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INTRODUCCiÓN 

El Sindrome de KIinefeIer es una anomals de los cromosomas sexuales poco 

conodda, que se presenta por la no disy\n:i6n meiOtica de un aomosoma X y 

afecta al sexo maecUino teniendo LI'IéI incid8nciI i'nportante. 

En la mayoóa de los pacientes el ~ se hace al legar 8 la 

adolescencia, que es cuando apnea. los plil.os si!;Jlos, entre los que se 

encuentran las aItenK:iones de conducta, del desM'tIio sexual (teatlaJlos 

pequeftoS), retraso en el de5arrolo piIeraI, glll8OOIl.stia Y esteriidad. 

las manifestaciones de la cavidad oral al pacientes con Slndrome de 

Kinefeler son taurodontismo, displasia dentinal aumento en el tanat\o det1taI Y 

prognatismo, erire rru::has otras COII,*a::ioileS. 

Esta nvestigaclón se realza oon el fil de apclftt6 lnfonnaci6n relevante Y 

muchas veces deseorloc:ida sustraIde de civerMs fuentes (bUogc arcas. 

hemelOIJéficat, etc) Y que se espera COI'ltri:luya a enriquecer 01 COIIOCilIiefio de 
los ..-- de la salud ___ Ido que _ ayu:Io al cIagn6otioo 

Y batalllierllo lfWegaI oral del pacienee con este sfndrome. 

Se destacan Bs liI'iIaciones pIn el desarToIo det trabajo, oomo la escaa 

infonnación büognificl en<::oIibada Y ef ilIufIcjente deIarroao de nvestigacioIleS 

re&acionadas con el dIagtróstico Y b iIlW liento de los ctversos padeci ,"1Ios 
bucaIe8 pi esemes en este slncnme publk:ed08 en revistas de dIfusi6n cienHfica, 

siendo este, un tena Inportante que debemos ooro::er y tratw de difundir. 



1. SÍNDROME DE KLINEFEL TER 

1.1 ANTECEDENTES HISTÓRICOS 

En 1942, Klinefelter descubrió un síndrome que consiste en testículos pequenos 

con hialinización de los túbulos (disgenesia testicular), azoospermia y 

ginecomastia1
. En 1956 en algunos pacientes se demostró la presencia de 

cuerpos de Baar. Más tarde, Bradbury encontró núcleos con cromatina sexual en 

los tejidos de individuos con este síndrome. 

En 1959 Jacobs y Strong descubrieron un cromosoma XXY que daba 

cromatina positiva para S. de Klinefelter. 

Se describió en ese mismo ano un caso de síndrome de Klinefelter con 

cromatina positiva y un complemento cromosómico XXY. 

Desde entonces todos los individuos con disgenesia testicular bilateral y 

microorquidismo primario, asociado a cromatina sexual positiva, se han encontrado 

con un complemento cromosómlco XXY, o alguna de sus variantes. 

Posteriormente se han descrito otras variedades del cariotipo en individuos que 

presentan sintomatología dínica del síndrome de Klinefelter; por ejemplo 48,XXYY; 

46,)(Y/47 ,XXY; 48,)00(Y; aproximadamente 80% son 47 .XXV y el 10% restante 

representan los mosaicos y otros cariotipos2
. 

1.2 DEFINICIÓN 

El Síndrome de Klinefelter es una anomalía del cromosoma del sexo, que aparece 

cuando el número o la estructura de los cromosomas X o Y son normales3
. Es 

relativamente frecuente, descrito por Klinefelter y colaboradores en la época 

preaomosómica, 1942. 

1 V alenzuela F.milio, Manual de Pedjalria, 1 Ow edic, Ed. Interamérica, México, 1987, p. 704 

2 Gorlin, Robert, Swdromes of the head and neck, 3nl edic, Oxford University press, E. U., 1990, p. 58 

3 Harrison, Principios de medicina interna, Vol ll, lnternmericana Me Graw Hill, España, 1994, p. 2353. 



Es caracterfstico en personas morfológicamente de tipo masculino. 

Los varones afectados tienen un cromosoma X adicional; el cariotipo más 

frecuente es XXY, causado por la "no-separación" durante la meiosis4
. 

Este slndrome se manifiesta generalmente en el momento de la pubertad 

siendo las principales caracterlsticas dlnicas proporciones corporales euconoides, 

esteritidad (azoospermia), hipogonadismo, ginecomastia y frecuente retraso 

menta¡S 

1.3 SINONIMIA 

Eunucoidismo hipergonadotrófico o hipogonadismo primario8
. 

1.4 ETIOLOGiA 

La aberración cromosómica suele ser el resultado de la no-disyunción meiótica de 

un aomosoma X ya sea durante la meiosis de la espermatogénesis (40o/o) o de la 

ovogénesis (en la 1• o~ división meiótíca, 60%) o en la mitosis poscigótica del 

ovocito fecundado7
. 

El aomosoma X extra es de origen materno en el 67% de los pacientes y de 

origen paterno en un 33o/o. La edad materna promedio se ha reportado de 31.3 

anos y la paterna de 35.5 anos8
. 

Otro aspecto que se considera importante en aJanto a la etiologla es la 

irradiación de lllO o ambos progenitores9
. 

• Robbins. Patolo¡la cs1ructura1 y funcionaL Vol. I, Interamericaua Me Graw Hill. Espafta. 1990, p. 138 
S Macleod Dayjd9Qll pórx¡jpios y mlr:!jcy cl!niN! f:<l. EllllaiBIIIl moderno, México, DF .• 1991, p. 10 
'Fattoruao, Vittaio, Yadqnécum cllnjoo del dja!!I!Imjoo ü 1ntfmnjmtq Libn:ria d atmeo cditarial, 
~~ l963,p. S90 
1 Rodes, Medicina Interna, Tomo II, Massoo, Espafta, 1997, p. 2603 
8 Gorlin. Op. Cil p. 58 
9 Robbins, Op. Cit p. 138 
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Se aee que la variante en mosaico obedece a una falta de disyunción mitótica 

de los aomosomas tras la formación del cigoto manifestándose como 46XY o 

47XXY. Este último o la falta de disyunción doble (en mito o meiosis) son 

probablemente los más frecuentes y explican por que la forma en mosaico es 

menos frecuente que la clásica10
. Rg. 1 

Mujer 
rmna! 
46.XXX ' Varón 

normal 
46,XY 

Falta de 
disyurción 
paterna en 

Sindrome de 
K!ioefelle< 

cias<co 
47.XXY 

meiosis 

eniOOS!Iiro 
46Xt f47 ,XXY 

Flg. 1 Diagrama en que se ejemplifica la tala de dlsyuncl6n en el S. de Kllnefelter cléslco y en un 

caso de rnosalclsmo. 

1.5 EPIDEMIOLOGÍA 

Existe una marcada discrepancia en la opinión de varios autores en este punto 

espedfico, por lo que citaré textual la opinión de varios de eRos. 

10 Harrison, Op. Cit. p. 2353. 
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Según Nelson "Aproximadamente 1n50 recién na6dos tienen t.I'l8 fórmula 

cromos6mic:a 47.xxv. En consecuencia, el slndrome de Klinefelter es ligeramente 

mas freoJente que el síndrome de Down. Su incidencia se aproxima al 1% entre 

los retrasados mentales y aparecen cúmlJos entre los pacientes con el 

(coefK:iente intelectual) inferior a 5(} y entre los niOOs egresados de hospitales 

psiquiátricos o remitidos a lrI COOSlitOlio psiquiátricoM
• 

De acuerdo a Rozman "estlJljos de extensiones bucales en el reOén nacido y 

en ta población aoolta rnasoJina han revelado ooalncidenda de 1/400-500: 

Kennet y HarTison refieren que \a causa única más común de hipogonadismo e 

infertiidad que afecta aproxmadamente a tn) de cada 500 varones. 

Men* y colaboradores consideraban que los l"Ictvtduos 47 XXY eran retrasados 

mentaleS; las revisiones efectuadas en instituciones mentales han demostrado una 
incidencia próxima a 1150 paciente varón con retraso mental, que padece este 

slndrome. 

En te ni"lez las manifestaciones dlnicas son muy suties. 

Debido a que pueden existir con fr8cuencja alteraciones de c:ooctx:ta o 

psiqtaAtricas evidentes mucho antes de que 8pa'82:C81l los defados del desarroIo 

sexua, debe tomarse en consideraci6n esta entidad en todos los nil'\os Cal retraso 

mental, as{ como en los que preserien problemas psicosoOales, de aprenálZ8fe o 

de adaptacOO 8 la esoJeIa, los ~ afectados pueden ser ansiosos, infT'\8CU'os, 

exoesivlwnente ti midas o agresivos; pueden tomar parte en actos antisociales. Con 

fracuI!lnda estos problemas se hacen evidentes por primera vez cuando el nitlo 

comienza a ir a la escuela. 

