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INTRODUCCION

Los odontslogos tratan pacientes con problemas de salud muy diversos,
algunos de estos problemas tienen origen ganético v se manffiestan a una
edad muy temprana Al familianzarse con estos padecimienios y sindromes,
el dentista puede identificar y tratar de manera oporiuna las anormalidadss,
ademas de instar al paciente para gue participe en un programa de servicios
de salud geneéticos

El paso inicial en tales servicios de salud es la identificacion del problema de
salud o malformacidon congénitos. Cualquiera de las caracteristicas
siguientes deben de alertar al Cirujano Dentista para enviar &l paciente y sus
familiares & un programa integral de servicios de salud genético gque
incluyen a QOdontopadiatras, Genetistas, Pediatras y otros profesionales de
la salud

El retraso del desarrcilo mental es &l signc mas frecuente en los sindromes
genéticos o padecimientos teratégenos

Los nifios con rasgos faciales debe hacer que el Odontdlogo se pregunte
cugntos de  sus familiares tienen los mismos rasgos, en muchos casos.
esios signos son la causa principal del probiema dental.

El maxilar inferior pegueiio {micrognacia) origina sobremordida, y el maxilar
supernior aplanade mordida profunda  Otras caracteristicas que hacen
pensar en un sindrome congérito son la ausencia o disminucion de la
expresividad facial hmitacidn de fa abertura de la boca, orejas pequefas o
de forma ancrmal ¢ nariz de forma inusual

En el interior de la boca el tablo hendido microformado. hematoma lingual y
lengua bifida, grande o pequena ndican ta posibilidad de un sindrome o
mafformacion congenita

También lo indican las ancrmahdades de ndmero. forma y w@mafic o

estructura de Igs dientes. E! objetive de programa de servicios de salud



genéticos s minimizar la carga que las enfermedades genéticas imponen a
ios pacientes. sus familiares vy a ja comunidad, dicha carga incluye miedo,
ansiedad, dolor. sufrimiento, uso desproporcionado de los recursos de
atencion de la salud y pérdida de la productividad.

Los servicios de salud genéticos estén indicados para minimizar el miedo vy
ansiedad. mejorar la salud de perscnas afectadas, ncrementar su
productividad, y cuando sea posiple, prevenir el surgimiento de ciros

trastornos



CAPITULC 1

HERENCIA MENDELIANA

Una mutactén causa un pequefic cambio en un gen, estas modificaciones
no se pueden cbservar con el cariotipo  {anatisis cromosomico ), los
genetistas delinean la herencia del trastorno sdlo por la evaluacian del arbol
genealdgico familiar.

La posicion de un gen en un crompsoma se denomina locus, el cromosoma
paternc (homdlogo paterno ) y el materno ( homdlogo materno ) de cada par
de los cromosomas tienen la misma secuencia de loci, los alelos son formas
alternativas de un gen gue ccupa un locus especifice.

Muchos de los alelos no provecan enfermedades. sin embargo, los aleios
anormales que causan trastcrnos han generade iz evolucion de la genética
médica. Un alelo anormal que ongina un padecimiento cuando esta presente
soio en uno de los homdloges, por Uitimo, un alelo anormal que causa un
padecimiento solo cuande esta presente en ambos homélogos produce un

trastorno autosomico recesivo.

Las enfermedades debido a la transmision de un drico gen mutante
muestran una de estas tres pautas de herencia simple ( mendeliana o
monocigética), (autosémica recesiva). (ligada al cromosoma xj}, {autosomica
dominante)

La distincidon enire dominante o recesiva se utlliza por conveniencia en el
andlisis del arbol genealdgico ¥y no suponen la existencia de diferencias
fundamentales en el mecanismo genético, el términc dominante significa que
una mutacion se manifiesta cuando un individuo posee una soia dotacién de

dicha mutacién o es heterocigoto para la misma. mientras que se entiende

[P%)



por recesividad |z necesidad de que exista una dotacidn doble u
homiccigosis, para su cbservacion clinica Los genes nunca son dominanies
o recesives, pero sus efectos producen cuadros clinicos aue se clasifican de
estas dos formas, a pesar de su normalidad clinica global, los individuos
heterocigdios para genes recesivos sufren con frecuencia anormaiidades
bloquimicas demostrables en el laboratorio, por otra parte fos homocigdtos

para genes dominantes suelen verse mas afectados gue los helerocigdlos
1.1 HERENCIA AUTOSOMICA DOMINANTE

Los trastornos autosomicos dominanies, come los sindromss de Van der
Woude, Stickler o Crouzaon, al igual que la Disostosis Cleidecraneal, surgen
cuando hay un alelo anormal en un locus vy otro normal en el ofro locus. Las
manifestaciones clinicas de estos padecimientos son muy variables, como el
paladar hendido, Iab—io hendido u hoyuelos linguales

La transmisién de esta enfermedad autosémica dominante en una famila
ocurre de manera vertical en el arbol genealégico. cada hijo de una persona
con enfermedad autosdmica dominante tiene la posibilidad de 50% de
heredarla, el riesgo es el mismo para cada hijo, sin importar cuantes hereden
el trastorno, Yos padres y clros familiares que estén en nesgo de heredar &
frastorno autosdmico dominante deben ser objeto de evaluacion.

La mayor parie de las enfermedades autocsdmicas dominantes muestran dos
caracteristicas que no suelen observarse en sindromes recesivos

a) Edad tardia de apancién

b} Expresion clinica variable




1.2 SINDROMES AUTOSOMICCS DOMINANTES MAS
FRECUENTES

Ectrodactilia - digplasia ectodérmica - iabio hendide
Hay- Wells

I

Oculodentodigital
Opitz

B

I

QOpitz-Frias

Membrana poplitea

]

Displasia ectodérmica de Rapp-Hodgkin
Van der Woude

1.3 SINDROMES AUTOSOMICOS DOMINANTES RELACIONADOS
CON ANORMALIDADES EN LA DENTICION

Nevos de células basales

Disostesis cledocransal

Crouzon

Dentonogénes:s imperfecia
Ecirodactilia-Displasia ectodérmica- labio-hendido
Garder

B B ®B W H A

Hallermann-Streiff

Hay-Welis

M

=]

Dispizsia ectodérmica hipohudroiica

23]

Oculcdeniodigha:

Osleogénesis imperfecta

" H

Paguioniguia

2]

Risger



& Robinow
Tricodentodseo

Van der Woude
1.4 HERENCIA AUTOSOMICA RECESIVA

En los trastornos autosdmices recesives ambos alelos son anormales en la
perscna afectada (homocigoio), mientras que las portadoras esian
asinfomaticas, es usual que sz identifigus e estadc de portador
(heterocigeto), sélo después que el sujeto tiene un hye cont un trastornoc
autosémico recesivo diagnosticado, una vez gue se identifica a ios padres
como poriadores de un trastorno autosemico recesive especifico, las
probabilidades son de 25% de que cada une de sus hijos 1o padezea

El riesgo aumente con el matnmonio entre parientes cercanos (matrimonios
consaguineos), en compéraclén con la poblacién gereral porgue los
familiares tienen genes comunes.

Estos procesos sélo se mantfiestan clinicamente en estado de homocigosis.
&s decir. cuandc ambes alelos de un locus genético particular son mutantes.
por definicidn, el gen responsable de una enfermedad autosdmica recesiva
debe encontrarse en uno de los 22 pares autosomas. por tanto la

enfermedad puede afectar tante a hombres como a mujeres
1.5 TRASTORNOS CROMOSCMICCS

Un irastornc cromosémicce es una anormalidad cromosdmica visible en el
MICTOsSCopIo, 58 reconocen tres tipos generales de esias anarmalidadss a
saber, aneupioidia, reordenamiento estructural. y mosaicismo.

La aneuplocdia consiste en gue &l ndmero de Cromosomas §8a mayor o

menor aue el diploide {48} , de los 46 cromosomas gue compone el genoma

6



humano, 22 pares scn aulosdmicos y un par es sexual, la falta de disyuncidn
de unc o mas pares de cromosomas durante ia gametogenésis hace que un
gameto no tengs ef ndmero haploide de cromosomas, €8 decir 22 son
autosomas y un cromosoma ©§ sexual en caso de que OCurra su
fecundacion. el embridon tiene exceso o déficit de cromosomas, ia
anaupioidia ocurre en casi 1 de cada 200 partos con producto vive, e
sindrome de Down (47XY + 21 0 47 XX + 21 ),es |a trisomia mas frecuente,
el cromesoma 21 excesivo ongina caracteristicas fisicas especificas.

