismwnes congenitas v Jos trastemes mocsocutanéos son patologiss de
s amportancia. v por el vale la pena cenocer |3 problematica o alteraciones gue se
presentan. pars redlivar un digndstion. v postenioemente proporcionas un plan de ratamienie
e uado
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