TIenden a ser altos, delgados, a pesar poro y a tener las piernas 

propordooalmente largas, aunque el hibito corporal puede ser muy variable. Los 

testlwas acostumbran ser pequenos para la edad, pero este siglo 8610 se hace 

decididamente mMifiesto después de la pubertad, al faHa' el crecimiento testicUar 

normal El pene tiende a ser de la medida y en pooos pacientes existe atptorquidia 

o tipospadias. Fig. 2 
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El desarrollo puberal puede aparecer con retraso. Habitualmente se observa 

cierto grado de carencia de andrógenos, aunque algunos pacientes experimentan 

una masculinización casi normal, cerca del 40% de los adultos tienen ginecomastia 

que aparece generalmente en la adolescencia, es bilateral e indolora y puede 

provocar problemas estéticos. 

El vello facial es escaso; son habituales la azoospermia y la infertilidad, 

aunque se conocen algunos casos de fertitidad. 

Existe una incidenda aumentada de enfermedades pulmonares, venas 

varicosas y cáncer mamario 11
. 

Flg. 2 Paciente lnfantl con Slndrome de Klnefeler 

11 Nelson, Wardo, Emersoo. Tra!ado de pedjatrla. Vol. n, Inlelllmcricana Me Graw Hill, Espaf!a, 1989, p. 
1330 
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1.7 CRECIMIENTO 

Generalmente tienen un peso menor que el de sus hermanos con caracterl sticas 

normales. Hasta los 3 anos de edad no se encuentra tan marcado el aspecto de la 

altura, pero después de esta edad es notorio que esta se vea reducida en un 25% 

con respecto a lo que se espera nonnalmente. La circunferencia de la cabeza en la 

infancia es similar a la encontrada en la población general, sin embargo, a los 4 

anos esta tiende a desviarse oblicuamente de la mitad hacia abajo de la curva 

normal 

Predomina la longitud de las extremidades sobre la del tronco, en 

aproximadamente 60% de los pacientes, los brazos exceden 3 cm de lo normal. 

En la adultez los individuos con Klinefelter son más altos que los individuos de 

la población nonnal. La estatura alta es resultado primario de un incremento de la 

longitud de las piernas, este es un hiperaecimiento dismórfico en que la talla se 

asocia con otras anomallas genotlpicas y en ocasiones a un alto riesgo para 

padecer neoplasias de diferente localización12
• 

Tanto la talla como el aecimiento más marcado de los miembros inferiores se 

deben a la sobre exposición del gen SHOX codificado en la región 

psudoautosómica de los brazos cortos del cromosoma X (Par 1 ). 

Si el paciente no inicia terapia de sustitución con testosterona estos pacientes 

tiende a desarrollar obesidad en la etapa adulta. 

1.8 SISTEMA NERVIOSO CENTRAL 

Se ha encontrado retraso en el habla en 51% de los pacientes y es probable que 

tenga problemas de articulaci6n y expresión de lenguaje incluyendo disnomia13
. 

Es común el retraso en el desarrollo emocional en un 32% y un desajuste 

escolar con un 44%. Frecuentemente existe poca coordinación motora en 

aproximadamente 27% de los pacientes. 

12 Cruz, Tll!tado<le pediatria. Vol. I, Ergoo, Espafla 2001, p. 812 

13 KenneCh Lyons, Atlas de malformaciones coopm¡~as, fntllrameriC81111, Me Graw Hill, México, D.F. 1990, p. 
70 
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El promedio de Cl es de aproximadamente 90. El 29% tiene un Cl por debajo 

del promedio. 

Los individuos con S. de Klinefelter comúnmente no son muy inteligentes pero 

tampoco retardados1
• . Los pacientes tienden a presentar torpeza mental entre 15 y 

20%. 

Del 20 al 50% presentan temblor de fino a moderado ocasionalmente hasta el 

grado de tener <ificuttad para tomar un vaso de agua15
. 

En la adultez pueden haber muchos desordenes de conducta, desviaciones de 

personalidad y reacciones neuróticas y psicóticas, asl como conducta antisocial, 

alcoholismo, agresividad, depresión y periodos de manía. A menudo tienen una 

imagen distorsionada de sí mismos. 

Sin embargo la mayoria de los individuos con S. de Klinefelter tienden a ser 

tranquilos y pasivos. 

Los mecanismos por los que se dan estos desórdenes todavla no se 

comprenden del todo. 

Los reportes de disfunción cerebral sobre la base de anomalías 

electroencefalográficas sugieren bases orgánicas. Por otro lado los desórdenes 

pueden surgir de la combinaáón de un bajo coeficiente intelectual y un daño en la 

personalidad por el desarrollo sexual anormal. 

En cuanto a la conducta sexual, la erección, coito y eyaculación pueden darse, 

pero la libido se enaJentra por debajo de lo nonnaJ18
• 

1.9 GENITALES 

B tamano del pene es normal o ligeramente reducido, el escroto tiene un tamafio 

y color normal. la próstata es más pequet'\a. Los testlculos son pequel\os, 

azoospérmicos suaves e insensibles a la presión; en la pubertad tienen un tamatlo 

aparentemente normal, estas son caracteristicas comunes; al medirlos en los 

•• Godin, Op. Cit. p. 58 
15 Kameth, Op. Cit p. 70 
" Gorlin. Op. Cit. p. 59 
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adultos pueden estar entre 1-2 cm más pequeflos, comparado con 3.5-4.5 cm en 

hombres nonnales. 

Los túbulos seminiferos se encuentran encogidos y hialinizados (se observa 

fibrosis peritubular), los que no están esclerosados son inmaduros resultado del 

exceso de gonadotropina. Esto explica porque los testiculos tienen menor 

volumen, casi siempre inferior a 12 mi, y de mayor consistencia a la palpación. A 

pesar de todo, este último dato semiológico no es obligado en el S. de Klinefelter 

pues en algunos casos, la consistencia testicular no está aumentada, hecho que 

depende de la fibrosis peritubular17
. 

Las fibras elásticas no están presentes alrededor de la túnica propia de los 

túbulos. Las células Leydig se encuentran hacinadas18
. 

Por lo general antes de la pubertad aparece una menor cantidad de las células 

germinales, que se acentúa de modo notable en la época puberal e induso 

desaparece toda la linea germinal. La producción de testosterona es inadecuada 

con valores promedio de testosterona sérica en el adulto menor al 50% del valor 

normal19 
( 3.06-24 ng/dl)20

. 

1.10 CARACTERÍSTICAS SEXUALES SECUNDARIAS 

El S. de Klinefelter no tiene distribución femenina de la grasa corporal, tiene un 

tono de voz alto, escaso veUo corporal. El veBo facial es poco abundante en un 60-
9()%2, . 

La ginecomastia se desarrolla después de la pubertad en aproximadamente 40-

50% de los casos, se atribuye a la secreción excesiva de estradiol a la célula de 

Leydig, hiperestimulada por la hormona leutinizante que aumenta como 

consecuencia de los bajos valores de testosterona. B descenso del cociente 

testosterona 1 estradiol favorece el crecimiento de tejido mamario que se reconoce 

17 Rodes, Op. Cit p. 2603 
18 Oorlin, Op. Cit. p. S9 
19 Kmocth, Op, Cit. p. 70 
10 Davidsoo, Rooald, El manual Mcrck de dil!!>!!Ó!!Iim y tecapéutica, ~. Espatla, 1994, p. 28S9 
21 Gorlin, Op. Cit. p. 59 
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fácilmente en la exploración física. La ginecomastia puede ser levemente dolorosa 

a la palpación. Fig. 3 

Estos pacientes presentan un mayor riesgo de carcinoma de mama con 

incidencia 20 veces superior a la de la población masculina normaf2. 

Flg. 3 Ginecomastia 

1.11 HORMONAS 

La testosterona en plasma es baja y se han haDado las hormonas folículo 

estimulante y leutinizante. Normalmente los pacientes tienen niveles de 50% o 

menos de testosterona en plasma y se inaementa 4 veces la excreción de 

gonadotropina y pituitaria. 

Todos o la mayorla de los signos y slntomas son atribuibles a una pobre 

secreción de andrógenos y a disfunción gonadal. 

