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INTRODUCCION

Los dientes supernumerarios son aguellos que exceden el nimero total de
dientes: mas de veinte en la denticidn temporal y mas de treinta y dos en la
denticién permanente. No obstante no pertenecen a ninguna de las dos
denticiones. Estos aparecen habitualmente después de la denticion temporal
y antes de la denticion permanente,

. Se presentan mas cominmente en la denticibn permanente que en la
temporal y mas frecuentemente en el maxitar superior que en el inferior.
Afecta dos veces més al hombre que a la mujer.s

Las alteraciones en la cantidad de los dientes surgen de problemas que
ocurren en la etapa de la formacion de la ldmina dental o al inicio del
desarrollo dentario.

La alteracién fisica de la ldmina dental, la 1Amina dental sobre reactiva y &l
fracaso en la induccién de la lamina dental por el ectomesénquima, son
varios elempios de las causas que afectan el nimero de dientes.

Es pasible que la herencia juegue un papel importante ya que varios autores
refieren la presencia de estos dientes en varios miembros de la familia.4, 12

Es interesante y todavia inexplicable, el hecho de que alrededor del 80% de
todos los supernumerarios se presenten en el maxilar superior.

Cuando se presentan en lz denticién temporal, el diente supermumerario por
lo regular, es un Incisivo lateral superior, aunque se han encontrado caninos

deciduos supernumerarios, tanto maxilares como mandibulares.



For el tamafio dental vy nimero de dientes adicionales que se producen, con
frecuencia los supernumerarios causan malposicién de los dientes
adyacentes o impiden su erupcion.

La presencia de dientes supernumerarios pitede estar asociada a sindromes
como el de Gardner, el Orofaciodigital tipo |, la Displasia Cleiodocraneana,
entre otros mas.

En ta presente tesina se describiran los sindromes asociados a la presencia
de dientes supernumerarios, etiologia, manifestaciones clinicas,
manifestaciones orales y sus posibles tratamienios cdontolégicos.



ANOMALIAS DE DIENTES SUPERNUMERARIOS

Los dientes supernumerarios o ia hiperdoncia, se definen como un exceso en
el niimero de dientes en comparacién con la denticién normal.

Los dientes supernumerarios se presentan en 0.3 a 3.8% de |z poblacion, vy
del ©0 a 98% se presenta con mayor frecuencia en el maxilar. La prevalecia
de dientes supernumerarios en pacientes con labio y paladar hendido es de
un 28%. Se han informado de la presencia de dientes supernumerarios tanto
en la denticién temporal, como en la denticién permanente. Aungue la
incidencia es mas baja en la denticion temporal siendo de 0.2 a 3. 6%, existe
una mayor presencia en la zona incisiva del maxilar superior. £n la denticidn
permanente hay una prevalecia media del 1 al 4%, siendo la regién anterior
detl maxdlar vy los segmentos premolar inferior y molar superior de las zonas
afectadas con mayor frecuencia.”

Los varones son aproximadamente dos veces mas afectados que las
mujeres.

A los dientes supernumerarios que suelen tener una meorfologia similar a los
dientes adyacentes, se les conoce como dientes suplementarios. Rara vez
plantean problemas debido al espaciamiento normal en denticién temporal;
salvo gque provogquen alguna alteraciébn (mordida cruzada, anomalias en fa

erupcion) no suelen requerir tratamiento. * °



La eticlogia exacta de los dienfes supernumerarios no se sabe, pero se han
introducido varias teorias para explicar el fendmeno. En una teoriz se opina
que un diente supernumerario se crea como resultado de dicotomia del brote
de diente. El dienle supernumerario puede desarrollarse del fraccionamiento
compieto de un brote dental. La teoria de la hiperactividad de la iamina dental
sugiere gue los supernumerarios son como resultado de la formacion de la
hiperactividad local, & mayoria de la literatura se sujeta a la teoria de la
hiperactividad de la lamina dental.”®

En adiccion, la herencia puede tener un rol en la ocurrencia de esta
anomalia. La invaginacién suplementaria de la [dmina dentaria producida por
una irritacion local o una induccidn celular accidental es otra teorla,

La asociacion con estades patolégicos generales, como la “Digsostosis
Craneofacial’, labio y paladar hendido, sindrome de Gardner, y algunos otros
sindromes. Stafne en un estudio de 200 pacientes con dientes
supernumerarios, observd que en un 80% de los casos habia una influencia
genética definida.

Las perturbaciones en la migracion, proliferacion, y diferenciacion de las
células de la cresta neural y las interacciones entre la iniciacion de
odontogénesis son ofras de las causas que se han sugerido. 8

Los dientes supernumerarios pueden aparecer individualmente, en mdltiplos,
unilateralmente o bifateralmente, y en el maxilar, en la mandibula o en
ambos



Los dientes supernumerarios sé pueden clasificar de acuerdo al momento de
aparicion en: predecidues, pospermanentes, suplementarios y rudimentarios
{os dientes predeciduos son estructuras epiteliales cornificadas, sin raices,
faciimente eliminables.

Se piensa que éstos surgen ya sea de una yema accesoria de la lamina
dental localizada delante de la yema decidua o de la yema de una l&mina
denfal accesona. Sin embargo, algunos autores piensan que estas
estructuras representan un quiste de g lamina dental del recién nacido que
comuinmente se proyecta por arriba de la cresta del reborde, es de color
blanco y se consolida con gueratina.

Suelen notarse en el momenic del nacimientc © hacer erupcién poco
despues {dientes natales y neonatales). Por lo general se trata de esfructuras
abortadas que consisten tan sblo en caperuzas de esmalte y dentina. Si
estén flojos, pueden ser aspirados accidentalmente, razén por la cual se
deben eliminar. Ocasionaimente, un érgano dentario temporal puede hacer
erupcion en forma prematura. El mismo debe distinguirse de un diente
predeciduo y no extraerse > 17 1

Los dientes pospermanentes, en ocasiones sumamente raras pueden
aparecer después de la pérdida total de dientes permanentes. En la mayoria
de 108 casos son dientes retenidos que hacen erupcion después de colocar
aparatos protesicos.

bBependiendo de la situacién, se realiza exodoncia con fines protésicos.

]




Sin embargo, pocos casos representan ejemplos de una tercera demnticion,
aunque quizds seria mejor clasificarlos como dientes supernumerarios
multiples sin erupcionar, ya que es posible que se desarrollen a partir de una
yema de la ldmina dental y més adelante de la yema dental permanente.

Los dientes suplementarios 0 complementarios tienen una forma y tamafio
normal, mientras que, l0s rudimentarios son pequefios y de forma
tubéreular® '

También se clasifican de acuerdo a la posicidén dental en: mesiodens,
posmolares o paramolares e impactados.

Los mesiodens se encuentran en la linea media del maxilar situado entre los
ncisivos centrales superiores, es el 1ipo mas comin. Se cree gque su
formacién es porque la lamina dental primaria se divide por un tabique de
tejido conjuntivo. Esto parece inducir la separacion de gérmenes epiteliales
que mas tarde pueden convertirse en mesiodens. Sin embargo, ésto no
explica porque los mesiodens casi siempre se desarrollan después de los
incisivos deciducs. Se presenta aislado 0 en pares, erupcionado o impactado
y, en ocasiones, incluso invertido. Por lo regular el mesiodens es un dienie
pequenio con corena en forma de cono vy raiz corta. Si este se halia situado
en una posicién bucal con respecto al arco, se le denomina peridens. ¥+ '
En la poblacidn pediatrica la pieza impactada con mayor frecuencia es et
mesjodens. Clinicamente se detecta porque impide la erupcidn de uno 0 mas
INCISIVOS permanentes superiores.

Es importante destacar gue con frecuencia no se aprecia su existencia en la

radiografia panorémica y es necesario realizar una radiografia intraoral.



El tratamiento es la extraccidn quirirgica de la pieza supernumeraria para
conseguir la erupcion del incisive retenido. Se suele realizar bajo anestesia
local. La técnica consiste en el abordaje quirlrgico de 1a pieza por medio del
despegamiento de la mucosa palatina (la iocalizacion mas frecuente es esta),
o de la mucosa vestibular, seguido de una osteotomia del hueso maxilar. El
postoperatorio es comodo para €l nifo, y en plazo de una semana han
cedido todas las molestias. El memento de eleccion para realizar 1a crugla es
cuande los incisivos permanentes estan formados y su raiz todavia no esta
cerrada. Una vez que ésta se cierra, disminuye enormemente la probabifidad
de erupcidén espontanea. Esto ocurre hacia fos 8 0 8 afios. Antes, el riesgo
de dafar piezas permanentes es mayor y ocurre hasta en un {ercic de los
casos de extracciongs antes de los 7 afios de edad.

Si pasades unos meses el Incisivo no erupciora, se debe ejercer traccion
sobre el diente. ™

El cuarto molar superior es el supernumerario mas comun y esta situado
distal al tercer molar y recibe la denominacian de distomolar o posmotar. En
cambio si esté esta situado en posicidn bucal o lingual con relacién a los
molares, se llama paramolar.