Hay dos tipes de reordenamiento estructural de los cromosomas a saber, 1)
en un cromosoma { Inversiones paracentricas ¢ pencéntricas), 0 2) entre
cremosomas no homalogos ( translocaciones) La perscna gs normal st se
preserva todo el material cromosémico pese al reordenamiento, sin
embargo, cuands la cantidad de matenal autosémico es  anormal
(duplicacion. delecion o translocacion no equilibrada ), el sueto tizne mal
formaciones y retraso mental

E! mosaicismo es la presencia de un ndmero desigual de cromosomas en
dos o mas linajes celulares de una persona, estc ccurre durante la fase
incial de la embricgenesis v resulta de la separacion mitética desigual de los
cromosomas. La proporcion de un tipo celular en rafacion con el otro varia
en los diversos tendos, de conformidad con la elapa en gue se ocurnd el
error mitdtice y la localizacion de la celula correspondiente en e
embrién.25% de ios pacientes con el sindrome de Turner { 45 XO) tienen
masaicismo [ 45 X048 XX) E! canctipo o analisis cromoesdmico
fotomicroscdpico. por lo general se obliene de linfocitos presentes en ia

sangre



1.6 ABERRACIONES CROMOSOMICAS

Las aberraciones cromosomicas son desviacionss en 'a cantdad de
cromosomas ( hiperploidia- hipoploidia) o en su merfologia (deleciones
dupiicaciones y translocaciones).

ETIOLOGIA: ias aberraciones cromosomicas se producen duranie ia
divisidn meidtica en fa formacion del huevo, la prevalencia aumenta con la
edad de \a madre, se sabe gue las radizciones y otros agenies feratdgencs
causan aberraciones cromosomicas,

PATOLOGIA: La falta, el exceso ¢ la localizacion ectdpica de un material
genetice tienen profunda influencia sobre el feto en desarrallo, por elie son
causa comun de aborto y de muerte nesonatal.

Sin embargo las anomalias de los cromosomas mas psquefios aungue
compatibles con fa vida producen multiples discapacidades

v
)

importantes son los retrasos mentales y las cardiopatias
1.7 TRASTORNCS CROMOSOMICOS

El caznoupo de un indiaduc { esto es, el ndmero y estructura de os
cromosomas ), puede conocerse con certeza a partr de los tejdos
corporales facilmente accesibles, como son los hnfocitcs de sangre
perfénca o piel, los cuzles se culivan en medios tisulares hasta que se
produce una proliferacién celular activa seguidamente se preparan células
aisladas para examinar les cromosomas al microscoplo. Cada uno de edos
puede identificarse por tincidn especifica de secuencias g2 ADN  por
gemolo gracias & la afimdad de colorantes fiuorescentes ( como e

fudrocloruro de guinacnna | por cierios segmentos Cromostmicos cue

puedan observarse por microscopia de fluorescencia o bien medizme



colorantes especiales ( Glemsa ) y enzimas proteoliticas ( tripsina) |, éstas
técrnicas Qeneran unos patrones de bandas especificos para cada
Cremosoma

E! nimero de cromosomas de un individuo normat es de 48, de l0s cuales 44
son los 22 pares de autosdmas y los otros dos scn los cromosomas
sextiales Las mueres tienen dos cromosomas XX. y los nombrés presentan
un cremoscma Xy Y, cada uno de los 22 pares de autosomas y los dos
cromoscmas sexuales pueden distinguirse enire si por el tamafo. la
situacidn del centrémerc ( el cual divide e cromosoma en brazos de
fongiud gual o desigual ) v el exclusivo patrén de pandas La longitud
relativa de los brazos y la posicion del centromerg se utiiizan como criterios
adicionales para dividir Jos cromosomas nhumanos en  siete grupos

{designéndoles igtras dela A ala ).

18 INDAGACION FAMILIAR

La investigacion de un pacienie en guien se saspecha un trastorno genético
empreza con la hrstoria familiar el pnimer pasc consiste an oblener cierta
informacidn acerca del probando o casc indice ( esto es la perscona
clinicamente afectada que atrae |a atencidn sobre la familia } v de todos [os
familiares de pnmer grado { es decir, padres hermanos, e hijos del probando
) asta informacidn comprende apeilido. nombre, apelido de soltero, fecha
de nacimienio o edad actual. edad de fallecimento, causa del fallecimienic
y nombre o descripcidn de toda la enfermedad o defecto

E! segundo paso consiste en efectuar pregunias onentadas a buscar en la
tamilia la presencia de enfermedades 0 defectos

1) o, Padece algun otro familiar algun rasgo 1déniico ¢ similar ?

2} . Presenia algar otro farmihiar un rasgo ausente en el probando parod cue

suele aparecer en algunos pacientes con fa misma enfermeadag ?



Esta pregunta exige que el medico ienga certe conocimento de |as

manifestaciones de la enfermedad en cuestion

3) ¢ Muestra algun familiar un rasgo identificado como genéticamente
deterrminado ?

4y ., Padece algin familiar una enfermedad rara © ha fallecde alguno de

ellos por algdn proceso infrecuente 7

Esta pragunta tiene por obieto identificar cualquier enfermedad cue pueda
estar geneticamente determinada, aungue el informante no la nterprete
como tal

5) ¢, Existe consanguiidad en la familia ?

Esta pregunta debe sfectuarse en forma direcia También es necesano
inguinr si aparecen apellidos comunes en la familia en las familias de ambos
conyuges Los matnmonios consanguireos pusden ser origen de raros
sindromes autosdmicos recesives y en ocasionss es posible que el
probando ignore su presencia en la familia,

B) ¢, Cuél es el ongen &nico de lafamiha ?

Las personas pertenecientes a clerios grupos &nicos, como Judios negros
y gregos, tenen mas posibiiidad de padecer enfermedades genéticas

especificas
1.8 ENFERMEDADES GENETICAS MULTIFACTCRIALES

Se ha considerado gque durante mucho tempo que las enfermedadss
cronicas comunes en el adulto como la hipertensidn artenal enfermscad
coronaria. disbetes melifus Clcera pepuca y esquizofremia asi como los
aefectos frecuenies del nacimiento como el labwo y paladar hendidos iz

esping bifida y las cardiopatias congérutas  aparecian en familias. En

10



realiidad se ajustan mejor a la condicion de enfermedades genéticas
muttifactoriales

En las enfermedades genéticas multifactoriales existe un componente
poligénico consistente en una serne de genes que interaccionan en forma
acumulativa, Un individuo gue hereda la combinacion correcia de estos
genes supera un umbral de niesgo, punto en el que el componente ambientai
determina si estd persona se vera afeclada clinicamente v en qué grade
Para gue otro miembreo de la misma

familia manifieste el mismo sindrame debera heredar una combmacion de
genes, gual o similar, dado que todo parignte de primer grade de! individuo
afectado ( es decir padres € hijos . hermanos ), comparte con &l ia mitad de
fos genes, lodos corren mayor riesgo de presentar el mismo sindrome

poligénico

1.10 CONSEJO GENETICO

Ya se ha hecho referencia a la disponibilidad de distintes estudios de
diagnésticos prenatales para las distintas enfermedades genéticas, las
técnicas mas usadas son los ultrasonidos fetales v la amniocentes:s

La escala de Gray y el tiempo ultrasonico se emplean de forma ruinaria para
determinar la edad gestacional mudiendo el didmetro biparietal fetai la
iongituo del tronco vy extremidades, y el famafio v ia locahizaodn ds {2
olacenta en una gestacion de riesgo se pusde emplsar los mismos
msirumentos para examinar con mayor detalle los huesos v la densidad de
a8 estructuras de os tegidos blandas dal fato

La ammoceniesis en el diagnastico prenatal consiste en lg introduccidn de
W@ agda en la cavidad amnidlica en ia decimosexia & decimoseptma

semana de gestacion se retiran aproxmadamente 30 mi de liguido en



condiciones estériles y se remite a laboratorios de genética para su analisis
apropiado.

Estas células se cultivan duranie 2 a 3 semanas aproximadamente, momento
en el cual suele existir un numero suficiente de células de dwistdn activa
como para su andlisis cromosdmico vy ssiudio bioguimico.