22 Rodes, Op. Cít, p. 2603 

9 



1.12 FORMA CRANEOFACIAL 

El estudio cefalométrico muestra un tamano de la calva pequei'lo, lo mismo que el 

ángulo de la base craneal y un ángulo goniaco más largo que el normafi. Rg. 4 

Flg. 4 Paciente coo S. de Klloefelter que p-el5ellta caractetllltlcal; cra!leQfacilaes típicas del 

slndrome. 

También es común el prognatismo mandibular, paladar plano e hipoplasia del 

maxilar. Fig. 5 

Flg. 5 Paciente con prognatlsmo 

En individuos con cariotipo 47XXY puede haber también una hendidura palatina 

indicando que la presencia del cromosoma X extra tiene un efecto promotor del 

crecimiento que empieza a una edad precoz24
. 

23 Gorlin, Op, Cit. p. 59 

lO 



No se tienen reportes indicativos de incidencia de hendiduras palatinas en 

padentes con el síndrome, pero generalmente esta anomalía provoca alteraciones 

dentales, entre otras se encuentran: agenesia dental, dientes supernumerarios y 

alteradones morfogenéticas (de tamano y forma). 

Alvesalo y Portin han encontrado que las coronas de los dientes permanentes 

son más largas que las de los hombres normales. También se ha reportado 

taurodontismo en algunos casos25
• Fig. 6 

Fig. 6 Molar con taurodontismo 

Además presentan dertos rasgos fadales característicos como cara redonda 

(mofletuda) y mandíbula triangular26. 

1.13 MALFORMACIONES CONGÉNITAS 

Estas se encuentran en aproximadamente 18% de los pacientes. Los hallazgos 

más importantes pueden incluir fisura palatina, hernia inguinal, cóptorquidia, 

aplasla unilateral renal, mlcrocefalla, opacidad comeal, estenosis aórtica, colapso 

de la válvula mitra!, onfalocele, sordera, hipospadias, pectum excavatum, 

escoliosis. 

,. Rose Louise, Kaye Donald, Medicina interna en odontología. Tomo n, F.d. Salvat, Espal'la, 1992, p.l332 
25 C10Clin, Op. Cit, p. $9 
26 cruz, Op, Cit. p266 
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También se observan anomalías menores en 26% de los pacientes, la más 

común es la dinodactilia con 19%. Otras anormalidades pueden induir anomalías 

del oído, pliegues palmares, estrabismo, rotación externa de las piernas, una 

tercera fontanela, micropene, fisura palpebral. Fig. 7 

Fig. 7 Micropene 

1.14 DIAGNÓSTICO 

No hay datos somáticos no honnonales que permitan hacer el diagnóstico del 

síndrome antes del comienzo de la pubertad. Solo la talla elevada y trastornos de 

conducta, junto con una ligera disrnorfia facial, ginecomastía y testículos pequel'los 

y finnes podrían hacerlo sospechar antes de los 7 anos. Las anomalias de 

genitales pueden también ser signo de sospecha, indicando en este caso el 

estudio del sexo cromatínico 27 que consiste en realizar un estudio de cromatina de 

Baar, que cuando es positiva presenta uno o más corpúsculos según el número de 

gonosomas X en exceso28
. 

27 Gorlin, Op. Cit p. 59 
18 Cruz, Op. Cit p.266 
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A partir de la edad puberal destacan la ginecomastia y el hipogenitalismo29
• 

También puede hacerse a partir de que se descubre la esterilidad. 

1.15 TRATAMIENTO 

Puede realizarse cirugía plástica de la ginecomastia y a veces de genitales. 

También puede proporcionársela tratamiento psicopedagógico. 

Si el diagnóstico se hace en la ninez se puede programar un tratamiento 

sustituto con testotosterona a los 11 o 12 anos, siempre y ruando se demuestre 

que hay deficiencia de testosterona y valores elevados de gonadotropinas para la 

edad de maduración. Con este tratamiento se logra un desarrollo más normal en el 

adolescente evitando así la aparición de muchas caracterfsticas del S. de 

Klinefelter en los adultos, Jos cuales se deben a la insuficiencia de testosterona30
. 

1.15 COMPUCACIONES 

Se ha incrementado la frecuencia de carcinoma mamario, el riesgo es seis veces 

mayor que en hombres noonates. 

Las posibilidades de tener leucemia y linfoma se ven incrementadas comparado 

con la población normal. 

Algunas evidencias indican aumento en desórdenes pulmonares, lupus 

eritematoso y bronquitis crónica. La diabetes mellitus se presenta en 8% de los 

adultos31
• 

2t Gcdin, Op. Cit p. 59 
30 Kc:meth, Op. Cit. p. 70 
31 CJCXtin, Op. Cit. p. 59 
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PRINCIPALES MANIFESTACIONES EN LA CAVIDAD ORAL 

2.1 TAUROOONnSMO 

2.1.2 ANTECEDENTES HISTóRICOS 

En 1913 Keith utilizó el término taurodontismo (Tauro-toro, odontos-diente) para 

describir una tendencia del cuerpo del diente a elongarse a expensas de las 

ralees. En su estudio describió dientes multiradiculares de cráneos de hombres de 

Neandertal que tenlan dientes alargados y raíces cortas; estos no pose!an la 

constricción habitual en la unión cemento-esmalte32
. 

La primera referencia de este antecedente fue hecha por Gorjanovic 

Kramberger que descubñó fósiles de dientes del hombre de Neandertal en 

Krapina, Yugoslavia. Este fenómeno no era generalizado, sólo se presentaba en 

50% de los fósiles que mostraban una forma radicular prismática caracterfstica. 

Se pensó en el taurodontismo como ausente en las poblaciones modernas, al 

menos en las formas extremas, pero ha sido reconocido en hombres de este 

tiempo como esquimales, europeos, afroarnericanos y blancos americanos33
• 

Wltkop sugiere que el taurodontismo es más común en poblaciones en que los 

dientes eran utizados como hen"amientas34
. 

2.1.4 DEFINICIÓN 

B término taurodontismo significa dientes de toro. 35 

32 CichonJolmetal, -rwrodootism: reviewoflilemureaod reportofCUC:. .lADA 111(9): 453-55, 1985 
33 Sciubbll James et al.,: "Prewlcnce of tat.DUdmtism in premolars", Oral Sur¡ Oral Mcd Oral PathoJ. 
61 :158-162, 1986. 
34 Su-Chiao Y eh et al., : "Endodontic trealment in taurodontism with Klinefelteó syndrome: a case IqlOrt'', 
Surg Oral Med Oral fathol Oral Radial Fndod 88:612-5, 1999 
)j Saap, J. PbiJip, Pa!olqda qa1 y maxilof.acjal cootempol ápc:a, .Harcourt, Espefta, 1998, p. 6 
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Es una anomalia morfológica del desarrollo cuyo ténnino fue propuesto por Sir 

Arthur Keith en 191~. Se caracteriza por afectar a dientes molares o premolares; 

el cuerpo de la corona del diente se prolonga y la furcación de las raíces se haDa 

más aPicaJmente de lo nonnal produciendo de esta fonna una cámara pulpar 

alargada con aumento de la longitud odusaHipical, de modo que la longitud 

radicular se ve rooy reducida37
. La morfologfa coronal no se ve alterada, tampoco 

la porción radicular intraósea por lo que esta alteración solo puede detectarse 

radiográficamen38. 

Esta anomalía se debe a una falla e incapacidad de la invaginación de la vaina 

epitelial de Hertwig de constituir el tipo cinodonte del diente hallado en los hombres 

nonnales39
. 8 taurodontismo puede afectar a individuos nonnales o ser 

hereditario. Aparece en varios síndromes (entre los que se encuentra el Síndrome 

de Klinefelter) y enfermedades40
. 

2.1.3 SINONIMIA 

Dientes de toro. 

2.1.6 ETIOLOGIA 

De acuerdo a varias investigaciones existe una asociación cercana del 

taurodontismo y una aneuploidfa aomosomal, lo cual se ha demostrado41
. 