Ofros dientes supermumeranos que aparecen con frecuencia son  los
incisivos laterales superiores, y tercer premolar inferior. Krayer reporo la
presencia de dientes supernumerarios en la zona anterior mandibular en

caninos y laterales ™+*



Los dientes supernumerarios, normaimente pueden hacer erupcign, estar
impactados, aparecer invertidos, en una posicidn ectdpica, 0 seguir un
camino anormal de erupcidn. Se ha encontrado que aproximadamente solo ef
25% de los dientes supemumerarios hacen erupcidn, mieniras que el resto
No erupciona.

Jeng-Fen Liu y colaboradores en un estudio observaron gue todos los
dientes supernumerarios con posicién normal erupcionaban. Los dientes en
posicidn transversa ¢ invertida nunca erupcionaron, por lo que fuvieron gue
ser removidos quirirgicemente. También mencionan que el mejor fiempo
para la remocion de dientes supernumerarios es de aproximadamente de
ocho a nueve afios de edad, ya gue este es ef momento cuando los incisivos
centrales superiores estdn erupcionando, Adem&s, el nifio es mas
manejable vy el tipo de anestesia puede ser por infiltracidn, reduciendo el
trauma de la cirugia .

Los dientes supernumerarics pueden ser encontrados en el paladar, las
suturas palatinas y en ofras areas, como la cavidad nasal, la concha
oftalmica y los senos maxilares. Actualmente se han reportado casos de
dientes supernumerarios localizados entre la drbita y cerebro.

El desarrclio de dientes supernumerarios puede provocar una vartedad de
complicacicnes como: lesiones quisticas, resorcidn de dientes adyacentes al
diente supermumerario, erupcion del diente dentro de la cavidad nasal,
interferencia cor la erupcion del diente adyacente, formacién de diastemas,
resorcibn de la raiz, malformacion y la pérdida de la vitalidad del diente
adyacente al supernumerario.




Cuando una de estas complicacicnes se anticipa, esta indicado la remocion
del diente supernumerario.7, s. ¢

Hay opiniones diferentes relacicnadas al tiempe Sptime para la intervencidn
quircrgica de fos dientes supernumerarios.

Algunos autores recomiendan la extraccion inmediata, cuando cuaiquiera de
estas complicaciones se diagnostican. Eilos sugieren que fa extraccion de
estos dientes inducird a la erupcion esponténea del diente permanente y
previene la pérdida del espacio anternior v evitara que la linea media cambie,
evitando tratamientos ortodénticos y/o quirtrgicos extenses.

Otros autores estéan en contra de la extraccién  quirdrgica  de forma
mmediata ¢ una vez que se descubra &l diente supernumeraric, prefiriendo
esperar hasta que la formacion de la raiz de los dientes vecinos este
completa. Este refraso ayudaria prevenir la pérdida de vitalidad ©
malformaciones de los dientes adyacentes.

En un estudic Hogstrom y Anderson expusieron las complicaciones
relacichadas con la remocion de dientes supernumerarnos. Eilos concluyeron
que el prondstico de los dientes adyacentes no era afectado, el tratamiento
quirlrgico se pospuso hasta gque el desarrolioc de la raiz de mnciswo
adyacentes se completd.

El tiempc medio entre Iz remccion de un diente supernumerano y la
aparicion clinica del diente afectado es de treinta meses cuando no se ha
expuesto quirirgicamente, y dieciséis meses con exposicion °

La deteccién de dientes supernumerarios se logra mejor con  un examen
clinico completo  radiografico de la rutina. La localizacion de dientes
supernumerarics impactados puede lograrse por las técnicas radiograficas
planos paralelos y bisectriz




En los pacientes con sindromes c¢on predisposicion a dientes
supernumerarios como la Displasia Cleiodocraneana, sindrome de Gardner,
se sugiere usar radiografias de aleta mordible, peliculas oclusales y
radiografias periapicales.

Para los dientes supernumerarios la evaluiacion radiogréfica es importante,
cuando se localiza en la regidn anterior se recomienda una radiografia
periapical u oclusal, & una radiografia panoramica. Para los dientes
supernumerarios, se recomienda tomar dos peliculas de la misma area en
angutos diferentes ayuda a localizar iz posicion del diente. Concemiente a la
radiacion total del paciente y los beneficios clinicos actuales no debe ser un
timite para su uso, ya que el riesgo resulta relativo.’

o



MESIODENS ERUPCIONADO EN LA ZONA PALATINA
QUE IMPIDE LA ERUPCION DE LOS INCISIVOS
CENTRALES CAUSANDO DIASTEMAS

DIENTE SUPERNUMERARIO MESIODENS
{(RUDIMENTARIO) CON CORONA DE
FORMA CONICA

DIENTE SUPERNUMERARIO (COMPLE -
MENTARIO) DE FCRMA Y TAMANO DE
LA CORONA NORMAL



DIENTES SUPERNUMERARIOS MULTIPLES
ERUPCIONADOS ENEL MAXILAR

DIENTES SUPERNUMERARIOS BILATERALES SOBRE LAS
CORONAS DE LOS INCISIVOS CENTRALES SUPERIORES



A

LOS DIENTES SUPERNUMERARIOS PUEDEN ERUPCIONAR EN UNA FORMA
NORMAL Fig. A O DE FORMA INVERIIDA Fig. B

RADIOGRAFIA PANORAMICA DONDE ENCONTRAMOS
UN POSMOLAR (CUARTO MOLAR) EN AMBOS LACOS
DEL MAXILAR

11




HERENCIA Y GENETICA

El ser humano posee 46 cromosomas y cada uno de ellos tiene una pareja
denominada homélogo. Este sisterna cromosdmico esta formado por 23
parejas de cromosomas, 22 de los cuales son fos flamados autosomas, y la
pareja restante X e Y, son {0s denominadeos cromosomas sexuales

Cada cromosoma esta formado por miles de genes y, ademas, por bandas,
y cada una de elias representa a moltiples genes. La relacidn entre la
estructura de los cromosomas y la aparicien de enfermedades clinicas se
aplican para el estudio de las malformaciones, con el objetivo de descubrir
los genes especificos causantes de los multiples sindromes de anomalias
congénitas Estas enfermedades provocadas por  alteraciones
cromosomicas manifiestas presentan un cuadro clinico compleje con
afectacién de numerosos érganos y sistemas del organismo. '

Aun cuando estas alteraciones son relatvamente poco frecuentes, fodavia
representan paia el ser humano una causa importante de trastornos
mentales y fisicos

En el analisis de los rasgos hereditarios familiares se deben considerar dos
tipos principates de control genélico, los rasgos monogénicos y los rasgos
poligenicos Los primeros son aguelios producidos y controlados por un solo
gen y por lo general, son faciles de identficar ya que su transmisidn es de
un miembro de la famiia a otro y sigue con frecuencia las reglas de la
herencia mendelana, es decir, herencia dominante, recesiva, autosémica, y
ligada al cromosoma X Lz $egunda son controlados por numereso genas y
son frecuentes en el hombre y no siguen los patrones de herenca

mendeliana, se emplea también el término herencia muilifactonal

fas



Las mutaciones genéticas originan [os rasgos clinicos que caracterizan cada
trastorno mendehiano. Una mutacién causa un pequefio cambio en un gen.
Estas modificaciones no se pueden observar con el carictipo (analisis
cromosomico microscopico). Los genefistas delinean la herencia del
trastorno sélo  por evaluacidon del arbol genealdgico familiar. Se han
identificado en humanos 934 trastornos autosdmicos dominantes, 588
autosdmicos recesivos y 115  ligados al cromosoma X (MacKusick,
1986).4"°

HERENCIA AUTOSOMICA DOMINANTE

Cuando un gen que presenta una mutacion se expresa en el individuo
heterocigoto, sin importar el estado de su alelo, se dice que tiene un efecto
dominante, es decir, es heterccigoto porque los genes dominantes que
producen caracteristicas anormales o enfermedades en €l hombre son
raras, el individuo casi siempre hereda el gen mutante de uno de los
progenitores, y del otro recibe el normal. Como el gen autosémico no tiene
relacion con ia segregacidn del cromosoma X ¢ del Y en los
espermatozoides, ambos sexos estan afectados por igual. Los trastormos
autosdmicos dominantes, como los sindromes de Gardner, Crouzon, al igual
que la Disostosis Cleidocraneana, la Hipodoncia y Disgenesia de ufia,
surgen cuande hay un alelo anormal en un locus y otro hormal en el otro
locus. Las manifestaciones clinicas de estos padecimientos son muy
variables, como paladar hendido, labio hendido. La presencia de cualquier
caracleristica de un padecimienic autosomico dominante se le denomina
penetrancia del gen causal.*



El término expresion variable indica que un gen penefrante puede tener
manifestaciones diversas. For ejemplo ios hoyuelos labiales son una
expresién leve del sindrome de Van der Woude, y el paladar y labio
hendidos, son sus expresiones graves. La transmision de una enfermedad
autosdmica dominante en una familla ocurre de una manera vertical en el
arbol genealdgico. Cada hijo de una personz con una enfermedad
autesdmica dominante tiene probabilidad de 50% de heredarla. El riesgo es
el mismo para cada hijo, sin importar cuantos hereden el trastorno.