Detectar pacientes con sindromes de aberraciones cromesomicas €s de
esencial importancia al dar el censejo genético, que se esta volviendo cada
vez mas exacto @ medida gue se producen nuevos progrescs en genética
médica

Si el trastorno se asocia con una gran sberracion cromosdmica sera
aconsejable para algunas familias sufrir analisis canctipicos prenatales, a
muchas otras familias podra asegurarseles que las probabilidades de tener
oirc hio sanc son muy elevadas

El emplec de las leyes mendelianas permite calcular cifras exactas sobre los
riesgos en varios clentos de trastornos de un sbio gen Las cifras empirnicas
a menudo podran dar confianza a parejas que tengan una histana ds une o
muchos trastornes poligénicos

Dar consejo genético requiere la formulacién de diagndstico exacto debido a
la‘ frecuente afectacion de la cavidad bucal en los sindromes de
deformaciones congénitas, el Odontélogo puede ser de gran ayuda para
deteciar trastornos gendticos, para descnbir frastornos familares recign
descubiertos v para dar consejo genético

El consejc genetico implica el uso ds evaluaciones clinicas citogénicas
bioguimicas vy oftras para estsblecer el diggndstico basandose en estos
datcs a menudo se pueden obtener cifras sobre nesgos Sin embargo el
consejero genéhico sea genetisia dentisia o medico se da cuenta de que la
mayoria de las familas con hijos plusvéiidos nascesitan algo mas que una
mera cifra esiadistica de rnesge. A menudo necesian avuda oara poder

gesvanscer [ hostilidaa y la culpabilided que los acompanan



1.11 INDICACIONES DE CONSULTA PRENATAL

1) Ingestion de farmacos duranie a gestacion

2) Exposicion a radiaciones

3) Quimioterapia

4)Histona famibar de enfermedades genéticas o metabdlicas, no
CTCMOSOMICas

5} Més de dos abortos previos inexplicables

6} Como parte de ia investigacién de la infertibiiidad

112 INDICACIONES DE AMNICCENTESIS Y CONSULTA
PRENATAL

3} Hijos previos con anomalias miitiples scbre las que no se conoce méas
4) Hijos anteriores con defectos en ef tubo neural
5} Poriadora de enfermedad ligada al sexo
&) Portadora oz translocacion
7) Portadora de enfsrmedad autcsomica recesiva para la cual se dispone de
analisis biocauimico ( comprobade por hije afectado anteriormente o por un

programa de deteccién voluntano )



CAPITULO 2

MANEJO DEL NINO CON ANOMALIAS MORFOLOGICAS
DENTO-FACIALES

CONCEPTOQO DE INCAPACIDAD

Sin duda el aspecic fanal de una persona afecta su vida en muchas formas,
influyendo en el aspecto sexual, marifal, educacional vy oportunidades de
trabajo, de tal forma, que una defermidad facial puede perturbar la
autoimagen a una temprana edad, ocasionando fusries repercusionss en la
personalidad y la conducta de los nifios y de los adolescentes, partiendo del
papel emocional que tienen en {a boca y la iImportancia de ella en fa iImagen
carporat y en el concepte de si mismo.

Muches ninos con problemas de deformidad facial son constante motivo de
burla o rechazo por parte de sus companeros, convirtiendose en adultos
solitarios. amargados. egoistas o vengativos,

Ei nacimiento de un nifo deforme dentofaciaimente o la desfiguracion que
resulia del tfrauma o una enfermedad puede ser el comienzo de un largo vy
tedioso proceso de rehabilitacidn emocional, quirdrgica

El términe incapacidad cronica comprende una gama de procesos desde ia
enfermedad que dura aproximadamente tres meases y suele persistir durante
varios afos por un periode mndefinido. hasta los impedimentos fisicos y
mentales { mcapacitaciones gue impiden (os logros normales }, ios nifics cen
ncapacidad  suelen presentar necesidades adaptativas fisicas mas
pronunciadas gue los nifos normales, sus requerimientos educatives

psicologicos v sociales son similares 2 1z de los demés nifios, pero la
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satisfaccicn  de  estas necesidades requiere a menude programas
especiaiizados.

l.a discapacidad es una desvenigja para el individuo, resultado de un
deterioro o impedimento que limita o evita el cumplmento de un papet que
seria normal para esa persana, discapacidad es toda restriccion ¢ falta de
capacidad ( resultante de un deterioro ) para realizar una actividad en la

forma o dentro de la gama considerada norma! para el ser humano

CONCEPTOQ DE IMPEDIMENTC

Es toda pérdida o anormaiidad psicolégica, fisiolégica o de estructura
anatomica, en toda fase puede ullizarse intervencion medica educativa,

soclial, psicolégica y dental para minimizar tas desventgas para el individuo

21 FACTORES PSICOLOGICOS RELACIONADOS CON LA BOCA, Y
SUS ANOMALIAS MORFOLOGICAS.

La cara es una de (as partes mas importantes del cuerpo, a través de ella se
axpresan las emocicnes comga la alegria, enojo, frustracion, tristeza, etc.

la cara desempefa un papel importanie en rnuestra mmteraccién con las
demas personas, y dentro de ella. cabe sefalar la significacion social y
psicoldgica de la boca

Durante ja nifiez, el mdvidue, a través de |a boca, satisface sus necesidades
bésicas y obtiene ciertas gratificacionas

El nific desarrclla tres etapas de ias actvidades orales auve son las

siguientes



a) FUNCION NUTRITIVA: incluye masticar, saborear, preparar ef bolo
aiimenticic para la deglucion.

by FUNCION EMOCIONAL: como besar lorar. vomitar. escupir, sonreir.
sentir nduseas

c) FUNCION DE SOCIALIZACION manifestada a través del lenguaje verbal
y no verbal ( gestos)

Por medio de ia boca. especiaimente la iengua vy la mucosa bucal, el nino

establece su primera refacion con la madre, el camoio del pecho al biberdn

genera {a base para gue & nifio tenga conciencia de ia separacidn entre él y

el mundo exienor.

Mac Gregor F (1970), afirma gue &l drea de ta boca esté emocionalmente

cargada y fuertemente conectada con la imagen de uno mismo %%

Cualguier deformidad en esta area no solamente es visible, sino que

también produce aversion estélica. iguaimente sefala que la nteraccion
tanto de la persona con la deformidad como el observador

22 REACCIONES PROPIAS QUE EXPERIMENTA EL INDIVIDUO
CON ANOMALIA MORFOLOGICA FACIAL O DENTO-FACIAL Y
REACCIONES DE LA SOCIEDAD ANTE DICHA ANOMALIA.

a) El primero es el resultado de la respuesta de [a socciedad en general a la
incapacidad es decir. el grado en el cual las retaciones de ura persona
deformada pueden distorsionarse. porgue el individuc con el que habla
responde al defecto con falta de acepizcién. fa cuzl pusde expresarse
desde el total horror (poco probable) hasta el rechazo ndicao. pena
lastima curiosidad risa, buriz insteze ocasionando en la persona
deformada graves problemas psicolégicos, los cuales dificuitan e, gjuste

de su personalidad



b} La mayoria de los individuos con anemalias morfoldgicas faciales esparan
siempre una respuesta negativa que puede ser como se menciona
anteriormente de sorpresa, pena, curicsidad, repulsién, etc, pero
raramente de aprobacion. desde e momento que él espera la respuesta
negative, ya esta preparade y ha desarrollade técnicas de encubrnimiento
para disimular el defecto.

¢} Una determinada deformidad puede generar seniimientos de antipatia o
burla, pero bajo otras circunstancias puede ilegar a ser ignorada ¢ aun
mas, a no ser defectada ECsio evidencia que ias respuestas de las demés
personas son erraticas o impredecibles, v los individuos con deformidades
se encuentran en una sifuacidn en la cual no estan seguros de que
pasara, experimentando sentimientos de tension y alivio, haciéndose
dificil el ajuste para la situacion.

d) Otros sentimientos que se generan en individuos con deformidades son
los siguientes:

& Coraje hacia los padres en el caso de una maloclusidn haya sido
heredada de ellos. © gue ne se ocuparon de €l pars gue dejard el
habito gue le ocasiond ia deformidad, como por ejemplo la succion del
pulgar.

® Sander, B. (1984), afirma gue el nifio pequefio No se preccupa por su
estado, hasta que otros comienzan a preccuparse por él.

@ La participacion de diferentes profesionaies durante el tratamiento la
sobreproteccion maternza pueden hacer gue el nifo sientz que algo esta
mal en &i, y genera sentimientos de dependencia € impotenca

Cuando en una familia nace un nino plusvalido ¢ cuando uno

previamente normal se convierte en un enferme cronico o discapacitado toda

ia familiz se ve afeciada. en los padres son comunes los sentimiento de
culpa, encje. remordimiento. pena, ndefensidn e incertidumbre. las

implicaciones para lz vida famihar varfan segun la situacion real, pero en
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muchos casos habréa mayores tensionss emoecionales, fisicas y también
financieras. muchos progeniiores, en especial las madres, tienden a
abandonar o reducir sus proplas aspiraciones profesionales porque i nifo
discapacitado necesita mas culdadeos y de mayor duracion gue el nifio sano.
Los nifios con discapacidad advierten desde temprana edad que son
diferentes, la plena comprension de su situacion vital diferente emergs
desde los 9 a 10 aflos, esto puede ser reconocido como la depresién mental
en el nino discapacitado, la cual no se observa en ¢l sujeio normal de esa
edad

2 3ASPECTOS LIMITANTES EN LA RELACION DEL INDIVIDUO
CON ANOMALIAS MORFOLOGICAS FACIAL O DENTO-FACIAL
CON LAS DEMAS PERSONAS

Existen dos aspectos gue limitan esta relacion y gue son los siguientes
E El sitio de la deformidad: es importante considerar i rol de la cara en la

Interaccidn con ias demas personas especialmente cuando el rostro se

desvia de lo normal, v dentro de éste, el drea de la boca es muy

importante ya qué esta emocionalmente cargada y fuertemente conectada

a la imagen de uno misma

2 El grado de interferencia que la deformidad produce por gemple un

hombre sin un brazo puede esconder suU ausencia debajo de un saco o

una mars, una persona invalida, puede asislir a unzg cena en silla ds

ruedas. sin generar sentimientos aversivos pero no sucede asf. con las
personas gue tienen defectos faciales ya que en la interaccion de los 0j0s

se fuan en la cara y en cualguer rregulandad puede ser destruciiva v

generar sentimientos de repulsién hacia la persona desfigurada.