También se habla de que puede ser una condici6n adaptativa en 1.11 ambiente 

de elevada atrición debido a la oclusión por inclusión de material abrasivo en la 

dieta, esto debido a que las pulpas largas producen grandes cantidades de 

dentina para compensar la pérdida por atrición42
• 

36 Brabam. Raymood. Odqolologlai!Cdiátriq. Ed. M6dica Pmamericaoa. ArgculiDa. 1984, p. 103 
37 7.egardli, F.dward V.~ en lllltplosla qra! Salval, ltalia, 1982, p. 595 
• Cameroo Angus, wl<lliler Ricbard. MmW 4e odgotolopl rwJjAtrjgt HanxJurt. Espal!a, 2000, p. 196 
:11 Barberia Lcacbc ElaJa, Boj Quesada Juan Ramón, Catalá Pizmo Carla. Qdnotovwti"h'hL Maaoo. Espalla. 
200l,p. 80 
41 Laskis, Gcorge. Jln!n!nsin' de la cavidad bucal m njftos y adolcsccntes. Actnalidedes ~ 
I.atin<wnáica. 2001 . R U. p. 8 
.. Camtron, Op Cit p. 196 
42 Sciubba, Art. Cit pag.158-162. 
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La presencia de taurodontismo sugiere que una anormalidad ectodénníca 

puede ser el motivo. Otras posibles causas induyen mutación espontánea e 

influencia de factores externos en el desarrollo de los dientes.c. 

De acuerdo a Gam y colaboradores, la frecuencia y grado de taurodontismo 

puede incrementarse con el número de cromosomas X. 

Estudios recientes han mostrado que las aneuploldlas aomosómicas del sexo 

afectan el tamat\o y morfología de las corona$ de los dientes. 

Según Keeler, Wrtkop y Varrela, existe una asociación directa entre tna 

aneuploidla aomosomal y taurodontismo,44 es decir que la prevalencia de 

taurodontismo se incrementa con un aomosoma X extra. 

Se ha investigado que el gen de este cromosoma influye en el desarrollo del 

esmalte y este a su vez puede asociarse al desai'TOio de taurodontismo45
. 

Los datos sobre hombres 47XXY indican que parecen tener dientes con 

taurodontismo más frecuentemente que los individuos normales. 

La localizaci6n de la furcaci6n de las ralees es determinada por el desarrollo 

del proceso transverso de la vaina de Hertwlg; un retraso en el crecimiento de este 

diafragma puede retrasar el desarrollo de los dientes. 

Asumiendo que el aomosoma X contiene un gen que favorece el desarrollo de 

tatrodontismo se puede esperar encontrar una mayor freaJencia de 

tacsodontismo en mujeres normales que en hombres411• 

Según Shaw y Tulensalo el taurodontismo resulta de un disturbio en el 

desarrollo de la vaina de Hertwig; el defecto es de origen ectodénnico (Jorgenson 

1982). 

De acuerdo a Wltkop, el mecanismo por el cual el taurodontismo ocurre puede 

relacionarse con el retraso y disminución de aedmiento de los áclos celulares. 

Una fala en el retraso del ectomesénquima induce al epitelio de la vaina 

radicular y esto a su vez afecta la morfogénesis de las ralees dentarias. 

Las anormalidades aomosómícas rompen la homeostasis de la forma dentaf' . 

.o Cichoo, Art. Cit. peg.453-SS 
44 Varrela et al: "'J"IIIJI'O(ÜW1IÍsm in 47,XXY malel: an effectoflhe extra X c:bmmoonne m mod 
dCMiopmalr.l1loDt&l 67 (2):501-2. 1988 
6 Su-Oliao.Art. Cit peg.612-615 
4 Varrela etal, Art. Cit,peg.SOl y 502 
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De este modo el taurodontismo se asocia con padentes con síndrome de 

Klinefetter pues este presenta anomallas aomósomicas que afectan a un número 

nonnal de cromosomas X48 .ce_ 

Goldstein y Gottlieb demostraron que esta anomalía puede transmitirse de 

forma hereditaria50
. 

2.1.6 EPIDEMIOLOGIA 

Según Regezi, aunque el taurodontismo es una anormalidad poco frecuente, se ha 

notificado con prevalencia elevada en esquimales y una regularidad de 11 o/o en la 

población del medio oriente51
. 

Barberta reftere que los estudios sobre su prevalencia muestran rasgos 

comprendidos entre el 0.5 y 5% de la poblacióno52. 

Su-Chiao Ye: reporta una incidencia de 0.57-4.37%53
. 

Schalk-Van Der Weide indica una prevalencia de taurodontismo en americanos 

blancos que va de 2.5 a 3.2%54
• 

Varrela y Alvesalo aseguran que la prevalencia de taurodontismo en molares 

mandibulares en hombres afectados con sindrome de Klinefetter equivale a 30%, 

y en la poblacíón general hubo mayor afectadón femenina con un 3.5% contra un 

Oo/o de parte de los varones. Esto se debe a que la caracteristica genética que 

predispone a ésta caractertstlca es precisamente los cromosomas sexuales X, que 

son dobles en la población femenina habiendo de este modo mayor predisposición 

a esta anomalia55
. 

~ ScbaJk. V m Del- Weide: "Tm.-odooli!m and ll:ng1h ofteeth in patients wi1h oligodootia", Journal ofOrn! 
Rehahtlitatim. 20 :401-412, 1993 
411 I...a3kis. Op. Cil, p. 8 
., Brabam, Op. Cit. p. 103 
30 Varrela c:t al, Art Cit.. SOl y 502 
'
1 Rc:gczi, Patología bucal, Ed. Médica Panamericana, V cnc:zuda, 1 997. p. 1 06 

SZ Barberia c:t aJ., p. 8) 
5) Su Cbiao el al., Art Cit. p. 612..() 15 
"'Scbalk-VanDoc Weido,ArtCit p. 401-412 
" V arrela et al, Art, Citp. 501 y 502 
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Y osuke Komatz realizó un estudio con 31 pacientes con si ndrome de Klinefelter 

en los que encontró 6 afectados con taurodontismo, es decir 19.4% 

2.1.7 CARACTERÍSTICAS CÚNICAS 

Entre las caracterlsticas dlnicas más importantes que se pueden observar es que 

la corona del diente tiene forma, estruáura y color normaf6. 

El cuerpo del diente es grande pero la longitud radicular se ve muy reducída57
. 

En cuanto a las caracterfstlcas anatómicas, la cámara pulpar es larga con 

relación a la configuración de otros dientes. La constricción cervical es menos 

marcada que en los dientes nocmales. 

Los dientes pueden tener un desplazamiento apical de furcación y ralcesse. 

La distancia de la unión cemento-esmalte a la bifurcación radicular es mayor 

que la longitud de las raíces58
. Rg. 8 

56 Cichon, Art. Cit, pag.453-455 
S1 Zegarclli, Op. Cit. p. 596 
sa SU-Cbiao, Art. Cit, peg.6 12-QI 5, 
~ Cameroo, Op. Cit p. 196 

Flg. 8 Taurodontltlmo 
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2.1.8 CL.ASIACACIÓN 

En 1928 Shaw clasifICÓ los tipos de taurodontismo como hipotaurodontismo, 

mesotaurodontismo e hipertalSOdontismo, incluyendo lrI8 fonna piramidal de los 

canales radiculares. Esta clasfficaci6n se basa en la relativa cantidad de 

desplazamiento de la cámara ~ hacia apical. 

)o Hma!SOdontismo: es el grado más leve. La corona representa un tercio del 

tamal'lo total dentario. mientras que el cuelo menos de lXI tercio Y la ralz 

menos de dos tercios. la cámara putpar es igual en altura y anchura. Fig. 9 

» Mesotaurodontlsmo: 18 ralz se civIde en tercio medo o aplcat La corona 

representa un tercio del tamano totaJ al igual que el cuelo Y la ralz. La 

cámara ~ es mis W'ICha que alta. FíO 10 

FIg. 10 MeeoIaurodontllmo 
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» Hipertaurodontismo: la raíz se divide en tercio apical o no se divide. 

La corona representa un tercio del tarnano total, mientras que el cueHo 

representa los dos tercios restantes. La cámara pulpar es más ancha que 

alta80
• FIQ. 11 

Flg.11 Hlpertaurodontlsmo 

Seaw & Lai (1989) en Schalk-Van Oer Weide, utilizaron la clasifiCaCión radio 

CB:R (CB:corona, R:raíz) para clasificar los tres tipos de taurodontismo descritos 

porShaw. 

El CB del diente se determinó dibujando una linea a través del punto más bajo 

el cual era paralelo a la línea oclusal que une la cúspide més alta. Se marca una 

linea vertical del ángulo derecho a la linea odusal. 

La longitud de CB se determinó con la distancia entre el punto más bajo y la 

furcación y se midió a través de la lfnea vertical. La longitud R se determinó a 

través de la misma linea de la furcadón al ápice radicular. Fig. 12 

60 Barberia et al. Op. Cit, p. 80 y 81 
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Length 

Figura 12 Muestra la presencia de taurodontl&mo de acuerdo al método de Seow & Lai. CB es 

corona.(;Uerpo y R el largo radicular. 