Los padres y otros famillares que estén en riesge de heredar el trastorno
autosdmice dominante deben ser objeto de evaluacion. Vale la pena
recordar que estas mutacicnes se han relacionado con la edad paterna
avanzada para diversas enfermedades autosdémicas dominantes como el

sindrome de Crouzon , &l de Apert y de Marfan, entre otros. '*%°
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2.1 DISPLASIA CLEIDOCRANEANA
( Enfermedad de Marie y Sainton, Disostosis Mutacional )

2.1.1 ETIOLOGIA

Es un proceso gue se transmite de forma autosdmica dominante con gran
variabilidad de expresién, pero con una penetrancia permanente en los
grupos familiares. Aproximadamente, la tercera parte de los casos
constituyen mutaciones nuevas. Es de gran interés para el dentista a catsa
de sus importantes manifestaciones faciales y bucales.” **

Se presenta con igual frecuencia entre las mujeres y hombres y no hay
predileccion racial. La inteligencia con la mayoria de estos pacientes es
normal. En estudios efectuados en Sudéfrica se aislé el origen de esta
entidad en el brazo corto del cromosoma 6 (defecto por microdelecién). "7

2.1.2 MANIFESTACIONES CLINICAS

Se trata una condrodisplasia en la que la alteracion fundamental esta en la
clavicula, osificacion tardia en las estructuras craneales y anomalias
dentarias.

Presenta una talla menor de lo normal y unas alteraciones
craneofaciales como braquicefalia con abultamiento de los huesos frontal,
parietal y occipital, depresion o surco en la linea media craneal que resulta
de la incapacidad para cerrarse por parte de la sutura metdpica y de las
fontanelas.

MHay numerosos huesos wormianoes, formados por la osificacion secundaria
en las iineas de sulura {quizd se requiera un casco para proteger el
encéfalo)

it



Los senos paranasaies estdn en general poco desarrollados Ademas
encontramos engrosamientc de la bdveda craneana, hipopiasia hemifacial
con puente nasal bajo, paladar angosto de arco alto e hipertelorismo. Pérdida
de la audicion. ™ * 1 *°

Existe una alieracién morfolégica de las claviculas que puede Ir desde una
alteracidn minima hasta una auiéntica agenesia Cuando las claviculas faltan
totalmente, lo que ocurre en cerca dei 10% de los individuos afectados la
movilidad de los hombros es tai, que se pueden aproximar delante del térax,
lo que hace que el cuelio parezca largo y los hombros estrechos y caidos.
Ademas, se encuentran defectos musculares en zonas proximas y en las
primeras costilias.

Hay defectos asociados de la columna vertebral, pelvis, huesos largos, v
dedos. En las manos encontramos anormalidades como longitud asimétrica
de los dedos con segundo metacarpo largo, falanges medias cortas en el
segundo y quinto dedo, fatanges distales cortas y cénicas con o sin ufias

curveadas hacia abajo 7'°

2.1.3 MANIFESTACIONES ORALES

Encontramos un desarrollo menor del tercio medio de la cara provocando
estrechez del paladar con una bdveda palatina alta, arqueada y estrecha,
pero sin llegar hacer ojival, ademas es posible encontrar una fisura
submucosa profunda o una hendidura completa det paladar.

El desarrollc de la mandibula no parece estar afectado. Sin embargo, a
causa del pcco desarrollo del complejo maxilar superior es capaz de
producirse un seudo prognatsmo, origen de una oclusién traumatica,
desintegracion periodontal y pronta caida de los dientes %6



\ elio se suma la mal denominada ausencia o disminucidn del nimero de
ientes, la realidad es otra, puesto que se frata de una erupcién tardia o bien
e una imposible erupcidén de los dientes gue quedan incluidos
specialmente los dientes permanentes que a menudo son anormales con
piasia, rafces malformadas. guistes de retencidn hipoplasia del esmalte,
ropensidn a caries, seudohipodoncia y dientes supernumerarios en todas
39S fegiones.

as anormalidades dentales asociadas con este estado se caracterizan por
na disminucion de la fuerza erupfiva, que afecta a ambas denticiones, junto
on un aumento de la odontogénesis. Hay una retencién proiongada de la
lenticidén temporal, y aun la extraccién de estos dientes no estimula Iz salida
le los dientes permanentes. Esto explica la presencia de una denhicidn mixta
n ios adultes afectados por esta anormalidad.™ '

.as complicaciones en la salida de los dientes permanentes puedan ser
lebido también al desarrollc de los numerosos dientes supernumerarios
obre todos los premolares inferores y los incisivos anteriores superiores.,

05 dientes suplementarios pueden asumir las mas diversas formas y
osiciones, a menudo apinandose en la denticion en curso. Las raices de los
lientes impactados que adn no han erupcicnado pueden ser mas delgadas y
star deformadas y con ello se complica mas la situacion.

=5 interesante indicar que, junto con este sindrome se han observado casos
le anodoncia parcial si bien es extremadamente raro.

@ erupcién tardia o nula de los dientes se atribuye a la falta de cemento
elular.



Se ha postulado que el cemento no se forma tal vez por la resistencia
mecanica a la erupcion de los dientes gjercida por el hueso alveolar denso
que cubre el diente no erupcionado.

La formacion de dientes supernumerarios se debe a la resorcidn incompleta
0 gravemente retardada de la lamina dental, que se reactiva en el momento
que se completa la corona de los dientes permanentes normales.™ 2

2.1.4 TRATAMIENTO ODONTOLOGICO

Nec hay una terapéutica especifica. La extraccion de los dientes temporales y
supernumerarios no asegura la salida de los dientes permanentes ya que
éstos tal vez, presenten dificultades a la extraccidn, debido a sus raices mal
formadas.

Se aconseja la extraccion de los dientes temporales, cuando se ha formado
mas del 50 % de la raiz de ios dientes permanentes, asi como, también la
extraccién de todos los dientes supernumerarios que no van a erupcionar,
para lo cual se precisa un planteamiento correcto que garantice al maximo la
utilizacion de los dientes existentes, seguidos por una rehabilitacion oral, con
procedimientos ortognaticos para corregr la  deformidad  dentofacial,

ortodoncia posquirtirgica y empleo de protesis. ™

2.1.5 PRONOSTICO

El prondstico es bueno ya que este trastorno no pone en riesgo la vida del

paciente, la inteligencia suele ser normal, 7



PACIENTE CON DIPLASIA CLEIDOCRANEANA DONDE SE ENCUENTRAN
AFECTADAS LAS CLAVICULAS, LA MOVILIDAD DE LOS HOMBROS ES TAL
QUE SE PUEDEN APROXIMAR DELANTE DEL TORAX

RADIOGRAFIA QUE MUESTRA AGENESIA DE CLAVICULAS



POR MULTIPLES DIENTES SUPERNUMERARIOS LA ERUPCION DE LOS DIENTES PUEDE
ESTAR RETRASADA

EN LA DISPLASIA CLEIDOCRANIANA SE PUEDE OBSERVAR MULTIPLES
DIENTES SUPERNUMERARIOS Y DIENTES IMPACTADOS



2.2 SINDROME DE GARDNER
(Sindrome de Fitzgerald-Gardner, Poliposis familiar)

Gardner y Richards hicieron una evaluacién completa de esta enfermedad en
1953. Las lesiones hamartomatosas, generalmente no se hacen evidentes
hasta la infancia. Mas de 600 casos han $ido reportados.

El sindiome de Gardner se caracteriza por colonias difusas e polipos
adenomatosos ¥ anormalidades esJgueléficas, piel, anomalias dentales,
polipos en estémago e intestino, tumores fibrosos, carcinoma en tircides vy
pigmentacion de la retina.®

2.2 1 ETIOLOGIA

Enfermedad hereditaria autosdmica dominante, con alto grado de
penetrancia, pero con expresién variable. El gen especificc se encuentra en
una pequefa regidn sobre el brazo largo del cromosoma 5(8q21). Ocurre
espontaneamente aproximadamente en un tercera parte de los casos.™

E! diagndstico de poliposis se hace aproximadamente a ios 25 afios de
edad. Se han informado que la presencia del sindrome de Gardner puede
ocurnr desde los 2 afos de edad hasta los 70 afios.

La incidencia es de 1'8,300 y 1:16,000 nacimientos. *°

2.2.2 MANIFESTACIONES CLINICAS

Se caracterza por una triada en la qQue se observan manifestaciones
cutaneas, gastrointestinales y orofaciales.

28]
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En este sindrome pueden observarse quistes cutaneos epidermoides o
sebacecs en espalda, cuero cabelludo, cara, vy en el tronco o las
extremidades. Ademas pueden aparecer tumoeres fibrosos de la piei (fibromas
y desmoides), estos Uiimos de manera destacada en las cicatrices
quirirgicas del abdomen.

Esta enfermedad se distingue por muitiples pdlipos adenomatosos de colon,
recto y, en ocasiones de estobmago e intestino delgado.

Es significativo que los polipos definidos en el examen microscopico como
adenomas posean una tasa muy alta de fransformacién maligna a carcinoma
colorrectal invasivo

También encontramos osteomas en bdveda craneana, mandibula, maxita,
hueso frontal, senos paranasales, huesos de la cara, y en cualquier ofra
parte del cuerpo, provocando deformacion del hueso y engrosamiento de la
cortical.