2.4 ACTITUD DE LOS PADRES ANTE LA DEFORMICAD DE SU HIJO

La autoimagen del nifio puede estar afectada también por la actitud y
reacciones de los padres, se ha observado gue mientras mas inteligentes y
estables son los padres, sus respuestas hacia los hyos con deformidad son
mas positivas y de mayor apoyo Sander, B (1970} ®¥ Sin embargo, en
algunos casos. las respuestas de los padres son demasiadas. debido a que
perciben al nific come un ser invalido, desvalido ¢ 'impotente, permitigndoles
pocas interacciones socigles, interpersonales y  responsabilidades,
sobreprotegiendolos en exceso.

El médico debe de entender las tensiones a que seran sometidos los padres
afectando areas como las relaciones matrimoniales, la vida social. la
atencion que reciben los ofros hijos y los recursos financieros, esto requiere
el conocimiento de la estructura de la familia, de las fuerzas del matrimonio
de las reiaciongs que existen entre los hermanos v de ia presencia de otros
problemas de salud. El conocimiento de la situacion de la familia ayudara al
médico a reconocer las fases de adaptacidn de los padres ( su progreso
desde ia desorganizacidn y reintegracien haste la adaptacion madura ), vy las
razones de su frecuente uso de negativas. sus sentimientos de culpa. y su
tendencia a proyectar sus sentimientos ¢ a volverse independientes del
mécico se debe de ayudar a los padres a reccnocer e interpretar estas
reacciones y a wdentificar sus puntos fuertes y debiles y permitirles exponer
sus angustias y otros sentimientos ( todo ello sin gque se vuelvan

excesivamente dependientes del médico )



2 5 RAZONES DE LOS PADRES PARA BUSCAR TRATAMIENTO

La correccion de una determinada deformided  derto-facial o maxilofacial
necesita de una estrecha cooperacion entre el Cirujano Bucal el
Maxilofacial. y el Crtodoncista.

El objetivo primario del Ortodoncista es establecer una buena oclusion y

funcién mandibular para mantener la salud de los dientes, estructuras de

sopoite, y el mejoramiento estélice, el cual no debe de ser ignorado pues
tiene un alto peso en la lista de razones por las cuales buscan ayuda del

Ortodoncista

La mayoria de los clinicos reconocen que generalmenie es o poco estético

de los dientes mal alineados y de los maxilares, uno de los motivos de ics

pactenties para buscar ayuda profesional. Por lo tanto el mejaramiento facial
es un podercso factor motivante gue lleva a la gente a buscar tratamiento.

Jacobson, A (1984) @ Afirma que Ias razones o motivacicnes que llevan al

paciente & buscar tratamientc pueden provenir del medic ambiente

{motivacion externa) © provenir del mismo paciente (motvacion interna)

En cada caso exisien razeones encubiertas por lo padres los cuales
desean ayuda ortoddncica para sus hijos, como per ejempilo, elios pueden
sentirse culpables de haberle transmitide por herencia una maloclusion o
haber fallado como padres.

@ Otra razdn de blsqueda de tratamiento. es que el nifio reciba tratamiento

comae signo de bienestar socic-econdomico.

26 SATISFACCION E INSATISFACCION DEL PACIENTE DESPUES
DEL TRATAMIENTO
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La mayor diferencia entre motivacidn interna v externa estd en que esta
Ultima requiere cambios en el medio ambiente gue par supuesto no pueden
ser logrados por la cirugia o por el tralamiento ortoddncico La motivacion
interna no requiere cambios en el medio ambiente y de esie modo puede ser
satisfecho el paciente por el tratamiento

Si el pacienie tiene una idea realisia del mejoramiento de su apariencia
fisica entonces la reaccion hacia el resultado del tratamiento sera
generaimente favorable, el Cirujano Dentista o el Crtodoncista puede ayudar
a desamollar expectativas realistas explicadndole al paciente, en un lenguaje
claro. gué es lo que seva a jograr, usando fotografias u otros medios

Es impertante no exagerar el mejcramientc esperado de la cirugla ©
tratamiente oriodéncico, pues st el paciente tiene un elevado nivel de
optimismo. y el resuitado de! tratamiento no es favorable traerg como
cons&cuencia inseguridad e insatisfaccidn con dicho tratamiento, por lo tanto
es imposible intentar tratar & un paciente con una deformidad sin un
adecuado conocimiente de su estructura emocional.

Lina simple evaluacién psicologica puede promover una mejor relacion entre
el profesional y el paciente, consideréndo fas expectativas, motivaciones,
metas razonables para el tratamiento. v de esta manera aumentar el numero

de pacientes que responden favorablemente g su fratamiente.

27 CONSIDERACIONES GENERALES ACERCA DE LA EDAD
ADECUADA PARA EL INICIO DEL TRATAMIENTO DE LAS
ANOMALIAS MORFOLOGICAS FACIALES

Mac GregorF { ?9?0){2:" Recomienda la cirugia bucal correctiva de las
Anomalias Morfoldgicas Dentofaciaiss dento de los primeros diez meses de

vida vy luego a los 4 & 5 afos. st es posible En la primera infancia &l mfio es



demasiado pequeno para recordar, st la defermidad no se corrige
guirdrgicaments nasta la adelescencia, la autpimagen es bien internalizada,
y el defecto pedra, por lo tanto, convertirse en un problema mayor durante
este periodo de fantasias sexuales, crisis de identidad e integracién a la
sociedad. Sander.B. (1984) %0,

2 8 COOPERACION MULTIPROFESIONAL

A una familia con un niflo discapacitado le puede ser necesaro cocperar con
varios profesionaies de la salud diferentes. para evitar enfermsdades
dentales en la mayoria de los nifios plusvalido es esencial establecer
contacto en forma precez, muchas entidades peodrian derivar antes al nifio
para sy atencién odontolégica si tuviesen conocimientc de  las
consecuencias soore su salud

En el tratamiento de niftios discapacitados el equipc odontoldgico es unc de
los muchos que redean al nifio v a su familia, aparte de itener conocimiento
de los problemas de salud dental y general, &sociados con uUna situacion
dada, es [mportanie comprender nuesiras propias reacciones ante ia

discapacidad y la desfiguracion

3%
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CAPITULO 3
DISOSTOSIS CLEIDOCRANEAL

31 SINCNIMIA

La discstosis o displasia cleidocraneal es un sindrome congénito raro perc
mportante en Odontologia, también exisien otras denominaciones para
disosiosis cleidocraneal son también .

Displasia de la Osteodentina

Disostosis Mutacional

Sindrome de Marie- Sainton

[+
ik
=
@ Disostosis Pelvicocleidocraneana
# Disostosis Cleidocransodigital
& Displasia Osteodental

=]

Sindrome de Scheuthauer

3.1.1 HISTORIA

Los sujetos con displasia cleidocraneal fueron identificados de los registros
del ¢centro craneofacial en el hospital de los nifics en Boston, cuatro arbeles
genealdgicos de la familiz se usaron paraz identificar & los miembros
adicionales afectados. Solo los pacientes con las radiografias panoramicas
existentes expuestas durante la etapa de dentadura mezclada se usarcn
para la determinacion de la madurez dental estas radicgrafias fueron

obtenidas desde los registres dentales en el hospital del nifio en Boston. 1os
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pacientes fueron exciufdos principalmente debido a la indisponibilidad de
sus radograiias pancramicas durante la etapa mixa de dentadura

Estos pacientes estaban més alld de la edsd de maduracidn dental
.y finalmente un grupo incluyd 11 casos, entre ellos 8 mujeres y 3 hombres.
de los cuzles una familia con 2 miembros se registré y hubo otra de 3
miembros.

FPosteriormente se invesligd gue esta afeccidn es un sindrome de factor
herencia autosomica  recesiva que afecta pnmordialmente al cromoscma

8p.