En este estudio de la Universidad de Utrech, Nether1and, la longitud R se 

determinó con la longitud a través del eje vertical de la furcaci6n al ápice de la raíz 

más larga. 

Un molar era dasificado con hipotaurodontismo si el radio CB:R se encontraba 

en el rango 1.10- 1.29. Se definla como mesotaurodontismo con un radio CB:R de 

1.30 - 2.00 e hipertaurodontismo si el radio del motar era mayor a 2. Cuando el 

radio del molar era menor a 1.1 O este era considerado como cinodonto o normat"1
. 

El aspecto más importante a tomar en cuenta para considerar en que 

clasificación se adea.la el paciente depende de la evaluación radiográfica y los 

haHazgos rescatados de ésta; lo más senciHo y práctico es seguir la dasificación 

de Shaw que facilita el diagnóstico al ser descriptivo y fácil de entender, a 

diferencia de Seao & L.ae que realizan mediciones complejas, lo mismo que 

Wrtkop, pero Tulensalo las realiza en radiografías panorámicas y bajo parámetros 

poco claros. 

61 Schallc-VanDer Weide. Art. Cit 401412, 

21 



2.1.9 DIAGNóSTICO 

El diagnóstico definitivo se neva a cabo radiográficamente, de esta forma se revela 

el agrandamiento vertical de la cámara pulpar coronal, extendiéndose por debajo 

del área cervical del diente. La bifurcaci6n o trifurcación de las ralees es 

desplazada apicalmente62
. 

En 1978 Shifman & Chanannel propusieron el siguiente aiterio para determinar 

la presencia de taurodontismo, esto es, si la distancia del punto más bajo a odusal 

y de la cámara pulpar ( A ) al punto más alto de apical al término de la cámara ( B ) 

dividido por la distancia de A al ápice que es 0.2 o más si la distancia de B a la 

unión cemento esmalte es mayor que 2.25 mm. Fig. 13 

Utilizando este crtterio se determinó una incidencia de 5.6o/o en 1200 pacientes. 

Flg. 13 A, el punto mis bajo de la pulpa oclusal a la pulpa carnera!. B. de aplcal al piso de la pulpa 

cameral CEJ, unl6n cemento esmale. 

Los aiterios para el diagnóstico del taurodontismo difieren en varios estudios. 

Wrtkop y colaboradores (1988) utilizaron los siguientes puntos radiográficos de 

referencia: A como el punto más bajo oclusal y término de la cémara pulpar, B 

furcación radicular y e la posición de los ápices radiculares. 

Si AB > o igual % AC el diente era considerado con taurodontismo. 

62 Laslwls, Op. Cit, p. 8 y 1 o 
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Tulensalo y cotaboradores(1989) midieron la longitud de la linea que conecta la 

unión cemento -esmalte de la cámara pulpar en radiografias panorámicas. Si 

la distancia es mayor a 3.5 mm, el diente era diagnosticado con taurodontismo63
. 

2.1.10 TRATAMIENTO 

El taurodontismo no requiere tratamiento si los dientes afectados están 

asintomáticos, pero sí estos pacientes necesitasen procedimientos que impliquen 

él canal radirular el tratamiento puede complicarse debido a la localización de los 

conductos y su instrumentación, ya que la forma de la cámara pulpar es más 

larga &4_ 

Según Durr, Campos y Ayer (1980) en Schalk-Van Der Weide, el taurodontismo 

no interfiere con las restauraciones con amalgama. 

No hay información acerca de si el taurodontismo tiene influencia o relación con 

el tamano del diente en un tratamiento protésico u ortodóntico, aunque se habla de 

que estas piezas no tienen mucha estabilidad y fuerza comparados con dientes de 

individuos normales65
. 

Según Durr, Campos y Ayer (1980) en Schalk-Van Der Weide, el 

taurodontismo no interfiere con las restauraciones con amalgama. 

Los dientes con taurodontisrno son complicados para extraerse debido a que 

tienen su tercio apical dilatado. 

Es muy importante hacer notar a los padres del paciente que es importante la 

higiene oral, ya que este paciente tiene mayor susceptibilidad a la caries, acumulo 

de cálculo y enfermedad periOdontal, teniendo en cuenta que si avanzan estos 

cuadros patológicos podrtan presentarse complicaciones en el tratamiento de 

dientes con taurodontismo. 

61 ScbaJk. Van Dcr Weide, Art. Cit, pag.40 1-412. 
" Laskaris, Op. Cit p. 8 y JO 
65 Scbalk-Van Dcr Weide, Art. Cit40t-412. 
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DISPLASIA DENTINAL 

Las displasias hereditarias afectan en principio a esmalte y/o dentina. 

Aparecen sobre todo de forma aislada pero también en el contexto de 

enfermedades sistémicas y síndromes (Sindrome de Klinefetter)88
. 

2.2.1 ANTECEDENTES HISTóRicOS 

La dlsplasla dentina! es una rara anomalla de la formación de la dentina; la 

condicion es referida a un rasgo autosómico dominante. 

Ballschmiede describió esta anormalidad en 1920 denominándola dientes sin 

raíz. 

En 1939 Rushton fue la primera persona en utilizar el término "dlsplasia 

dentina!" en la literatura67
. 

Shields y sus colaboradores, en 1973, reportaron varias famitias afectadas por 

la displasia dentinaria tipo 1 y solo una familia afectada por la displasia dentinaria 

tipo 1~. 

2.2.2 DEFINICIÓN 

La displasia dentina! es una rara anomalia producida por un rasgo autosómico 

dominante que puede ser hereditario y que produce caractertsticas peculiares que 

abarcan la dentina cira.lmpulpar y la mortologla radícula,-. 

Pueden estar afectadas tanto la dentición decidua como la permanente. 

El esmalte es normal, lo mismo que la corona en cuanto a tamano y color. 

B defecto radica en la dentina que tiene una composíción rara debido a la 

presencia de un gran número de cuerpos esféricos. Esto origina la formación de 

"Van Waels, Hubertus, Atlas de ndnr!tnJos!a pMjaltrjq Massm. Espafla, 2002, p. 73 
67 Kosinsky, Ronald, et al: "l.ocali71ld defícient motdeYelopment 8.'lliClCialed with taumdmti.vn: ca.1e report". 
Pedjatrjc Deotistiy 21 :3, 1999. 
61 Laskaris, Op. Cit p. 55 
69 Pinkbam J. R, OdoW>!og!a oedjá!rjca, IDicramericana Me Gtaw Hin, México, DF, 1991, p. 52 
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raíces cortas y estrechas, ápices puntiagudos y cámaras y canales de la pulpa 

parcial o totalmente obliterados70
. 

2.2.3 ETIOLOGÍA 

La displasia dentinaria es un defecto hereditario autosómico dominante 

asociado al gen 4q. 

Se han propuesto varias teorías sobre la etiología de esta anomalía, entre las 

más aceptadas están: 

:r La disfunción del odontoblasto. 

» El defecto de la dentina es el producto de la invaginación de las células del 

órgano dentario en la papila dental producido por la formación de dentina 

ectópica71
. 

2.2.4 EPIDEMIOLOGÍA 

Ambos tipos de displasía dentinaria son raros, aunque es más frecuente el tipo 1 

que el tipo 11. 

La prevalencia de la displasia dentina! tipo 11 es poco comúnn. 

La prevalencia de la displasia dentina! tipo 1 es 1: 100.00073
. 

2.2.5 CARACTERISTICAS CÚMCAS 

El defecto fundamental radica en la dentina que tiene una composición 

extraordinariamente rara debido a la presencia de un enorme número de cuerpos 

esféricos. El defecto de la dentina origina la formación de ralees cortas y estrechas 

70 Zegarelli. Op. Cit., p. S 19 
11 Laskaris., Op. <::it. p. ;15 
12 O'Carroll. Mk, Duncan. et al: "Dentin dysplasi.a: review ofthe li1ecatme anda ¡roposed subclasification 
based on radiographic ~ ... Oral ~Oral Med Oral Pathol, 72:119-2.5, 1991 . 
13 Kalk, Wouter, et al: "Dentin dysplasia type 1, five cases within ooe family", Oral Surg Oral Med Oral 
~ 86:175, 1998. 
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(especialmente de los molares), ápices puntiagudos y cámaras y conductos 

pulpares pardal o totalmente obstruidos. 