Los osteomas por lo general son miltiples, asintomaticos, pero en ocasiones
pueden ocasionar sintomas como dolor de cabeza, sinusitis recurrente y
molestias oftaimolégicas seglin sea el sitio donde se ubique la lesidn. Se
presentan alrededor de la pubertad, suU crecimiento usualmente se detiene
con el cese del crecimiento normal del esqueleto.’*

2.2.3 MANIFESTACIONES ORALES

Encontramos  odonfomas,  quistes  dentigeros, eéxostosis  0seas,
hipercementosis, retraso en la erupcion de la denticidn, dientes
supernumerarios e inclusion de dientes permanentes. También son
frecuentes los osteomas en fa mandibula y cara.

(28]
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En 1943, Fitzgerald parece ser el primero en haber descrifo odontomas
multipies en el sindrome, en (962 Fader agregd dientes supemumerarios,
estos hallazgos han sido apoyados por muchos otros investigadores. % °

Los dientes supernumerarios se encuentran aproximadamente en 1% de la
poblacién normal, mientras gue en pacientes afectados con el sindrome de
Gardner los encontramos de un 11 a un 19%. Ademas se presentan
osteomas arriba de un 90% de los casos. Utsunomiya y Nakamura
enconiraron dientes impactados en aproximadamente en el 35% de
pacientes con poliposis intestinal. =

Varios hallazgos incidentales han incluido que se presenta hipercementosis,
resorcidn de raices, anquilosis, y presencia de dientes temporales.

Debido al alto grado de afectacién orofacial en el sindrome de Gardner, el
odontdloge puede desempefnar un papel importante en el diagnéstico; es
esencial que este se lleve acabo precozmente, ya que los porcentajes de
malignizacién en los individuos no tratados se encuentra entre ef 50 y 100%.°

224 TRATAMIENTO ODONTOLOGICO

En el caso de los osteomas es la escisidén quirdrgica, y en el caso de
osteomas asintomatico y pequefos, el tatamiento apropiade es la
observacion periddica,

Después de la extirpacion quirirgica no hay recurrencia.'®
225 PRONOSTICO

Desgraciadamente el prondstico de individuos no tratados que tienen
poliposis familiar es deficiente.*



RADIOGRAFIA DE UN PACIENTE CON SINDROME DE GARDNER
CON MULTIPLES OSTEOMAS EN LA MANDIBULA

RADIOGRAFIA QUE MUESTRA UN OSTEOMA EN EL
ANGULO DE LA MANDIBULA,

2
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2.3 SINDROME DE CROUZON

(Disostosis craneofacial, Craneosinostosis prematura)

Descrito por Crouzon en 1912, en una madre y su hija.
Se caracteriza por deformidad craneal variable, hipoplasia maxitar y orbitas
superficiales con exoftalmos y estrabismo divergente. ™2

2.3.1 ETIOLOGIA

Trastorno hederitario autosémico dominante con expresién variable y
penetrancia completa. Algunos cascs son recesivos y 30% de los casos son
espontanecs. Aproximadamente, la cuarta parte de los casos descritos han
tenido una historia familiar negativa y probablemente constituyen mutaciones
nuevas. lL.a gravedad de la expresién de la enfermedad aumenia en los

hermanos subsecuentes y el mas gravemente afectado por lo general es el
mas pequefio." &2

2.3.2 MANIFESTACIONES CLINICAS

Las facies de los pacientes con sindrome de Crouzon es fipica y suele
describirse como “cara de rana . Es notable la hipoplasia de la mitad de la
cara.

La cranecsinostosis se debe a la fusidn prematura de las suturas craneales.
Se desconoce la causa, pero el cierre prematuro de estas suturas puede
proporcicnar cambios en el encéfalo secundarios a la elevacion de la presién
intracraneal.




La craneosinostosis se inicia durante el primer afic de vida, y se completa
entre los 3 aftos de edad.

El craneo tene una forma variable puede presentar braguicefalia,
escafocefalia. trigonocefalia, créaneo en hojas de trébol, seglin el momento
del cierre de las suturas, con abultamiento frontal " 77 2

Las deformidades de los huesos craneales y las cavidades orbitarias se
deben ala fusion de fas suturas e incremento de la presién intracraneal La
falta de desarrollo de los bordes supraorbitales y el crecimiento excesive de
las alas del esfencides producen drbitas pequefias y superficiales. Como
resultado, se desarrolla exoftalmes y reduccion del volumen orbital El
hipertelorismo de acentia por un desplazamiento hacia abajo y adelante de
la 1&mina de! etmoides Las anomalias de los huesos de la orbita explican
varios defectes funcionales oculares. La grave deformidad de la base de
craneo reduce el crecimiento de los maxilares y causa hipoplasia
nasofaringea con posible restriccién de las vias respiratorias aitas. '

Ademas se presenta estrabismo divergente, hipertelorisme, nistagmo,
conjuntivitis por exposicion, pérdida visual. Nanz curva semejante al pico de
perico.

Pérdida de la audicidn como consecuencia a lesicnes en el oido medic,

Se presenta cefaleas en un 30%, y convulsiones en un 10%.

Ei retardo mental es una posibilidad importante aungue muchas personas
afectadas tienen una inteligencia normal.™*

(R
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Ante la presencia de dientes supernumerarios ¢l tratamiento més indicade es

la extraccidn de los mismos.’

2.3.5 PRONOSTICO

En general, estos pacientes tienen un promedio de vida normal.

La edad de inicio y el grado de craneosinostosis influye en la gravedad de las
complicaciones, que varian desde disfrofia craneofacial hasta pérdida del
oido, retraso mentai, defectos visuales y del habla.

El reconccumiento temprano de la enfermedad es indispensable para guiar ef

crecimiento y desarrolle de la cara y craneo.'” '



NINOS CON SINDROME DE CROUZON CON
HIPERTELORISMO OCULAR Y PROPTOSIS



HERENCIA AUTOSOMICA RECESIVA

La herencia recesiva se recibe de ambos progenitores gue pueden ser
normales en apacencia, pero portadores {heterocigotos) de un zalelo
anormal.  Si un homocigoto afectado se ongina de dos heterocigotos
portadores, resulta facil inferir la existencia de mas heterocigotos, pues
inciusive del cruce de dos de ellos, es mas probable fa aparicion de
heterocigotos que de homocigotos En los trastornos autosomicos
recesivos ambos alelos son anormales en la persona afectada
(homocigoto), mientras las portadoras estén asintomaticas Es usual
gque se dentifigue el estado de portador (hetarocigoto) sélo después
que el sueto tiene un hijo con un trastorno autosdmico diagnosticado,
una vez que se dentifica a los padres como portadores de un trasterno
autosomico recesivo espeaifico, las probabilidades son del 25 % de que
cada uno de sus hijos ios padezca.

El nego aumenta con el mainmonio entré parientes cercancs
{matrimomios consanguineos), en comparacion con el de la poblacién
general, porque los familiares tienen genes comunes

Algunos padecimientos clinicos se heredan en virud de mas de un
mecanismo Los familiares deben ser objeto de evaluacién minuciosa
para lograr el diagndstico.

Los locus de genes gue causan la mayor parte de las enfermedades

recesivas no han sido asignado a cromosomas especificos * ™

HERTNCIA AUTOSOMICA RECE 5.¥A

)
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3.1 SINDROME DE ROTHMUND- THOMSON

(Sindrome de Poiguilodermia congénita}

Fue descrito per pnmera vez por Rothmund en 1868, un oftaimdlogo de
Munich que descubné muitiples casos en una poblacién endogamica cérca
de los Alpes y por Thomsen en 1923, Se han reportado 130 casos hasta la
fecha °

3.1.1 ETIOLOGIA

Ef defecto basico de este raro trastorno autesomico recesivo se desconace
En varios casos se ha observado consanguinidad de los padres, s& ha
descrito la afectacion en gemelos wWénticos.

Se presenta con mayor frecuencgia en mujeres en un 70% Asimismo puede
existir  heterogeneidad de este fenotpo ya que se han  notado
considerablemente variabildad en ios individuos con este sindrome

Se ha reportado deficiencia de la hormena del crecimiente ** '

3.1.2 MANIFESTACIONES CLINICAS

E! sindrome de poiquilodermia congénita, presenta cataratas con O sin otras
displasias ectodérmicas, e hipogonadismo Se ha descrtc la existencla de
retraso mental en algunos pacientes.