3.2 PATOGENESIS

Las anormalidades citogensticas en el cromosoma 6 han enfocado estudios

genéticos moleculares en esla region, una microsupresion deniro de un area

2 ¢leidocranecal

Fedl L . TS ' i

cirdny
Sigo

identificada en una regidén comprendiendo 10 cm en el cromosoma Sp 21,

3.3 MALFORMACIONES CRANEOFACIALES

La béveda craneal y el macizo facial estan constituidos por huesos de
membrana ( es de forma directamente }, por el contrario, la base del craneoc
va precedida de un esbozo cartilaginoso. Las diferentes piezas se relnen
por suturas, que pasan por ias tres fases de . sinfibrosis, sanartrosis y
sinostosis, cada una de estas fases con sus caracteres anatdmicos propios
y una cronologia particular segin la sutura considerada { Lebourg y Seydel,
Kourliandsky 3 @

En el momento del nacimiente. las articulaciones de lz cara y del cranec
estan constituidas por sinficrosis, que dejan los huesos mas o mencs

moviles uncs sobre otros.
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La sinarirosis que fia a los huesos de la cara parecen formarse despues de

las sinartrosis craneales. la adguisicion de su cardcter tpico y el

engranamiento parece ser contemporéneo del diente de los 6 afics

La sonosiosis es la fase definitiva en el anciano. es el término ditimo. existe

continuidad entre las piezas Ogeas. cuye crecimienic hz terminado

definitivamentie.

Los procesos de osificacion pueden alterarse de tres maneras diferentes

( Ruppe) 7

1) La singstosis es nrecoz, impidiendo el desarreiic del cranes ¢ de la cara

Z) La sinostosis se reaiiza tardiamente, lo cual produce la persistencia de
una movilidad anormal  disartrosis crangofacial ( Leri y Lebourg ) ™

3} El desarrolic es defectuoso: disostosis, éste término agrupa las siguientes
enfermedades 0seas distrofiantes: acondroplasia, disostosis cleidocraneal

hereditaria
3.4 MANIFESTACICONES ESQUELETALES

Los padres pueden heredarlo a cualguiera de sus hios sean hombres o
mujeres peor ef patron dominante recesive que presenta la displasia, el
hallazgo més impresionante es la agenesia de la ciaviculas. aungue raras
vecss se observan restos de ellas { por ejemplo presencia de los extremos
esternal y acromial } tiene malformacicnes caracierizadas a nivel del craneq,
aqui se observan las fontanelas que permanecen abiertas frecuentemente
durante tcda la vida o bien que presentan un cierre demorado especialmente
fa suiura bregmatica Las suturas también pueden posesr esa particularidad
cbservéndose aveces ja metépica.

Para Allain y Col (1) el retarde en el cierre de !as fentanelas es el principal
responsable de las deformaciones cranealss. caractenzada por una

protuberancia de los huesos panetales, frontal y occipital, como coexiste un



desarrollo escaso cde los hussos de la cara se acentuan mas la
despropercién de la cabeza Las mediciones cefaloméincas acusan
demasiadas alteraciones. Como existe un reiraso inmensc en el cierre de las
fontanelas lc mas segurc es que se necesite un casco parz proteger el
encefalo

La Dhsostosis Cleidocransal puede asoaarse con una inteligencia normal
aunque padezca alteraciones notables en el aspecto fisico, unz frente alta
con giba asociada con hipoplasia occipital y el tercio medio facial puede
acompafarse de hombros con gran declive e hipermoviles

La nariz suele tener una base ancha y un puente con una deprasion que le
confiere el aspecto de una silla de montar, los pliegues nasolabiales son
pronunciades.

Las apdfisis mastoides estdn escasamente neumatizadas por la disfuncidn
de los musculos esterno-cleido-mastoidec. los sencs paranasales pueden
estar no presentes o posser exigua neuntatizacion.

El cuelle de los pacientes con DDC es largo v la estatura generaimente es
baja, su constitucion es delicada y los exdmenes de laboratorio no estan
rmodificados por la Displasia Cleidocranes!

Se han citado en la lteratura especializada méas de 100 alteraciones
asociadas con la entidad en descripcidn entre las que merece sefalarse un
subdesarrollo de la pelvis anomatlias en el fémur, sacro y escapuias.
estencsis del conducio auditivo externo. sordera, desviacion de la columna
vertebral, osificacion  incompleta del esterndn y huesos carpiancs
alteraciones en las falanges, con los dedos en forma de palile de tambar
costillas bifidas o supernumerarias . (1).

Presentan hiperielorismo éseo con exoftalmos ligeros, la cabeza siempre va
a ser ligeramente grande. la cara relativamenie pequefa v fos oS
ligeramente amplics, la parte anterior de sus musculos deltoides y pecloral

mayor puede estar atsente ¢ hipoidnica

26



Rara vez tiene el sintoma de dolor en la mano y el brazo por imtacion del
plexs braguial.

Las articulaciones sacroiliacas pueden estar demasiade ensanchadas y 108
cuellos femurales pueden presentar deformidad en valgo o varo, las
radiografias de la columna vertebral pueden poner de mantfiesio el hecho
que los arcos neyrates de iz region dorsal no se unen. puede delectarse
escoliosts, en las bases de los matatarsianos y melacarpiancs pueden

aparecer seudoepifis.

35 ESTUDIO GENETICO

El estudio genatico reports cariotipo 46 XY ( no se encontraron alteraciones
estructurales numéricas ni estructuraies de los cromosomas )

En este caso muestra las anormalidades con las que cursa la DDC que st
bien su eticlogia autosdmica dominante recesiva en nuestro caso se trata de
una mutacidn del novo, 1o cual implica que ambos padres son sanos

El ratamiento consiste en prevencion primaria ofreciendose asasoramiento
gengtico en base al riesge de recurrencla del 3% para cada embarazo y para
el caso [ndice cuando la edad reproductiva sera del 50%. requiere ademas

valoracion periodico.

36 ETIOLOGIA

A pesar de no haberse demostrado eticiogia definida, se sospecha que la
herencia gjerce gran influencia.

Los factores etioidgicos sugeridos para este tipo de anomalia incluyen una

disfuncidn endocnna, trastornos nuiritives & influencias traumaticas

7



37 ESTUDIO RADIOGRAFICO

El craneo presenta suturas incompletas osificadas. las paredes delgadas y
huesos wormiancs a nivel de la sutura pareto-ceeipital. la sctura fronto
parietal permanece abierta. asi como la interparietal. 1a placa del térax
muestra la ausencia de claviculas, faltande su exiremo esternal en la
radiografia de pelvis se observaron la falta de fusién de los arcos postericres
de las Ulimas vériebras lumbares { espina bifida ), v & disyuncion de la

sinfisis pelviana.

33 MANIFESTACIONES ORALES EN LA DISOSTOSIS
CLEIDOCRANEAL

Los problemas orale:; padrian incluir un paladar alte y un maxilar o
premaxiiar subdesarrollade, a causa de esto el perfil facial es aquel dei
prognatismo, perc una evidencia reciente indica que la mandibula misma
podria ocasionaimente ser mas larga, aungue os dientes primarios broten
normalmente, éstos fracasan en la exfoliacidn y el problema dental mas
natable, por lo tanto s la erupcion severamente retrasada o la falta total de
la erupcion de los dientes sucesores, esto ha llevade a describir Ia
hipodoncia come una caracteristica general del sindrome, aungue también
podria encontrarse en algunos reportes clinicos la pseudoanadoncia y, de
hecho estar frecuentemente presentes los dientes supernumerarios .

Han sido postuladas muchas razones para explicar {os problemas de la
erupcion retrasada, ha sido reportada la anquilosis en vanos dentes
primarios, lo cual sugiere una falla del mecanismo de resorcion. et hueso
‘trasiapandose en los cientes sucesores representa una densidad  anormal

con muchas lineas inveriidas y por lo tanio se piensa gue actian como una



barrera fisica, algunos auteres han teorizadc gque hay simplemente carencia

hersditaria del potencial de erupcién ©

Los dientes supernumerarios pueden estar siempre presentes y muchas
veces se les acompafa de retencion de alguncs dientes, los
supernumeranas tienen en multiples ocasicnes formas muy raras y raices
ganchudas, ademas az las anomalias 6seas que muchas veces afectan a
los maxilares en la osteiis deformants. ios diéntes pueden presentar
hipercementosis ¢ simplemente anguilosis el hueso deformade puede
presentar una infeccion crénica con secuestracion.