Las raíces anormales predisponen a la excesiva movilidad por lo que es 

frecuente la caída precoz de los dientes. El pronóstico no es favorecedor debido a 

la alta incidencia de afecciones periapicales (abscesos o quistes), a pesar de que 

la caries es relativamente poco frecuente74
. 

2.2.6. CLASIACACIÓN 

En 1973 Shields y colaboradores clasiftearon estas anomalías en tipo 1 y tipo 11 

basados en los patrones específicos de la displasia dentina!. 

En 1975 Wrtkop utilizó el termino displasia dentina! radicular para el tipo 1 (DDI) 

y displasia dentina! coronal para el tipo 11 (0011). En esta última los dientes tienen 

una translucidez color ámbar5
. 

DISPLASIA DENTINAL TIPO 1 DE SHIELDS ( RADICULAR ) 

La displasia dentina! se hereda con carácter autosómico dominante que afecta 

tanto a la dentid6n permanente como a la prinaria78
, presentando 

mortologfa normal en ambas denticiones77. No hay tendencia a la abrasión78• 

Representa una perturbación peculiar en el desarrollo de la dentinogénesis 

radicular en que la morfología e histologfa coronarla son normales. La unión 

amelodentinaria es normal y no se encuentra fragmentación del esmalte79
. 

Las coronas tienen una marcada constricción cervical y las raíces pueden ser 

cortas y muy estrechas80
. 

14 ZepreJii. Op. Cit, p. 519 
?S Kosinsky. Art. Cit. p. 213-21 S 
7ti Ever9ok:, I..ewis, Patoioeía bucal djagnóatjco y trafamjmln Ed. Médico Panameri<:ana. Argentina, 1983, p. 
284y28S. 
77 Pinkbam. Op. Cit,. p.S4 
711 Dsvis Jobo, PaidOOopcia Atlas. Ed. Médica Panamericana. Argenlina. 1981. p. 506 
79 Evenole, Op. Cit. p. 285 
• Kodl, Gonm, üdontooedV!trla. enfOOue clúúoo. Ed .• Argeotina. 1999, p. 201 
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Ambas denticiones tienen múltiples zonas radiolúcidas periapicales y ausencia 

de cámaras pulpares. Los patrones tubulares en cascada ocurren como resultado 

del bloqueo de tos túbulos dentinarios normales por masas calcfficadas111
• Fig. 14 

Flg. 14 Displasia dentina! tipo 1 (ausencia de cámara pulpar y ralees cónicas) 

Puede ocurrir pérdida prematura de Jos dientes debido a las ralees cortas que 

son funcionalmente inestables o lesiones inflamatorias periapicales. Los dientes 

muestran mayor resistencia a la caries que los dientes normales. 

Se han observado pacientes que no han perdido sus dientes aunque presenten 

movilidad, esto se atribuye a una buena higiene oral que conlleva a un periodonto 

sano. 
Los dientes suelen tener un patrón de erupción normal, pero también se han 

reportado algunos casos en los cuales el paciente presenta retraso de la erupción 

de los dientes. 

Radiográficamente las ralees son rudimentarias presentando forma cónica y 

roma, las cámaras pulpares están obliteradas casi por completo112• 

Los residuos del tejido pulpar semejan a menudo zonas horizontales y 

translúcidas (galones) 

La dentina coronaria muestra orientación tubular nonnal, mientras que la 

dentina radicular está arremolinada dando la impresión de cascadas de agua. La 

cámara pulpar y el conducto radicular no pueden identificarse. 

11 Pinkbam. Op. Cit, p. 55 
12 Eversole, Op. Cit p. 285 
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Con frecuencia se encuentran radiolucideces periapicales que corresponden a 

abscesos aónicos, granulomas, quistes83
. 

Histológicamente no hay reducción en la cantidad de odontoblastos; la 

presencia de grandes masas colágenas dispersas entre los conductillos es 

caracterlstica84
. 

O'Carrol subclasifica la displasia dentina! tipo 1 (DDI) con cuatro variantes 

radiográficas en los dientes permanentes. La subdasifiCaCión se basa en el grado 

de obliteración de la cámara pulpar, el desarrollo radicular y las áreas periapicales 

radiolúciclas. 

»- Displasia dentina! tipo 1 ( A ): se aprecia una obliteración completa de la 

cámara pulpar y por lo general el desarrollo radicular no existe o es escaso. 

Se observan muchas áreas radiolúcidas periapicales. 

»- Displasia dentina tipo 1 ( B ): se observa horizontalmente un remanente 

radiolúcido de la pulpa en forma de semiluna a nivel de la unión cemento

esmalte. Hay un ligero desarrollo de la raiz, también existen mudlas 

lesiones periapicales radiolúcidas. 

);> Displasia dentina! tipo 1 ( e ) : presenta dos lineas radiolúcidas horizontales 

en forma de semiluna, cóncavas localizadas en la unión cemento-esmalte; 

existe un significativo desarrollo radicular pero con lesiones periapicales 

radiolúcidas. 

> Displasia dentina! tipo 1 ( D ) : se observan cálculos pulpares en el tercio 

coronal de la ralz, además de áres periapicales radiolúcidas; las ralees son 

de tamano normal, en algunos casos puede haber formaciones bulbosas en 

el tercio~- Fig. 15 

8:1 Giunta John, Pato!ogla bucal cqrelación cJlnis;o patológica, Me Graw HilJ, México, DF. 2000, p. 46 . 
.. Davis, Op. Cit P. 506 
as O 'CarroU et al. , Art. Cit pegs. 119-25. 
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Flg. 15 Subclasificaclón de displasla dentina! tipo 1, según O'Carrol 

OISPLASIA DENTINAL TIPO 11 DE SHIELDS (CORONAL) 

Comprende ambas denticiones88
, pero muestra dientes primarios color ámbar o 

azulado87
, obliteración ptjpar y dentina opalescente, caracteristicaS muy parecidas 

a las vistas en la dentinogénesís imperfecta tipos 1 y 11. 

la forma y tamano de los dientes son normales, poseen cámaras pulpares 

grandes que radiográficamente se desaiben como "bulbos de cactos", que se 

observan como grandes focos radiopacos que asemejan cálculos pulpares88
. 

Fig. 16 

Flg. 16Displasla denmaltipo 11 {cámara pulpargrande) 

"'Eversole, Op. Cit p. 285 
rt Piokbam, Op. Cit p. 54 
a Evenole, Op. Cit p. 285 
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No es posible observar alguna zona radiolúcida periapicaF'. 

En el examen microscópico el esmalte y la dentina inmediatamente 

subyacentes parecen normales. Las capas más profundas de dentina muestran 

patrones tubulares atr picos y osteoctentina con áreas amorfas, atubulares y 

organización irregular. 

A veces se observan residuos de tejido pulpar en forma de hendiduras entre las 

masas de la dentina normal y la nodular anormal. La unión entre la dentina normal 

y la anomalla puede ser nitida. Esta última es más densa y carece de la 

distribución y orientación regular de la dentina tubu~. 

Los dientes temporales presentan una zona anormal de manto de dentina que 

cambia bruscamente a una masa densa amorfa de dentina. 

En el lado pulpar del manto aparentemente normal de dentina se reconocen 

masas globulares o nodulares de dentina anormat11
• 

Las raices se ven normales en ambas denticiones92
• 

El manto de la dentina coronal es normal en los dientes temporales que cambia 

a un aspecto amorfo, relativo de dentina atubular en la rafz, presentan una zona 

anormal de manto que cambia bruscamente a una masa amorfa de dentina que 

presenta escasos túbulos dentinarios organizados al azar. Después de la erupción 

de los dientes primarios continúa el depósito anormal de dentina causando 

obliteración total en la cámara pulpar y el conducto radicular. 

Los dientes permanentes presentan una dentina coronal relativamente normal 

excepto en el tercio apical, el cual muestra áreas de dentina globular e 

interglobular. La dentina radicular en gran parte es carente de túbulos dentinario, 

amorfa e irregular. La cámara pulpar presenta numerosos ctllculos pulpares, los 

conductos radiculares son estrechos. 

También se ha observado la presencia de colágena tipo 11 en las áreas de 

dentina irregul~. 

e Pinkham, Op. Cit. p. S4 
00 Saap, Op. Cit. p. 19 
91 Giunla, Op Cit p. 2000, 
91 Davis, Op. Cit p. SCJ1 
93 Breoneise, Carole V., et al.: ''Dentin dysplasia type ll", Ü!l!l Surg Orn! Med Onll Patho! Orn! Radjol Eodod, 
87:75, 1999. 