Varios autores han notado una cabeza grande con hueso frontal ampiio,
nariz en silla de montar Cabello esczse, prematuramente gns vy
ocasionalmente alopeciz Los hallazgos mas destacados son fas alteracionas

de la piel y de los ojos * 77
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PIEL Y ACCESORIOS

1.0 cambios en la piel suelen hacerse evidentes entre 10$ fres meses y el
afio de edad. Comienzan & nivel de la piel de la cara a la altura de las
mejilas para extenderse posteriormente hacia tas orgjas, continuando en los
gidteos vy el extensor de ias manos, anfebrazos, pernas y musios estando
inwvolucrados pero en menor grado. Estas lesiones cutdneas consisten
principaimente en un entema de las mejillas, para adguinr mas farde un
aspecto marmaéreo. La progresion hacia la hipoplasia wregular ‘marmoérea”, o
bien, denominada poiquiiodermia, susie obsarvarse en los primeros afos.’
317

La fase inflamatoria de la piel disminuye, presentando vanas combinaciones
de pigmentacidn parduzca. despigmentacion, telangiectasia lingal y atrofia
punteads

Las maculas Iregulares gue presentan un cclor castafio cenize y la
pigmentacion reticular, normalmenie tiene tg apanencia de ia atrofia vy
telangiectasia

Es frecuente ia hipersensibiidad & |a luz solar, con formacion de ampollas, la
cual suele ser mas aceniuada en las etapas precoces de la wvida.
Ccasionaimente puede haber hiperqueratosis de las palmas y de las plantas
de los pies, con lesiones de tipe verrugose

Las lesiones cutaneas que fienden a ser progresivas durante los primeros
afios de vida, deben detenerse en su desarrollo ya que pueden presentarse
cambios carcinomatosos de la piel en la edad zadulta Es imporanie el
cuidado de la pel, evitando exposicion excesiva al sol y & otros irritantes
cutaneos, pueden estar indicadas las intervenciones quirdrgicas para corregir
'as diversas malfermaciones



SISTEMA MUSCULO ESQUELETICO

El 65% de los pacientes fiens estatura baja. Los miembros supenores son
deigados y fragiles, las falanges terminales son cortas y pueden presentar
acrocianosis severa Las c¢ontracturas de los tepdos suaves pueden ser una
causa mportante de la nvalidez de los ancianos 2

Puede haber pulgares hiploplasicos ¢ ausentes. Hueso radial rudimentario
provocando la reduccion defectuosa de los antebrazos. Las ufas son
frecuentemente pequefias y distrdficas o dsperas y con crestas.

Jacki describié una rotula bifida v esclerosis del hueso. Vaneos autores
notaron areas guisticas similares a la displasiz fibrosa, otros han mformado
de osteogénesis imperfecta y, osteoporosis © 7

0J0S

Las cataratas zonulares constituyen el hallazgo mas frecuente y suelen ser
bilaterales. Su desarrolio es rapido, en el espacic de unas pocas semanas o
meses, y suelen ser manifestadas hacia la edad de 5 afos. Puede aparecer
a edades tan precoces como los 4 meses, pero en algunos cascs Ne Se
presenian hasta los 40 afias. Se han descrito asimismo estrabisme v distrofia
de la cérnea que provoca impedimento visual gue requiere Intervencion

quirtrgica ' 2"

3
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3.1.3 MANIFESTACIGNES ORALES

Puede presentar microdoncia, malformaciones muliiples de corona canes
dental, erupcidn retardada y ectdpica, dientes supernumerarios y ausencia
congénia de dientes raices concas vy cortas, ademas se han reportado

322

casos con vula bifida

3.4.4 TRATAMIENTO ODONTOLOGICO

El tratamientc suele ser quirirgico para corregir ias mattormaciones orales de
tipo congeénito

Cuando existe 1a ausencia congénita de dientes se debe realizar aparatos
protésicos En la presencia de dientes supernumeranos que afecten la

erupcidn de los dientes adyacentes esta indicada la extraccion de €808

3.1.5 PRONOSTICO

El prondstico es favorable ya gue la supervivencia de estos pacientes es
larga. Las lesiones cutdneas tienden a ser progresivas durante los primeros

afios de vida, para detenerse a continuacion en su desarrolio V'




NINOS CON SINDROME DE  ROTHMUND - THOMSON ~ CON
ERITEMA Fig. A Y CON POIQUILODERMIA Fig. B

Fig. C MISMO PACIENTE DE LA Fig A CON DISPLASIA EN LAS
UNAS. LOS OJOS CARECEN DE PESTANAS Y PRESENTAN
CATARATAS ZONULARES Fig.. D
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HERENCIA LIGADA AL CROMOSOMA X

Los padecimientos hgados a este cromosoma X, por lo general se
manifiestan sblo en varcnes 8Sus caracteristicas ciinicas tienden a ser
similares en todos log varones con un trastorno especifico ligado a X.

Las muleres portadoras de enfermedades ligadas a este cromosoma par fo
general tienen manifestaciones menos numercsas y graves del trastorno, en
comparacion con los varones. Sin embarge, cuando ef ecromosoma X normal
de la mujer queda inactivado en una gran proporcidén de sus células a causa
de la tonizacion {proceso normal de la embriogénesis inicial en la que uno de
los dos cromosomas X de las mujeres queda nactivado), surge
manifestaciones clinicas tan graves como las observadas en los varones. La
herencia de los trastornos ligados a X es verticat en el arbol genealdgico.
Cuando un vardn con una enfermedad Ngada al cromosoma X tiene hijos
varones, ninguno heredz el trastorno porgue reciben el cromosoma Y del
padre, mientras que cada una de las hijas es portadora. Las mujeres
partadoras de un trasterno hgado al cromosoma X tieng probabilidades de
que cada una de las hijas sea portadora. En caso que la familia no decida
determinar el sexo del feto mediante amniocentesis y cariotipificacion, hay
riesgo de 25% ce que cada hjo de uno y otros sexos herede el trastorno
ligado a X. Algunas enfermedades lgadas a X se denominan trastornos
letales ligados a! cromosoma X 475

5705 T

t

R .

HERENCIA LIGADA AL CROMOSOMA X



4.1 SINDROME DE NANCE- HORAN

Este sindrome se caracteriza por incisivos en forma de desarmador vy
cataratas congénitas y fue descrnito en 1974 por primera vez por Nance y
mas tarde por Horan y Biilson.

411 ETIOLOGIA

Es un desorden hedentanc con un rasge ligado al cromosoma X. Se ha visto
que afecta a una parte de la familiz ya que, LS Levin observd gue en una
familia, la madre de raza negra y dos de sus hijos presentaban e! sindrome
de Nance-Horan.

Ei gen ha sido marcado como Xp21,1-p22.3 de la regién 5 %

Van Darp y Defleman también reportaron una familia con herencia hgada al
cromosoma X, con cataratas congénitas, micreftalmia, una forma peculiar de
las orejas prominentes, largas y anomalias dentales como centraies
Incisivos en forma de desarmador, dientes anteriores supernumerarios
{mesiodens), agenesia y taurcdontismo.

Pacientes con cataratas, microftaimia, anomalias somaticas y retardo mental
también fueron descritos por Hoefnagel, Goldberg y McKushick. Estos
autores reportaron mujeres afectadas con una forma peculiar de las orejas,
incluyendo anomalias dentales y diasternas entre los incisivos  centrales
superiores

40



4.1.2 MANIFESTACIONES CLINICAS

QJos

Las cataratas congénitas se presentan tanto en varones, comc en mujeres.
Es comin ia microftalmia y nistagmo, pero también puede presentarse
microcdinea menor de 10mm de didmetro. Los varones afectados tienen
cataratas totztes, dado que el segmento antenor es peguefio, es dificil
eliminar quirdrgicamente.

Las mujeres portadoras de este sindrome presentan cataratas y opacidades.
Aungue las mujeres habitualmente tienen una vision normal, frecuentemente
tienen microcornea y pueden estar tan afectadas como los varones. Las
cataratas en las mujeres afectadas pueden ser progresivas y con fa edad,
pueden desarrollar cataratas totales > 24%°

CARACTERISTICAS OSEAS

Se ha descrnito que en el sindrome de Nance-Horan se encuentra
braquidactilia con dedos ancheos. Bixler comenté que este probablemente no
es un rasgo caracteristico, ya que no era clinicamente r radiograficamente
evidente en sus pacientes. Los niveles de fosfatasa alcalina se encuentran
normales 2

OTROS HALLAZGOS

Nance describid a estos pacientes con las orefas largas y prominentes. El
puente nasat y ia nanz también son prominentes. Ademas se ha encontrado
el cuarto metacarpianc acortado vy se ha informado de un craneo

dokcocéfalo, con prognatismo mandibular 2
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413 MANIFESTACIONES ORALES

Los varones afeciados tenen anomalias dentales caracteristicas que
incluyen, incisivos en forma de desarmador, provocando diastemnas entre los
dientes Las clspides de molares y premolares pueden estar afiladas, ia
anchura cervical de la corona es mayor que la anchura oclusal Los molares
pueden tener la forma de mora. Los dientes temporales y permanentes se
encuentran afeciados. También se han enconfrade incisivos superiores
supernumerarios en especial el mesicdens, en radiografias dentoalveolares
en algunos pacientes 2 %

LS Levin reportd en un vardn afectado con el sindrome de Nance-Horan la
presencia de un diente supernumerario an la zona anterior de la mandibula.
Las mujeres presentan anomalias semejantes pero se ve severamente mas
afectads la denbcién. Bixier encontrd ausenciz bilateral de los caninos
inferiores

Una caracteristica de este sindrome es que los incisivos estan delgados de la
corona, con forma de clavija, lo gue llega a ser un date diferencial con la
sifilis congénita y la rub&ola gue también presentan cataratas congénitas.®* 2
A menudo los hallazgos dertales como los dientes supernumerarios y las
cataratas hacen posible distinguir este sindrome de ofros sindromes
congénttos.