La impactacion o reter.cién de un diente es uno de los defectos dentanos de
desarrollo que sg encueniran mas cominmente en e hombre el hecho de
que un diente no legre erupcionar puede ser el resultado de una barrera
fisica. como ya antes se menciond o bien puede ser el resultado de un twumor
¢ quiste de los maxiares que provenga de los tejdos odontdgencs o no
odontogenos Los dientes supernumerarios tales como los mesiodens y los
premeclares no legran erupcionar como se& muestra en la Disostosis
Cleidocransal en donde se caracteriza por la agenesia ¢ hipoplasia de los
gérmenes dentarios

La erupcién es muy retardada y noc es raro observar una denticion
temporaria completa & tos 15 afios de edad a consecuencia de un retarde de
la reabsorcion radiculer de los temporarios y una demora en la erupcion de
ios permanentes “%

Los adultos que sufren Discsiosis Cleidocraneal presentan una escasez o
ausencia fotal del cemento celuiar en los dienies no erupcionados, se han

podido enconirar hasta 63 dientes sin erupcionar 2

. Estos dientes pueden
estar bien formados y a menudo tienen ta caracteristica de premolares,

puede presentarse ur apifamients en ia denticién permanente



Generaimente el maxilar superior y los senos paranasales estan poco
desarrollzdoes o gue da consecuencia a la micrognacia maxilar

En lo referente a fa hipoplasia maxiiar y el prognatismo mandibular los
pacientes también presentan una alta boveda palatal y hendidura palaial
submucosal o clinica. La combinacion de |a retrusion maxilar y el fracaso de
la erupcion dental podria causa severa maloclusidn usualmente de clase Il
de Angle ®.

esto generalmente es por causa de la resorcion retardada e incompleta de la
lamina dental. Ss cree que una porcidn considerable del crecimiento de iz
mandibulz hacia abajo y hacia adelante resulia de la aposicion cartilaginosa
en ei condilo, cuandc e proceso de crecimienio esta unilateraimente
afectado resulta una asimetria facial, si ambos cdndilos estan poce

desarrcliados ia parte inferior de la cara es deficiente™.

3.8  TRASTORNOS ENDOGENOS ASOCIADOS CON RETRASOS
EN LA ERUPCION DENTARIA

Tantc |z denticién temporal como la permanente pusden estar afectadas en
su cronelogia eruptiva por una serie de trastornos gue cursan con retraso en

Iz erupcion de las dos denticiones :

a} Sindrome de trisomia 21

b) Dizosiosis Cleidocraneal o Cleidofacial
c) Acondroplasia ( enanismo )

d) Displasia ectodérnica congénita

g) Amelogénesis imperfecta

f) Hipotiroidismo

g) Hipopituitansmo



CAPITULO 4

CLASIFICACION DE LAS ANOMALIAS DENTARIAS

41 HISTOLOGIA

e '
1

La erupcidn de los dientes en el hombre que posee dos denticionss
{diphiodonte)

se realiza normalmente siguiendo un orden cronolégico bastanie estricto.
tanto en los que se refiere a los grupos sucesivos de dientes, como &l
momento en que se produce en el tiempo  existen, de todos modos
variaciones aceptables dentro de los limites normales bajo fa influencia de
factores ( raza, sexo), o del ambiente

(nutricion. ciima ) el proceso que se anuncia ¢on el comienzo de la
caicificacion de 1o0s incisivos centrales primarios in Utero, al parecer ya en ta
semana 122 Semana de vida, se inicia por el comienzo de la formacion de la
formacion radicular y la osificacion del tejido conjuntive que encierra al
foliculo dentario para constituir ef future alvéolo.®

Los primeros en erupcionar son los incistvos centrales infeniores y lo hacen
aproximadamente a ios 6 meses, que entre los 20 y los 30 meses todos los
dientes primarios hayan aparecido en la boca, por lo que el lapso total de ta
erupcion en ia denticion primaria oscila entre 1 afc y medic y 2 anos. que
continde et desarrollo de la oclusién hasta entrar en centacte cclusal todas
las piezas dentarias, a partir de los 3 afos de edad. el primer molar
permanenie aparece a 10s 6 aics de vida iniciando la etapa de la denticion
mixta, que al completarse la cclusion de la denticidn primana comience 1a
reabsorcion radicuiar de estos dientes gue preceden a su caida y reemplazo

por los permanentes corraspondientes, [os primeros en caer son |0s NCISIVOS



por los permanentes correspondientes, los primeres en caer son 108 INCISivos
centrales mferiores a los 7 aftos, completandose el reemplazo a los 12 afios
a2 13 afos con |os segundos premolares inferiores v i0s caninos supenores.
asi el lapso correspondiente a la caida de los dientes primarics o su
recambio, abarca un lapso de 6 a 7 afflos con lo que finaliza el pericds de la
denticidn mixta iniciando al erupcionar los primeros molares permanentes
por detras de la denticion prlmar:‘a.(s’

Practicamente a los 12 o 13 afos, todes los dientes permanentes han
aparecido en la cavidad bucal, saivo los {erceros molares v a los 15 afios
han alcanzado & linea de la cclusién, los terceros molares erupcionan a los
17 afnos o m{as, pero con gran frecuencia muestran alteraciones en su

cronologia de erupcion y dificultades para alcanzar la {inea de la oclusién

Existen anormalidades causadas por factores genéticos, ambientales
{sistémices o locales }, o de ambos, gue sé presentan en cada Una de las
elapas de la odontogendsis, hay varios sistemas para clasificar las
anomalias dentarias, algunos autores separan la anatomia del diente y sus
estructura de sostén en los tedos que [a componen { dentina, cemento, vy
pulpa )

Estos tejidos pueden refigjar aiteraciones generalizadas o especificas del
desarrollo, sin embargo vamos a seguir con modificaciones, la propuesta por
Stewart y Prescott que ordenz las alieraciones dentarias en el nimero,

tamafio , forma, estructura y el cojor, @
4.2 ANOMALIAS DEL NUMERQ DE DIENTE

&) AGENESIA
Las anomalizs en el numero de dientes pueden ser por defecio o por

exceso. cuando existe una disminucion se habla de AGENESIA



Con el térming de AGENESIA entendemos la falia de formacior o de
desarrollo de los germenes dentales, por tanto seria una situacion en la que
una 0 mas piezas dentales, en deniicidn temporal o permanents se
encuentren ausentes. Esta evidencia clinca puede representar una
anomaifa Unica o constitur parte integrante de las manifestaciones crales de
un sindrome congénito.

Podermos llegar a entender este proceso mediante [o descrito por {a
embriclogia dentaria @

Recordemos que el epitelic bucal a iz octava semana de vida intrawenna
comienza & proliferar penetrando en el tgjido conjuntive subyacente para
formar una estructura en forma de herradura la l2mina dental En su cara
vestibular o iabial aparecen los gérmenes dentales correspendientes a la
denticion temporal y permanenies. diez gérmenes en el maxiar y diez en ia
mandfbula. Los esbozos de los gérmenes permanentes aparacerdn hacia el
final del cuarto mes en los extremos terminales de la {amina dental.
Cualgquiera de estos estadios evolutivos puede alterarse, asi se veria
anulado el desarrollo de la lamina dental, asistiriamos a la ausenca de

ambas denticicnes temporal y permanante.

b) ANODONCIA

Ausencia de todos los elementos dentarios, es una situacion muy rara y se
presenta ocasionalmente come pare de las manifestacionss de un
sindrome, se subdgivide en :

1) AGENODONCIA, ausencia de todos los dientes temporales

2) ABLASTODONCIA, ausencia de todos los dientes permanentes

3) OLIGODONCIA, presencia de un ndmero de pigzas dentales menor que ia

mitad de los que fisioldgicamente deben de existir y s subdivide én

(oS3
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a) OLIGOGENODONCIA, presencia de un nlmero de plezas dentales
iemporales

igua! o menor a diez.

b) OLIGOBLASTODONCIA, presencia de un nimero de plezas dentales

permanentes igual o menocr & 16.

4) HIPODONCIA, sausencia de algun elemento dentario que aparece
clinicamente en las arcadas, mas de la mitad de dientes, la hipodoncia se
subdivide en :

a) ATELOGENODONCIA, presencia de un numero de dientes temporales
superior adiez

b) ATELOBLASTODONCIA, presenciz de un  numero de piezas
permanemies

superior a 16

43 FACTORES HEREDITARIOS

Numerosos estudios han demostrade que la HIPODONCIA  presenta
componentes hereditarios, pero se discute la modalidad de trasmision
genélica. pero parace ser heradada mas frecueniemente de forma

autosémica racasiva.®

4.4 DIENTES SUPERNUMERARIOS

La HIPERCDONCIA, se caracteriza por un numero de dientes supenor al
normal, el término de diente supernumerarno se empiea para definir toda
nieza dentaria que se presenta en la centictdn y aumenta el nimerc normal
de dientes en la arcada superior e inferior.