30 



2.2.7 DIAGNÓSTICO 

El diagnóstico de la displasia dentina! se realiza por medio del anáfisis radiográfico 

y en base a la clasifiCaCión previamente expuesta. Se deben tener en cuenta 

todos los dientes de una o ambas denticiones. 

También debemos tomar en consideración la anamnesis familiar y si es posible 

realizar ll1 estudio histopatol6gico94
• 

2.2.8 TRATAMIENTO 

El tratamiento para este tipo de pacientes es difícil, este se enfoca en la retención 

de dientes cuanto mayor tiempo sea posible. Sin embargo, debido a las raíces 

cortas y a las lesiones periapicales, el pronóstico de la retención prolongada es 

malo95
. 

Se han propuesto diversos tratamientos para la inflamación periapical, como 

son tratamiento endodónticos convencionales, curetajes apicales y obturación 

retrógrada. 

La prevención es importante, un diagnóstico a una edad temprana facilita el 

plan de tratamiento, pero se tienen reportes de un caso de un paciente de 7 anos 

en que a pesar de haber realizado un diagnóstico y de haber tenido cuidado en la 

dentición, el paciente está perdiendo dientes debido a la fonnación de abscesos 

espontáneos96 
• .AigLnas veces los dientes afectados con displasia dentina! no 

presentan sintomatologla y el tratamiento solo consiste en revisión radiográfica 

periódicaw. 

~Van Waels, Op. Cit P. 73 
9S Criunta, Op. Cit p. 135, 
.. Pinkham, Op. Cit. p. 507 
91 Shanldy, P., Mldie, J.C., Sloan, P, et. al~ "Dentinal dysplasia type 1: re¡xrt of case", 
IntematiooalJqumalofPedia!ricDeutimy 9:37-42,1999. 
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AUMENTO EN EL TAMAÑO DENTAL 

ANTECEDENTES 

Los aomosomas sexuales tienen genes que determinan la influencia del 

crecimiento. 

La amelogénesis es promovida por los aomosomas y el dimorfismo sexual en 

promedio del tamano dental es determinado evidentemente por un efecto en la 

promoción del aomosoma Y sobre el aecimiento dental dado probablemente a 

través de la proliferación celu~. 

Algunas investigaciones sobre el S. de Klinefelter han indicado que el cromosoma 

Y puede tener genes que causan 161 retraso en la maduración esqueletal y el 

aomosoma X tiene una in1luencia sobre el tiempo de osificación. Las evidencias 

indican que el crecimiento y desarrollo de las estructuras dentales tienen influencia 

de las hormonas secundarias. 

Se han realizado mediciones de las coronas de los dientes y se observó que en 

los dientes de hombres 47 XXY son generalmente más largas que los de los 

hombres normales. Estos resultados soportan el concepto de que tanto el 

aomosoma X como el Y tienen un efecto de promoción de crecimiento sobre el 

tamano dental y operan en el desarrollo temprano. 

La locallzadón del aomosoma X que tiene 161 efecto promotor del aecimiento 

es en el brazo corto y en el aomosoma Y en el brazo largo. 

También se han llevado a cabo investigaciones que miden el grosor del esmalte 

y dentina en personas afectadas con el slndrome, que nos indican la influencia del 

cromosoma X sobre el grosor del esmalte y explican que el aomosoma Y 

promueve el aecimíento y los depósitos tanto de esmalte como de dentina. 

En resumen se puede decir que los aomosomas sexuales pueden ejercer 161a 

influencia directamente sobre los patrones de desarrollo. El cromosoma Y puede 

regular el aedmlento gonadal primitivo . 

.. Townsend G.C., Alvesalo L: "The size in pennaneot leetb in ICiinerelta- syndrome in man", Arcbs Oral 
lli2J. 30 (1 ), 83-84, 1985. 

32 



En un proyecto expenmental se midió el diámetro mesíodistal de las coronas de 

incisivos y caninos superiores en hombres 47XXY y se encontró que éstos dientes 

eran significativamente más largos que los hombres control. El esmalte se 

encontró significativamente más delgado, lo mismo que la dentina. 

La delgadez del grosor del esmalte de los incisivos con el síndrome 

comparados con los hombres normales confirma el concepto de que los 

aomosomas X y Y promueven .los depósitos de esmalte. Los resultados en el 

grosor de la dentina también indican un efecto de aecimíento del cromosoma Y, 

aunque el cromosoma X parece tener una menor influencia. 

En los caninos no se encontraron diferencias significativas en la dimensión 

mesiodistal del esmalte. Esto indica que los caninos son dientes particularmente 

estables y muestran pequel'\as diferencias en el tamano entre grupos con varias 

anormalidades en los aomosomas sexuales. Esto refleja aparentemente su 

desarrollo e independenda genética de los otros dientes. 

ETIOLOGíA 

8 cromosoma Y tiene su potencial mitósico incrementado lo que permite un 

aumento en la división celular. Esto exptica porque los dientes supernumerarios 

son doblemente más comunes en hombres que en mt.teres. 

El aomosoma Y tiene una influencia en la actividad mitótica y no se timíta a las 

estructuras dentales, contribuye a muchas diferencias en el crecimiento somático y 

desarrollo entre los sexos. Entre estas diferencias se enruentran la maduración 

esqueletal, la estatura entre los sexos y el dimorfismo sexual. Son las principales 

manifestaciones de varios tipos de anormalidades en el desarrollo11as que pueden 

estar asociadas con distintos efectos de los cromosomas sexuales sobre la 

actividad cell.Jiar"''. 

99 AM:salo, TllllliDisalo y Townsc:od : " Uppcr central incisor aod caoine tootb crown size in 47 ,XXY males", 
JnentRe.<~79(1): !()57-J()(j(l, 1991 
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PROGNATISMO 

ANTECEDENTES 

Los aomosomas sexuales son importantes en el 0lf'Ib"0I del tamano de la 

morfoIogla faáal 

Los resultados de estucios cefalométricos realizados en pacientes con S. de 

Klinefelter indican que el aspecto de la base aaneaI es más pequet\a que en 

hombres normales. Tanto la mandlbula como la ma:da difieren en hontlres con el 

slndrome. 

Se 8I'ICOIlb al on diferencias significativas en 13 medidas angulares y 8 nares 

entre hombres con el síndrome Y el grupo control. Ambas medidas angIJ.-es y 

hales tienden a ser mas pequet\as en el grupo Klnefelter que en et ~ 
control. Las diferencias primarias se localizaron bhicamente en la base aaneaI. El 

largo de la base craneal fue significativamente más corta que I<jnefelter que en el 

grupo control. 

EIIéwgo sla-basion (S-Ba) se observa corto en el grl4)O KIClefelter. 

El hueso nasal tiene un largo similar, pero está retativanente protruldo en el 

grupo Kroef_. 
El largo de la base maxIar fue significativanente más largo y la maxiIa 88 

haló re4ativamenle más prognétIca al nask>n en el gn..,o Klnefel:er. 

Talto la maxia como la mancjjl)Ua parecen ser k>caizQdns más hacia detn.e 

con reIaci6n a la base mneal. 

LBs variaciones en la forma aaneofac:ial son deten'TWlados por factores 

genéticos y ambientales. De acuerdo a Scout las partes def cráneo que muestran 

mayor cantidad de control genético son ~Ios que se han desarrollado más 

cerca del esqueleto corxt"ocondral Y condrofadal. llamado la base aaneaI media Y 

el borde bajo...-..r. 

GorIin y colaboradores, propusieron ooa correIaciOn entre la presencia de 

cromosomas X el prognatismo Y retrognatismo mandibular. 

La hipOte:sts de ~ la falta de un aomosoma X causa ~smo 

mandibular y progoatismo ha sido apoyada por varios autores. 
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Aunque en el estudio revisado se exhibe un inaemento facial prognático en 

estos pacientes, los patrones craneofaciales fueron particularmente distintivos en 

la mandíbula, que en promedio desarrolla una rama corta, cuerpo y ángulo 

goniaco largos, y un prognatismo más marcado relativo a la base craneal y maxila. 

El prognatismo y retrognatismo son probablemente relacionados al aspecto de 

la base craneal y puede ser hipotetizado por la pérdida o adición de las influencias 

de un cromosoma X que determina la forma de la base craneal y en relación con 

eso la medida del prognatismo. 

De cualquier forma las características morfológicas craneofaciales del grupo 

Klinefelter no pueden ser compensadas por los factores ambientales de 

crecimiento y desarrollo de la cabeza 100
, 

En los hombres con síndrome de Klinefelter se ha reportado que la base 

aa~l y la maxlla son pequenos. mientras que la mandíbula es más grande 

comparada con los hombres normales. 