Los dientes supernumeranocs mesiodens que se observan en este sindrome
son por o general en forma de clavija y s& presentan con mayor frecuencia

en el maxiiar superior = )




Se ha informado gue aproximadamente en el 20% de los varones con ¢l
sindrome de Nance-Horan presentan discapacidad Inteleciual o tienen
retraso del desarrollo y que en edades de 2 afios tienen retraso significative
en las areas de tacto, refacion sccial y habilidades de ienguaje También se

han reportado casos en los que fa inteligencia es normat*

414 TRATAMIENTO ODONTOLOGICO

En casc de gue ios dientes supernumerarios esién en una posicion de
oclusién normal y que cierren los diastemas que se provocan por las formas
de los dienles de este sindrome, se recomienda no realizar ningun
tratamiento. De 1o contrano, s los dientes supernumerarios aparecen de
forma ectépica v nc provocan alteracidn en los dientes adyacentes es
recomendable realizar tratamiento ortoddntico, pero si estos dafian a dientes
adyacentes, la extraccion es lo mas indicado La colocacién de aparatos
protésicos se pueden realizar cuando se presenta agenesia de las piezas
dentales.®

445 PRONOSTICO

El pronéstico es favorable en estos pacientes, salvo gue en |a presencia de
cataratas congénitas totales, la pérdida de da wsidn puede ser
completamente >



EL SINDROME DE NANCE -HORAN PRESENTA MICROFTALMIA,
ESTRABISMO, CATARATAS, DIENTES EN FORMA DE DESARMADOR
Y DIASTEMAS

44




4.2 SINDROME OROFACIODIGITAL
(SINDROME OFD, TIPO 1}

Papillon-Léage y Psaume describieron esta condicién como una entidad
clinica en 1854. Desde entonces han sido documentados mas de 200 cascs.
Rimoin y colaboradores en 1967 clasificaron  este sindrome en dos tipos:
OFD-1 y OFD-2 (sindrome de Mohr), basdndose en las caracteristicas de
malformacién v otras malformaciones asociadas.

Wahman y colaboradores reportaron gue este sindrome ocurre uno en cada
50 0G0 nacimientos en la poblacién blanca.

E! sindrome se puede recongcer al nacimiento por los hallazgos bucales,
faciales y digitales, gue se observan. En la infancia el desarrcllo de esics
pacientes puede ser escaso, aproximadamente la tercera parte de ellos

muere en este periodo >*17 %®

421 ETIOLOGIA

El defecto basico se desconoce La afeccion se hereda de forma dominante
hgade al cromosoma X, hmitada a las mujeres y con efecto letal en los
varones La proporcién de hijos del sexo femenino y masculine de mujeres
afectadas ha sido de 2'1 y ne se sabe de ninguna mujer afectada que haya
tenido un hyo con &i sindrome OFD. Por consiguiente, ¢ riesgo de gue la
madre con sindrome OFD tenga un hijo afectado, es de 1'3

Se ha observado el caso de un paciente XXY que presentaba la afeccion lo
cual apoya el patrdn hereditario mencionado.



La incidencia de este sindrome es probablemente de 0,0225 por cada 1,000
recién nacidos vivos " 77

4.22 MANIFESTACIONES CLINICAS

Encontramos hipoplasia de los cartilagos aleres, colocacion tateral de los
cantos internos y nodulos blanquecinos en 1as orejas y en ia parte superior
de la caraen la lactancia

En jos ojos existe euripia y frecuentemente hay un desplazamiento lateral de
los angulos internos de las hendiduras palpebrales.

La nariz es delgada, con falta de abocmbamiento normal aue forman las alas
de ella. Debide en parte a la hipoplasia de! cartilago & este nivet. La raiz
nasai es ancha. Puede haber una de ias ventanas nasales mas pequena que
otra, asi como aplanamiento de la punta de la nariz.

La region facial media es plana en la mayoria de los pacientes '/

Las malformaciones de las manos, en orden descendente de frecuencia son
la clinodactilia, la sindactiia y t2 braguidactiha. Las anomalias de los pies son
mas raras y consisien en polisindactiia unilaterat del pulgar y braquidactha
El pulgar a menudo estd inchnado ilateralmente, con bragquidactha e
hipopiasia del segundo al quinto dedo de los pies.

En mas de la mitad de estos pacientes tienen resequedad de piel, alcpeca
en cuero el cabelludo, pelo secovy aspero

En el sistema nervicso central podemos encontrar deficiencia intelectual,
aproximadamente en el 50% de los cases, con un cociente intelectuat de 70
Con malformacién del cerebro que incluye carenciz de corpus caifloso vy
heterotropia de ta materia gris en casi el 20% de los pacientes.”
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Se han descrto diversas anomaliass como hidrocefalia, porencefaiia,
hidranencefala y agenesia parciat del cuerpe calloso, temblores,
convulsiones y maiformacion del cerebro en & 20% de las necropsias.
Presenta un éngulo mayor de la regidn nasio-silia-basion, en la base del
craneo.

En la piel de ios nifios afectados se observa con frecuencia miliaria en la cara
y en las orejas, la cual es transitoria v suele desaparecer antes del tercer
ano.

En necropsias han sido encontrados macroquistes renales ™ V- 28

4.2.3 MANIFESTACIONES ORALES

Las manifestaciones orales son muliples Se observa la presencia de una
membrana entre la mucosa pucal y los rebordes alveolares; fisuras parciales
en la parte media supenor del labio, lengua y rebordes alveoiares.

Ei paladar es lateralmente hendido. presenta ranuras bilaterales profundas
gue se extienden a la altura del frenillo bucal del maxilar, dividiendo el
paladar en un segmento anterior (conteniendo los incisivo y caninos) y dos
procesos palatales laterales.

El paladar suave es completamente hendido, asimétrico en por 1o menos
80% de los pacientes En algunas perscnas, se observa un abultamiento
0seo gque se extiende desde la cresta alveolar en e area de caninos hasta
los premolares, pasando por la linea medig, semejandose a un torus.™ *"7
Encontramos malposicion de ios caninos superiores, carencia de incisivos
laterales, hipoplasia del esmalte dientes en infraoclusion, dientes

supernumeraros que con frecuencia son los canines y premolaras
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Los caninps supernumerarios, a menudo se encuentran separados por [as
hendiduras.

La lengua hendida con dos I6bulos se ve en el 30%, con tres o mas iobulos
en el 45%. En la superficie ventral, o en los iébulos, se encuentran
hamartomas de color blanguecing que se observa aproximadamenie en el
70% de los casos, estos consisten en tejido conjuntivo fibroso, tejido de la
glandula salival, o fibras del muscuio liso y raramente carilago. Existe
ademas anguiloglosia o lengua-aiada que es de una naturaleza difusa y esta
presente en menos dei 30% de los casos.

Nagahara y colaboradores reportaron un paciente con prognatismo
mandibutar vy mordida abierta, labios flacidos, protusion de lengua,
malformacién dei tubéreulo auricular, tragus y miliaria.> 2

424 TRATAMIENTO ODONTOLOGICO

Es conveniente la correccién quirlrgica de las fistulas orales y los cuidados
dentales, que incluyan el uso de protesis denta! cuando sea necesario.

Los pacientes con este sindrome con protusidon mandibuiar deben ser
tratados ortoddnticamente. La correccion de la mordwla abierta se trata por
medio de tonsilectomia, adenoidectomia, frenileciomia y terapia micfuncional

para lograr una estabiidad oclusal en los casos de mordida abierta * %
4.2.5 PRONOSTICO

Aproximadamente un tercio de los pacientes fallecen en la época de
lactante."”
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EL SINDROME OFD TIPO 1 PRESENTA: DIVISION DEL MAXILAR
EN UN SEGMENTO ANTERIOR Y DOS SEGMENTOS POSTERIORES,
LENGUA LOBULADA, BANDAS FIBROSAS HIPERPLASICAS EN

MUCOSA, CLINODACTILIA CON ACORTAMIENTO ASIMETRICO
DE LOS DEDOS.
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5.1 SINDROME DE HALLERMANN-STREIFF
(Sindrome Ocuio- mandibulo- facial)

L.a primera informacién de este sindrome se debe a Audry, que lo describid
como un caso incompleto en 1893, Hallermann en 1948 reportd dos
pacientes con cataratas congénitas bilaterales y “cara de pajaro”, haciendo
hincapié de las caracteristicas similares de estos dos desordenes, dos afios
mas tarde Streiff en 1950 reporta un caso similar y distngue a este sindrome
de la disostosis mandibulo-facial de Francceschetti and Zwahlen.

Francois recolectd todos los casos publicados previamente e hizo hincapié
en las caracieristicas fundamentales de este padecimiento, de las cuales
notd que eran: 1) discefalia, 2) anomalias dentales, 3) hipotricosis, 4) atrofia
de la piel de la cabeza, 5} cataratas congénitas, 6) microftalmia bilateral, y 7)
enanismo proporcionado. Ademas Francois propone los siguienies cinco
signos negativos que lo diferencian de ofros sindromes como la disesiosis
mandibular: 1) no hay ancmalias en la oreja, 2) no hay anomalia palpebral,
3) no se presenta anormalidad muscular y articular, 4} no existe alteraciones
de la nariz y extremidades, 5) no hay discapacidad intelectual.

En 1960 Falls y Schult, reportaron seis casos, bajo el titule de sindrome de
Hallermann-Streiff dando el crédito a los primeros dos autores. ™

5.1.1 ETIOLOGIA

Se piensa que se debe al mal desarrollo del primer arco braguial durante 1a
quinta y séptima semana de gestacion gunque la etiologia exacta todavia es
incierta. 2




No hay ninguna predileccidn por €l sexo.