Nc obstante la mayoria de estos dienies suslen estar retenidos en los

maxitares v sélo se puede visualizar radiogréficaments, una sene de teorias



gue Intentan explicar ia etiopatogenia del proceso, aunque ninguna de elias

esta olenamente justificada @

a) Unos creen que la HIPERODONCIA se debe a la hiperactividad de la
laminz dentarnia con la consecuente formacion de germenes dentales
adicionaies,

b) Una segunda tecriz habla de la posibie divisién del germen dertario
proceso similar a aquel que varia involucrado a los casos de gemeiation
dentana o esquizodoencia

¢} Por dlumo algunos investigadores hacen referencia a un posible efecio de
rememoracion de una denticion precursora a la actual en la evoiucion
fillogenética con mayor numero de dientes. en resumen &stames ante una
tendencia atavica en lo que se plensa que era el nimero original de

dientes en |a especie humana

Los dientes supernumerarios en la arcada inferior son muy raros y se suelen
localizar en la regidn premolar, cuando se asientan en el segmentc incisiva.
adoptan su forma y hacen mas difial su dentificacion, ademas crean un
problemz derwado a la {alla de espacic, el apifiamienio, que nos cbligard a
realizar la exodoncia del diente gue presente mayor resecion marging vy / o
problemas penodontales

La BIPERODONCIA suele ser de presentacidn mayoritariamente Gnica. en
menor proporcion dobie y raramente multiple. los dientes supernumerarios

mditiples acomparian varios sindromes. como por gjemplo :

& SINDROME DE GARDNER

B SINDROME DE HALLERMANN- STREIFF
B SINDROME CROFACIAL

u DISPLASIA CLEIDOCRANEAL

[
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45 MORFOLOGIA

Respecto a 1a meriotogia de los dientes primarios supernumerarios son. 0or

lo general de forma normal o conica no ocurre asi con los dientes

permanenies que adoptan vanedad morfoidgica de (0 cuales se distinguen

segun las caracteristicas anatdomicas dos tipos diferentes:

a) DJENTES SUPLEMENTARIOS O COMPLEMENTARICS, son dientes
extras

cuya morfologia imita la anatomia de! diente normal & modo de espeo

b) DIENTES RUBIMENTARIOS, son dientes dismorficos con formas atipicas
que

pueden ser de dos tipos:

DIENTE TUBERCULADQ, es un diente cerio con forma de barri se
localiza

preferentemente en e! maxilar por palating de los incisivos centrales

superiores imoidiendo su erupcidn, pusden ser undaterales o bilaterales v

en raras ccasiones se asocian con otro tipo de dientes supernumerarnios

-DIENTE CONICO, es un diente pequefio en forma de clavo, el prototipo de
un diente supernumerario conicc es el mesiodens que se localiza
tipicamente en el maxilar en la linea media entre los incisivos centrales su

prevalencia varia segun su pradileccion por los varones.
46 DIENTES ANQUILGCSADGS

La anquiicsis de los dientes primarics, que aparecen mas frecuentemente en
gl segundo molar primario, pueden impedir la exfoliaciéon normal de los

dientes‘prfmaﬂos y de esta manera. la erupcion de los sucesores



permansrtes Los dientes adyacentes. en aparsnte sobreerupcidn pueden
tambien nchinarse haciz el diente anguilosado subyacente. creando asi un
futuro proolema de espacic, es importante el diagnéstico precoz con &i
objeto ds impadir ulteriores consecuencias para la oclusion, los dientes
anguiloszdos son bastante faciles de diagnosucar porque estan

1) Es-an por debajo del planc de oclusion

2) Scnmovibles

3) Parecen un sondo seco cuando se [es golpea con un mnstrumento

romo

Las radicgrafias pueden mostrar una interrupcion en la continuidad de la
mambrara periodontat en la zona de la anquilosis.®
Los digntes anqguilcsados son aguelies cuya erupcidon cesa una vez
&horados en la cavidad bucal, como los dientes contiguos siguen haciendo
erupcién y el reborde alveolar continda creciendo, estos dientes eparecen

acortadcs o sumergidos por debajo del planoe de oclusion

47 ERUPCION TARDIA

La erupc:dn démorada tanto en la denticidn temporal como de la permanente
puede deberse a factores locales como a generales:
Entre fos factores causales locales tenemaos

- Falta de espacio

- Quisies Dentigeros

- Hipergueratosis de |a encia o fibromaiosis gingival

- Secuela de traumatismo

- Restos radiculares persisientes

- Anquilosis del predecesar

- Dientes supernumerarios

R
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- Pérdida muy precoz del diente temparal antecesor
Cuando existe un ciaro retraso o si se observa una marcada discrepancia en
i@ erupcidon de los dientes homdlogos, estara indicado tomar radiografias
parz obtener la causa y ehminarla:
Entre los factores causales generales tenemos’
~Trastornos endocnnos { hipotuitarismo, hipctiroidismo )

- Avitaminoss ( hipovitaminosts )

- Sindrome de Down

- Cretinismo

- Disostosis Cleidocraneal y Cleidefacial

- Osteoporosis

- Amelogénesie imperfecta

Deben de tomarse en cuenta que el tiempo de erupcidn puede vanar det
tiempo medip calculado v se dice, que la diferencia de seis meses en la
denticidn temporal y de un ano en la permanente asta adentro de los limites
fisiclogicos.

St debido a causas locales, el tratamiento de éstos scluciona el problema. si
se dehe a alteraciones sistémicas, el tratamiento de ia afeccion general
sugle determinar la erupcion dental. si estd ascociado con la Disostosis

Cle'docraneat, no hay iratamiento conocido

4.3 DIENTES RETENIDOS O INCLUIDOS

Segun Shafer, dientes incluidos son aguelios que no erupcionan por falta de
fuerza eruptiva, dientes retenidos son aquellos impedidos de erupciorar par
alguna barrera fisica en su via de erupcidn aiguncs autores no hacen
diferencia entre ambos érminos vy denominan retenidos a todos los dientes

sin erupcionar, la faita de espacio, la estrechez de los arcos dentales o la



perdida prematura de los dientes primanos con cierre subsiguients del lugar
dus ocuparan los dientes permanentes, es un factor comin en la etiologla de
los dientes reteridos cualquier diente puede estar reiemido, pero alguno
resuitan afectados con mayor frecuencia, tales como los terceros molares
superiores e inferiores y canines superiores seguidos por los premoiares
inferiores y supenores.

Los dientes retenidos ocasionan con mayor frecuencia reabsorcion de las
raices de ios digntes adyacentes, puscen ademas ccasionar dolor penddico
intermitenie v trismus, sobre todo cuando hay terceros molares. 2 causa de
1a presion que gjercen sobre los nervios de 1os musculos masticaionos
Alrededor de |a corona de un diente retenido pusde onginarse un quiste
dentigero, el cual puede producir un desplazamiento marcado en el dienie y
la destruccion dsea, algunos dientes retenidos pueden sufrir reabsorcidn gue
radiogréficamente. puede en su inicio confundirse con caries, €l procese de
reabsorcion comienza por la corona, destruyendo asmalte v denting vy
coninua por ef cemento, que son reemplazados por hueso, no se conoce la
razon porque algunos se reabsorben y otros no.®"”

La remocion guirdrgica de dientes retenidos debe comenzar por una insision
gue se debe hacer con sumo culdado y desarrollada sobre el hueso. un arrer
muy comun es una ingiston muy pequeda, después de levantar el periostio
se puede retirar hueso con una fresa redonda, bajo irigacién con suero
fisiotogice estérll, para remover con faclidad el diente a menudo es
preferible dividirlo con una fresa de carbure de tugsteno y después hendirlo
con un elevador recto agudo, despugs de la remocidn del diente, con una
gubia de exiremos redondeados se& saca el follculo y con una fresa redonda
grande se emparegjan ios bordes 6seos filosos, antes del cierre de |z henda
se (nspecciona y se imga bien con salucién fisioldgica, la sutura se realiza
con seda de material reabscorbible 4-0 montada en una aguia semicircular de

corte invertido. |a sutura es proximal se hace con aguja recta pequeda '




49 WMALOCLUSION

Es una anomalia donde existen relaciones enormales de los dientes con sus
vecinos. con los dientes antagonistas y con sus bases dseas, pueden tener

etiologla local. hereditania o ambiental “"

410 DESARROLLO NORMAL TEMPRANC DEL DIENTE

El desarrclio del diente empieza con la apanicien del ispdo mesenguimal
debajo del presuntivo epitelio dentat de ia cavidad oral primitiva. para la
sexta semana embridnica, el epiteiio oral se Invagina en el mesenquima para
formar la banda epitelic primana, para la séptima semana, esia bandz da
ongen a la laminila vestibular y denial, para la octava semana, una sere de
hinchazones epiteliales se desarrollan en la superficie profunda de {2 1amina
dental En las semanas sucesivas, los gérmenes del diente sufren morfo- e
histo diferenciacidon de sus compcnentes epiteliales ( drganos del esmalte )

Para la semana 18, empieza la formacion de los tejides duros epitel:ales, &l
crecimiento descendente de la l&mina dental restante aparece en ei {ado
hngual de jos drgancs del esmzlte primario y da aumento a los brotes de los
dientes permanentes, después de que se forman los dientes permanentes.