El sindrome se ha descrito como armonioso y discordante, en una mujer
afectada se observo que tuvo dos nifios normaies. En ofro caso describteron
a un padre y a su hija con ‘el sindrome de Hallermann-Streiff-Francois
atipico” que se presentaba en las generaciones sucesivas. 3

5.1.2 MANIFESTACIONES CLINICAS

Todos los pacientes presentan una disminucion arménica de la talla, de 2-5
desviaciones estandar por debajo de la media, con proporcién enire los
secmentos corporales.™

Este sindrome se caracteriza por la presencia de unos hallazgos
craneofaciaies definidos como braquicefalia con aboembamiento frontal y
parietal, boveda craneana delgada y osificacion retrasada de las suturas. Se
han descrito también una ligera microcefalia, hipoplasia del hueso
cigomatico, diastasis de las suturas longiudinal y lambdoidea, asi como
retraso en el cierre de las fontanelas. Microftalmia bilateral (80%) y cataratas
(94%) totales o parciales que pueden reabsorberse espontaneamente.

Otros hallazgos oculares son los siguientes: esclerdticas azuies en un 15-
25% de los pacientes, sinequias posieriores, afaguia, membrana prepupitar,
nistagmo, estrabismo y glaucoma secundaric.” *17

La nanz es delgada, puntiaguda con hipoptasia del cartilago, tendiendo a la
desviacion nasal, tomando forma de “pico de loro” con la edad

Atrofia de la piel, especualr;lente en la zona de la nanz y de las suturas del
craneo observandose deigada y tersa, con las venas prominentes.
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La alopecia es notable en ias regiones frontad y occipital. Tambien puede
haber escasez del velio axilar v pubiano. El cabello es eéscaso y delgado con
hipotricosis, que afecta especialmente al craneo, las cejas y las pestarias. ™
Las anomalias esqueléticas son infrecuentes, pero se han descrito
sindactiia, espina bifida, lordosis, escoliosis, osteoporosis y escapuias
aladas. Son relativamente frecuentes el hipogenitalismo y la criptorguidia.

Discapacidad intelectual de un 15%. """

5.1.3 MANIFESTACIONES ORALES

Presentan boca pequefia, con micrognafia acompafada de una doble barbilla
cutédnes (con una hendidura ¢ surco central).

En la cavidad oral se ha descrito, el paladar alto, estrecho y de forma ojival,
Patterson y cotaboradores reporiaron un arco dental con forma de V.

Las anomalias dentales pueden incluir: la ausencia de dientes, hipoplasia de
los dientes, maloclusion, presencia de dientes al nacimiento (dientes
natales), persistencia de dientes temporales, mordida abierta, malformacion
de dientes, amelogénesis, severos problemas de caries y dientes
supernumerarios, > 172

Micrognatia, con hipoplasia de las ramas, ios cdndilos pueden estar ausentes
0 cen hipoplasia de la fosa y desplazamiente anterior de la articulacién
temporomandibular

La literatura dental con respecto a este sindrome ha reportado dos signos
radiograficos caracteristicos en el desplazamiento anterior de flas
articutagiones temporomandibulares, con un desplazamiento de los condilos
unos 2 cm hacia delante del meato auditivo externo, reportado por primera
vez por Van Balen Ademas del cierre temprano de los apices de las raices

de los molares inferiores, reportado solo por Hutchinson % *°
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5.1.4 TRATAMIENTO ODONTOLOGICO

El tratamiento consiste en las posibles intervenciones quirirgicas para la
mejoria de los defectos bucales y oculares,

Es importante observar a los pacientes en forma regular, porque el
crecimiento de la mandibula se puede acelerar sustancialmente en fa
pubertad.

Ante la presencia de dientes natales con movilidad y dientes
supernumerarios que intetfieran en la erupcién de dientes adyacentes esta
indicada la exiraccion.

Cada tratamiento debe ser considerado de acuerdo a cada paciente.

Para remplazar los dientes perdidos se recomienda la elaboracidn de
protesis.

Como estos pacientes estan propensos a caries multipies se recomienda un
cuidado minucioso de la higiene oraf.” ¥

5.1.5 PRONOSTICO

Durante la infancia, los problemas para la alimentacion y la dificultad
respiratota pueden ser fatal, por lo que incluso pusde ser necesario efectuar
traqueotomia. las  cataratas congénitas  pueden  reabsorberse
espontaneamente, pero la agudeza visual a veces disminuye hasta la
ceguera fotal
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Fig. A LACTANTE DE 2.5 MESES CON SINDROME DE HALLERMANN-
STREIFF CON TALLA DE UN MES .

Fig. B MISMO PACIENTE A LOS DIEZ MESES DONDE PRESENTA
BRAQUICEFALIA CON ABOMBAMIENTO FRONTAL Y PARIETAL,
MICROGNASIA Y NARIZ PUNTIAGUDA
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5.2 SINDROME TRICORRINOFALANGICO TIPO 1
(Sindrome de Giedion)

El desorden se describié en italia por Klingmuller en 1956. En 1966 Giedion
fue el primero en establecer las caracteristicas de este sindrome
presentando una friada de manifestaciones: pelo fino y esparcido, nariz
bulbosa, dedos cortos y deformados designandolo: tricorrinofalangico. ™ **1

5.21 ETIOLOGIA

Se han descrito varios aspectos de esta condicién y demostrado que una
modalidad es de tipo autosdmico dominante en algunas familias (la gran
mayoria de los casocs), y ofras de fipo aufosdmico recesivo cuando los
hermanos afectados tienen padres normales

Finalmente, se ha demostrado concluyentemente gue el sindrome de TRF,
es debido a una tachadura de la banda 8q24, 12. '

5.22 MANIFESTACIONES CLINICAS

Las anomalias caracteristicas de este sindrome afectan la cara, el cabello y
las articulaciones de los dedos de las manos. Los haliazgos del cabelio y
faciales estan presentes en el momente del nacimiento.




CARA -

La nariz tlene una forma de pera El philirum es prominente v largo, e labio
superior estd delgado y se ha descrito hipoplasia del macizo facial medio y
micrognata ligera. Puede haber una protuberancia pequefia debaio del labio
inferior. Presenta una hendidura horizontal en Ja barbilla. Orejas largas v
prominentes.

Un estudic cefalométrico realizado en una famila por King y Frias,
reportaron los siguientes hallazgos: 1) la base craneal posterior es
significativamente corta y desviada hacia superior, 2) el cuerpo v las ramas
de la mandibula son cortas, 3) habia una aitura corta en ta parte posterior y
una inclinacidén de la mandibuta, resultado del posicicnamiento anterior y
superior de fa ATM con la base del craneo y las ramas cortas. *'

El &ngulo goniaco es mas obtuso de normal.

PELO Y UNAS

El pelo es delgado con hipepigmentacién relativa, también puede ser escaso
especialmente en las areas frontotemporal v puede simular calvicie en el
sex0 masculino, su textura es fing y quebradiza y su crecimento es lento.
las cejas son espesas y se encuentran esparcidas lateralmente. Las
pestafias, el veilo pdbico y axiar son escasos. Las ufas pueden estar
delgadas Meste y Dumortier netaron que el diametro de pelo era mas

delgado que 1o normat. *17
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CARACTERISTICAS OSEAS

Las falanges distaies de los pulgares de las manos y de los pies suelen ser
cortas.

Es notable el desarrollo de una articulacion mas ancha de la falange media
con epifisis en forma de cono, especialmente del segundo al cuarto dedo de
las manos y de los pies.

Se produce una hinchazdn de las articulaciones interfalangicas
interproximales, dando como resuliado una desviacidn cubital vy
clincbraquidaciiia. Los dedos de las manos sge van deformando
progresivamente durante la nifiez, pero estas alteraciones se estabilizan
hacia la pubertad. Se ha informado de la presencia de angulos aberrantes

entre los dedos distales conicos. Es frecuente que haya pies planos.™ 77

OTROS HALLAZGOS

Otros hallazgos infrecuentes consisten en cifoscoliosis, pecius carnatum,
cardiopatias congénitas, ginecomastia, coiloniquia, leuconiquia. Mas
recientemente se han descrito otros hallazges, como frigonocefalia, ausencia
de rotula, hipoplasia o ausencia del peroné o ambas.

Se han descrito infecciones del tracto respiratorias superiores frecuentes,
pero no se han documentado bien. Hussels citd atagues ciandticos repetidos
por glosoptosis durante la infancia. Cardiopatias congénitas. La inteligencia
es normal, aunque la discapacidad intelectual moderada se ha llegado a
encontrar, >'7



§.2.3 MANIFESTACIONES ORALES

Se presentan dientes pequefios y con caries, maloclusion dental, dientes
supernumerarios, asl como también, se ha informado de dientes ausentes
especialmente del segundc premolar inferior y tercer molar, ademas de un
retraso considerable en el desarrolio de Ia corona y raiz.

Se han reportade casos aislados de hipoplasia, forma anormal de dientes,
micrognatia, displasia bilateral de los céndiios de l2 mandibula, refrognatia y
el angulo de la mandibula mas obtuso que lo normal ®®' %2

524 TRATAMIENTO ODONTOLOGICO

El tratamiento odontolégico estard dade con base a las necesidades
de cada paciente.