. )
sin embargo, estos remanentes de la laminiia usualmente desaparacen '

40



411 DESARROLLO DEL DIENTE EN LA DISOSTOSIS
CLEIDOCRANEAL

- Laiaminilla dental de la dentadura pnmaria y permanente es
normal pero no se resuelve completamenie én el tempo
deseado.

- La laminilla dental puede ser activada para fermar dientes
supermumerarios al tempo de que se completo la formacion de
ia corona de los dientes permanentes

- La laminila dental de los molares no esta resuslia pefo se
extiende distalmente para formar 108 molares supernumeranos

- Las anormalidades wistas en las raices y coronas ae ios
supernumerarics podrian ser atribuidas a su retencion y g la
falta de especic en las manaibuias durante &f desarrollo

- La leccalizacidn ectdpica de los dientes normales permansanies
es causada por la migracidn secundaria a la erupcion detenida
vy a la interferenciz con los dientes supernumeranos en la
region.

- La erupcidn detenida o severamente retrasada de los aientes
permanentes normales es causada por resorcion disminuida
del hueso, raices de los dientes primarios y por [& presencia de

multiples supernumerarios.®

412 TRATAMIENTC A PACIENTES CON DISCSTOSIS
CLEIDCCRANEAL

E! diagndsice iempranc de los dienies supernumerarios permie la

intervencién temprana y a tempo, reduciendo la necesidad para &

1]



tratarviento ortodéncico convencional y orfegndtico 1a intervencion temprana
requiere el diagndstico de  jos  incisivos  supernumerarios en
aproximadamente 5 a 7 aflos de edad y los canincs y premoclares
supernumerarics pocos afos mas tarde Los planas de tratamiente temprano
podrian involucrar la eliminacidn de {raslapo de hueso. supernumeranocs y
dientes pnimarnos, al tiempo que la longitud normal de ia raiz permanente
alcanza cerca de un tercio de longitud de |z madurez en las areas donde ios
dienies numerarius no se forman, la erupcion puede ser estimulada por la
sliminacion de los dientes prmarios y la exposicion gquirirgica de los dientes
permanenies adyacentes. Esta estrategia podriz reducir la apanencia
desordenadamente de los miltiples dientes supernumeranos y  sus
anormalidades asociadas a menudoe se ven en la dentadura adulta vy
adolescente. el tratamiento convencional involucrando a Ortodencistas y
Crugia Oriognatica, en combinacidn podrian aun ser necesarics en
pacientes mayores guienes no fueron fratados esitosamente @ El
iratameento frecuentemsante en pacientes adultos ha consistido en retener 10s
dientes prnmarios con la construccion de una dentadura encimada. vy la
extraccion dental total.

Han sido prepusstos varios procadimientos de tratamiento para cor-regir ias
anomalias dentales asociadas con la DISPLASIA CLEIDOCRANEAL. Oksala

y Fagerstrom @

repertaron buenos resuliados en la restauracion oclusal
transplantando multiples dientes impactados a la posicidn correcta oclusal
funcional  Hitchin v Farley ® sugieren la exiraccion (2 eliminacion de los
dientes pnimarics v det hueso sobre los dienies permanentes no brotados
cerca del tiempo, las coronas permanentes posteriores se forman. por esta
técnica fue producido un arco mandibuiar sabisfactorio sin embargo los
autores reportaron gue el tratamiento del maxitar subdesarroilado en una

manera similar, que no fue tan exitoso y que fue reguenda wuna dentadura

total de revestimiento, los dientes permanentes brotados en el maxilar

£



estang~ cubiertos por coronas a2 skbrazadera de desnwve para pravenir 2l
mnvelacramiento de caries

El procnéstico mandibular rela: ve o actual fue tratade por Harris et al con
una csiectomia para ehminar postenorments la mandibula esta técr za
tembie~ parmihd 8l espacio verncal entre jos dientes anteriores supenores ¢
nferiorss por la rotacion de “ragmentos mandibulares al tiempo de la
cirugiz los autores no comentzn sobre problemas de erupcidn del diemiz o
de procorcionar rehatiitacton cz los cientes permanentes ya brotagos
Wemtraub y Yalisove emolearc~ un pian de tratamiento de trés fases.

-La p mera fue el establecimiento del planc de oclusidn por técnicas
quirurg cas y ortodoncica

-Las fzses segunda y tercera involucraren la restauracion protésica det zrc
maxile en la segunda fase fus INsertada una dentadura parcial temporana
remowv:sle para establecer y mantener fa dimensidn vertical, durante el
fratam anio mientras que la fzse tres involucrd la restauracidn protés.ca
defimtiya de los dientes maxilares ys brotados.

Varios autores nan dicho gus ia extraccidon de los dientes pnmanos no
estimu & 'a erupcion de los centes permanentes. Miler et al hizo esas
mismes cbservaciones en ur paciente joven guen tenia hueso y te do
biandc traslzpandose en {os cientes permanentes no brotados enminacos
quirdrzcamente, un tendo derso fibrético traslapandose en los dientes no
brotacss podria ser reflejage solo con gran dificultad, las aplicaciones
ortodéncicas fusron aplicadas los dientes expuestos y brotaron con ayuda.
los autores también comentan que ia forma cénica de las raices de asos
dientes promovieron la avulsién. el cemento guirtrgico en gasa fus usado
para rantenerlos en sus posic cnes normales del alvécle

Existe~ problemas arincipales en el manejp de estos pacientss. el primerc es
el pretierma del brote dal dierie muchos autores creen que la extracc.dn

simple de los dientes primarios v 1a eiiminacion de las cubiertas ¢seas de 108



dienies no brotados son & menudo insuficientes pars oromover la erupcidn,
en segundo .ugar el prognatismo mandibular es un prabiema clinico comun.
este no sizmpre puede ser relativo al prognatismo debido al maxilar
hipopiZsico  una caracteristica comdn se observe en la DISPLASIA
CLEIDOCRANEAL. pero podria ser debida a una meandibula severamente
alargada es digno notar que ia hipoplasia maxilar también puede levar a
una mordica  ablerta anterior. y que este problema pueds ser
guirargicamente corregido al tiempo en gue se desempefa la cirugia
mandibutar Bl hueso alveolar deformado pueds cortarse con un cincet o una
gubia manua! sin embargo tiende a sangrar facilmente durante la operacién
y a cicatrize con lentitud después el hueso afectade por tal enfarmedad
puede ccurr.r una infeccidn crénica con una secuestracion después de una

intervencior guirdrgica bastante senciila
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CONCLUSIONES

La DISOSTOSIS CLEIDCCRANEAL es una enfermedad caractenzada por
deformaciones esqueléticas como son las ausencias de clavicutas. defectos
en el cranes y dentro de las manifestaciones orales por mencionar algunzas
tenemos las anomalias de los maxiares, dientes retenidos vy
supernumeranas € Incluso anomalias dentarnias que pueden afectar ios
huesos de osificacion intramembranosa es una enfermedad de herenciz
autostmica domimante recesiva, en generai el paciente es caractenzaco po-
las anormalidades en el tamafo. forma de los miembros, asi come tronco v
Cranso

Ei enfrentar situaciones que interfieren la salud de un nifio con discapacidad
constituye un gran desafio para la profesion odentoldgica y como persona
afectada el Odontologo tiens la responsabilidad de ayudar y fementar |3
autoestima de pacienies con  algin sindrome vy requenr  ayuda
multiprofesional  con  instituciones, médicos. enfermeras  diefistas
cardidiogos. cirujanos centistas. terapeutss. Tisioterapsuias  psicoiogos
pediatras. cdontopediairas y genelicos por mencienas sdélo algunos de lcs
muchos que pueden cocperar

Es por esto gue ia planificacidn ante cualguer tratamiento deberd ser
discutide en un grupo multiprofesional, asi como la ccoperacion importanie
de los padres, en donde se tomar en cuenta sus priondades, y limitacicnes.
Todas las personas implicadas en la consulta de un niAo con algdn tipo de
sindrome { Incluides los padres ) deben ce tener un informe escrito de los
cbjetivas 2 corto y targo plazo y de los servicios gue necesitard para
cumplirse en un periodo especiiico los objetivos deben ser revisados y

actualizados para incluic un equilibrio enire los beneficios vy sus dafic

w0

potenciales vy desarrollar programas de destrezas necesarnas para la

participacidn de los pacientes asi como la intsraccidn socal



No debemos olvidar que un paciente discapacitado ¢ impedido es un ser
humano y por 10 1anto reqguiere de un gran =poyo moral, y alentarlo cada dia

para que salga adelante ante todos los estiles de vida ordinarics
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