Es necesarno que estos pacientes tengan un cuidado mayor en su higiene
oral, asi como realizar tratamientos ortedonticos con el fin de corregir las
malociusiones y evitar procesocs cariosos. >

5.2.5 PRONOSTICO

El pronostico es favorable, ya que &l promedio de vida es normal."”
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PACIENTE CON SINDROME TRICORRINOFALANGICO CON
NARIZ EN FORMA DE PERA, MICROGNASIA ASIMETRIA DE
LOS DEDOS CON EPIFISIS EN FORMA DE CONO




CONCLUSIONES

Los dientes supernumerarios pueden ser observados por el Odontopediatra o
por el Cirujano Dentista, como una anomalia aislada 0 como parte de un
sindrome més amplio, en cualquiera de los seclores de las arcadas
dentarias. En la mayoria de los casos son dismorficos, conoides vy
permanecen incluidos. Es importante que el diagndstico de los dientes
supernumerarios se establezca tempranamente a fin de evitar sus
complicaciones.

Algunos de estos problemas fienen origen genético y se manifiestan a edad
rmuy femprana.

El retraso del desarrollo mental es el signo mas frecuente en los sindromes
genéticos o padecimientos {eratdgenos. Si un niR0 no puede acatar
instrucciones verbales, que si obedece otro de su misma edad, estd indicada
una evaluacion mas completa. Los nifios con rasgos faciales inusuales deben
hacer que el odontdlogo se pregunte cudntos de sus familiares tienen los
mismos rasgos; en muchos casos, estos signos son la causa principal del
probiema dental. Otras caracteristicas que hacen pensar en un sindrome
congénito son la ausencia o disminucion de la expresividad facial, kmitacion
de la abertura de la boca, orejas peguefas, de forma anormal o nariz de
forma inusual. En la boca el fabio hendido microformado, hamartoma fingual,
dienfes supemumerarios, lengua bifida, grande o pequefia indican la
posibilidad de un sindrome o mafformacién congénita. Cualguiera de las
caracleristicas anteriores deben de alertar al ciryjano dentista a enviar al
paciente a un programa integral de servicios de salud genéticos, que incluye
odontopediatras, genetistas, pediatras y otros profesionales de la salud.
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GLOSARIO

ADENOIDECTOMIA - Extirpacion de las adenoides.

ADENCOMATOSO.- Relative a al adenoma o a la hiperplasia nodular de una
glandula

AFAGIA - Abstencidn de ingerir alimentos.

AGENESIA - Desarrollo defectucso o falia de partes.

ALELO.- Uno de dos o mas genes situados en el mismo locus en
cromosomas homdlogos, que (aterminan el caracter de la herencia. Los
alefos se separan en ia meiosis, ¥ cada individuo sdto recibe normaimente
uno de cada par de a. de cades progenitor. La presencia de un par de a.
idénticos en uno ¢ mas loci determina el estado homocigotico; Dos alelos
diferentes causan el estado heterocigdtico

ALOPECIA - Caida o pérdida del cabello, especialmente la que se origina por
enfermedades de la prel.

APLASIA - Desarrollo incompleto o defectuoso. En odontologia se refiere a
un diente mas pequefic de lo normal.

BRAQUICEFALIA - Que tiene la cabeza corta, aplanada en la parte posterior.
BRAQUIDACTILIA - Cortedad anormal de los dedos de 1a mano o del pie,
CARIOTIPOQ -Juego completo de cromosomas; por extension, microfotografia
De los cromosomas dispuesto segln la nomenclatura de Denver.
CATARATA.- opacidad del cristalino o de su membrana, lo que produce
ceguera.

CLINODACTILIA.- Desviacion o defiexion \ateral o medial permanente de uno
0 mas dedos.

CONDRODISPLASIA.- Desarrolic defectuoso de las extremidades diafisarias
de los huesos largos.
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CONGENITO - Innato, no adquirido.

CRANEOSINOSTOSIS .- Cierre prematuro de las suturas craneates.
CROMOSOMA.- Elemente del nlcleo, en forma de bastoncilies en el
momento de la division celular.

DESMOIDE.- Semejante a un ligamento; fibroide o fibroso. //Fibroma duro.
DIASTASIS - Separacion de dos huesos contiguos sin Juxacion propiamente
dicha. //Separacion sin fractura de las diafisis de un hueso en el punto de
unidn con la epifisis

DICOTOMIA.- Proceso de divisién en dos partes.

DISECEFALIA - Malz conformacion del encéfalo

DOLICOCEFALQ.- Dicese de la persona cuyo créneo tiene un didmetro
mayor que excede en mas de un cuarto al menor

EPIIFISIS.- Extremo de un hueso largo que en la infancia esta aislado de la
diafisis, pero mas tarde forma parte del mismo hueso.

ESCAFQCEFALIA - Deformidad dei craneo en quilla, o sea y elevado en
sentido anteroposterior y aplastado transversalmente.

ESCLERQOSIS - Endurecimiento ¢ mnduracion morbosa de los tejidos,
especialmente del tepde interstcial de un dérgane, consecufiva a la
inflamacién.

ESCLEROTICA -Membrana extenor del ojo, bienca, dura, fibrosa, con una
abertura grande anterior en la que se encaja la cornea y otra posterior,
pequefa, que da paso al nervio dptico.

ESCOLIOSIS.- Desviacion lateral ef raquis.

ESTRABISMO.- Disposwicion viciosa de uno o de los dos ojos, que consiste
en dingir los ejes de la vision oblicuamente.




EURIPIA.- Abertura anormalmente amplia de Jos 0jos.

EXOFTALMOS.- Protusidn ¢ proyeccion anormal del globo del ojo.
EXOSTOSIS.- Hipertrofia parcial, circunscrita a la superficie de un hueso o
diente.

FENOTIPQ.- conjunto de propiedades manifiestas de un organismo, sean o
no hereditarias.

GEN.- Factor hereditario, unidad principal en fa transmision de los caracteres
hereditarios, considerado come una particula uftramicroscdpica que ocupa un
locus definido en el cromosoma.

GINECOMASTIA . -Volumen excesivo de las mamas en el hombre.
HAMARTOMA - Nodulo tumoral benigno compuesto por un exceso de
celulas vy tejidos dures que existen normalmente en la parte afectada, pero a
menudo con predominio de uno de los elementos.

HETEROCIGOTO.- Individuo que tiene dos alelos diferentes en un locus
dado sobre un par de cromosomas homologos.

HIDRANENCEFALIA.- Ausencia total o casi total de los hemisferios
cerebrales, cuyo espacio esta lleno de liquido cefalorraquideo.
HIDROCEFALIA Acumulacion anormal de liguido en ia bdveda craneana,
que causa agrandamiento de la cabeza y atrofia cerebral.

HIPERPLASIA. Multiplicacién anormat de fos elementos de los tejidos.
HIPERQUERATOSIS Hipertrofia de la capa cornea de la piel, gueratoma.
HIPERTELORISMOQ. Separacidn excesiva entre dos partes 6 drganos
HIPOPLASIA. Disminucion de la actividad formadora o productora; desarrolio
incompleto o defectuoso.

HIPOTRICOSIS. Presencia de una cantidad de pelo menor que 1o normal,
LOCUS. Lugar, sitio; término anatémico general aplicado a un sitic del
cuerpo, posicion de un gen en un cromosoma.
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LORDOSIS. Curvatura anormal hacia adentro de la columna vertebral
MUTACION. Dafio permanente hereditarioc del material genético, limitado
generalmente a un solo gen pero Gue a veces se usa para cualquier cambio
cromosomico estructural. La m incluye pérdida, ganancia e intercambio de
material genético

NISTAGMO. Movimiento rapido e involuntario dei globo ccular

ODONTOMA. Tumor mixto de origen cdentogénico en el que tanto a células
epiteliales como las mesenguimaticas muestran diferenciacién completa que
resulta en la formacion de estructuras dentarias.

OSTEOMA. Tumor benigno compuesto por tejido dseo.

POIQUILODERMIA. Estado caracterizado por manchas iregulares de la piel
debidas a cambios atréficos y pigmentarios.

POLIFPO. Tumor blando generalmente pediculado, que se desarrolia en una
memprana mucosa a expensas de alguno de los elementos de ésta.
PORENCEFALIA, Presencia de cavidades profundas en la corteza cerebral,
debidas a una detencion de desarrolio de la misma o a una afeccion
congénita productora de atrofia.

SINDACTILIA  Anomalia congénita caracterizada por la presencia de
membpranas entre dedos adyacentes

SINDROME. Conjunto de sintomas, generalmente tres o mas, gue se
presentan al mismo tiempo; grupo de signos y sintomas caracteristicos de un
esiado morbido. Actuaimente el térruno se aplica a cualquier estado que no
puede definirse con facilidad y se caracteriza por una etiglogia compleja,
compromiso de varios organos y sintomatologia variable

SINEQUIAS. Adherenciz o fusidon anormal de partes proximas.

SOMATICAS Nombre dado a los tejidos corporales para diferenciarlos de fas
céluias germinativas
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TAURODONTISMO. Variacién de la forma del diente caracterizada por
molares prismaticos con grandes espacios pulpares debido a ia variacion de
{a raiz (nicamente en el tercio medio o fercio apical. Se cree que la causa es
la demora del érgano del esmaite para transformarse en varias vainas.
TELANGIECTASIA. Estado caracierizade por dilatacidn de capilares vy
pequefias arterias con formacion de diversos angiomas.

TONSILECTOMIA. Escision de las tonsilas.
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