Tanto la maxila como la mandíbula se ha comprobado que se encuentran 

localizadas en relación adelantada a la base aaneal. 

Se han reportado bases aaneales y nasales más pequenas con una base 

mandibular más larga. 

Aunque la linea nasal es más pequetla en el síndrome de Klinefelter, tanto la 

maxila como la mandíbula se ubican adelantadas con relación a la base craneal y 

ésta es la razón más probable del porque no hay diferencia signifiCativa entre el 

plano oclusal, la linea nasal y el plano de Camper. 

A pesar del incremento de crecimiento en la mandíbula en hombres con 

Síndrome de Klinefelter debido al adelantamiento de la rnaxila y a la inclinación 

del plano odusal hay una compensación con relación a la base maxilar y a la linea 

deCamper. 

la localización adelantada de la maxila con relación a la base craneal no es 

suficiente para compensar el incremento de crecimiento de la mandíbula y el poco 

alargamiento de la base craneal además de que estos pacientes tienen una 

1010 Hrvoje Brtic et al., "Sbape of lhe craniofacial complex in patien1s with Klinefelter syndrome", ~ 
Ortbodontics. 64 (5), 1994. 
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inclinación del plano odusal mayor con relación al plano horizontal de Frankfort y a 

la base craneal. 

La influenCia de estos fadores se ve reflejada en el crecimiento y desarrollo del 

complejo aaneofacial. De aruerdo a Scout (1967) las partes del cráneo que 

muestran una mayor cantidad de control genético son aquellas que se han 

desarrollado más cercanamente al esqueleto condrocraneal y concrofaclal, como 

son la línea media de la base craneal y el borde bajo de la mandíbula. Aunque la 

maxila se localiza atrás con relación a la base craneal; esto no es suficiente para 

compensar por la base craneal pequena y un incremento de tamano en la 

mandíbula 101
. 

EPIDEMIOLOGIA 

Este problema constituye el 5% de las maloclusiones de la población caucásica. 

ETIOLOGíA 

Una clase 111 está favorecida por el componente hereditario, que para la mayorfa 

de los autores se transmite en forma poligénica; se obtiene una disgnatia aJando 

se combinan varios fadores hereditarios más o menos reforzados por las 

condiciones ambientales. 

Estas últimas en algooos casos son las únicas que permiten un cuadro 

genéticamente determinado para manifestarse. De esto están convencidos los 

colegas franceses que se inspiran, en la filosofía de J. Delaire, para quien las 

variadas actividades funcionales determinan la progresiva separación de las partes 

óseas induciendo al crecimiento cráneo-facial. 

101 Cetemc, H. Brlcic. "oclusal plane ~lation in IQinefelter syndrome ( 47 XXY males)K, J Oral Reb!!b. 24 
(3): 942:46, 1997 
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CARACTERiSTICAS CÚNICAS 

Estéticamente existe una prominencia del mentón, aplanamiento de las zonas 

paranasales e intraorbitatia, una aparente prominencia nasal con un ángulo naso

labial obtuso y déficit del contorno labial superior. 

El perfil mandibular avanzado depende en forma significativa del grado de 

divergencia entre los maxilares; por lo que en un paciente hiperdivergente la 

entidad del avance es menor a partir del momento en que la mandibula tiende a 

rotar siguiendo el movimiento de las maneciUas del reloj. 

Esto disminuye la entidad angular de las clases 111, y a partir de este punto de 

vista, existe una mejorla pero se establece una mordida abierta esquelética102
. 

CRECMENTO DEL ESQUELETO FACIAL 

El crecimiento de los huesos que componen el esqueleto facilita es muy complejo, 

no sólo por los factores que lo controlan y modifiCan, sino también por la 

concomitancia de los mecanismos que rigen este proceso. 

CRECMENTO IIAXILAR 

la maxila crece en modelo intramembranoso, por aposición y resorción en casi 

toda su extensión y por proliferación del tejido conjuntivo sutura! en los pootos en 

que este hueso se 1.11e a piezas vecinas. 

El área principal o centro de crecimiento maxilar se sitúa en la región de la 

tuberosidad. 

Áreas de aposición: tuberosidad, proceso alveolar, región de la espina nasal 

anterior, suturas(frontomaxilar, cigomaticomaxilar y pterigopalatina), superlicie 

bucal del paladar. 

102 Rossi Massimo, Ortodoncia práctica. Actualidades Médico Odontológicas Latinoamérica, 1'. Edición, 
Italia, 1998, p. 1 SS y 156. 
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Áreas de resorción: porción nasal del proceso palatino del maxilar, superficie 

vestibular de la maxila anterior al proceso cigomático, región del seno maxilar. F¡g. 

17 

4 

1 

Flg. 17 Principales áreas de aposición y resorción 6sea en la maxla: 1 tuberosidad, 2 proceso 

alveolar, 3 espina nasal anterior, 4 sutura frontomaxilar y 5 seno maxlaf. 

En el aecimiento maxilar, debido a sus conexiones con la base del cráneo, el 

desarrollo de ésta que es de origen cartilaginoso, influye en la maxila que es de 

origen membranoso. Todo Indica que el septo nasal cartilaginoso es el orientador 

del crecimiento hacia abajo y adelante del complejo maxilar. 

Debido al dominio de los huesos de origen cartilaginoso sobre los de origen 

membranoso, el aecimiento a lo ancho de la maxila termina tempranamente 

siguiendo la curva del crecimiento neural de la base del cráneo. Según Graber, 

este hecho contrasta con el crecimiento de la maxila hacia abajo y adelante que 

sigue la curva general del crecimiento. Es necesario aclarar que la maxila tiene un 

trayecto predominante de crecimiento hacia atrás y hacia aniba; sin embargo, su 

desplazamiento se hace hacia dela'lte y hacia abajo 103
• 

El desarrollo del encéfalo y del etmoides detennínan el desplazamiento hacia 

adelante del maxilar, mientras que el desarrollo del globo ocular y del sistema 

dentario, en conjunción con la pneumatización del seno maxilar y la adívidad de 

varios grupos musculares (músa.Jios linguales, del velo del paladar, superficiales 

de la cara). determinan el desarrollo vertical. 

10 Vellini Ferrcira Flavio, ürtodoocia. Djagnós!ico y plauific!lcióp clfnjca, Artes Médicas Latinoamérica, 1• 
cd, Brasil. 2002 p. 44 y 45. 
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El desarrollo transversal está asegurado por las fuerzas funcionales que se 

descargan a nivel de las suturas. Entre estas fuerzas es fundamental la de la 

lengua que al deglutir (por lo menos unas 2500 veces en un día} se apoya en el 

paladar e inaementa la expansión. 

Siempre la lengua (de aquí la importancia de la postura lingual}, actúa a nivel 

de una sutura indicada por Delaire: la sutura premaxii<Hnandibular. 

Esto está determinado por el avance en conjunción y aumento de volumen de 

los gérmenes dentarios y a la accíón del complejo nasal, del labio superior y de las 

fuerzas oclusales. 

En lo referente a la sutura premaxilo-mandibular, debe precisarse que no todos 

los autores admiten la función después del nacimiento. 

La filosofla de Delaire da mucha importancia al maxilar, pues demuestra que 

son más frecuentes los casos de "insuficiencia" de esta, mientras la mandíbula en 

este contexto, la mayorfa de las veces es normal. 

El desarrollo excesivo se manifestaria en forma secundaña como consecuencia 

de una disfunción lingual. 

Debe destacarse la influencia negativa de una respiración oral determinada por 

alteraciones anatómicas: (desviaciones del septum nasal debido a traumas, 

hipertrofia de las amlgdalas y adenoides por infecciones, alergias, etc.} 

La respiración oral condiciona una postura más baja de la lengua (y del hueso 

hioides} con notable requerimiento anterior de la mandíbula y escasos estímulos a 

nivel del maxilar. 

La postura lingual más baja puede ser determinada, aunque no frecuentemente 

por un frenilo lingual corto, sobre todo si la inserción es muy avanzada104
. 

CRECMENTO MANDIBULAR 

La mandíbula es un hueso de origen membranoso que se desarrolla lateralmente 

al cartllago de Meckel, componente cartilaginoso del primer arco branquial. Al 

pasar el tiempo, este cartllago regresiona y desaparece, con excepción de dos 

~Rossi,OpCit,p. JSSy 156. 
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pequefIos fragmentos en sus extremidades dorsales que fonnanlin los huesos 

yunque y martilo. Fig. 18 

Fv. 18 Repre88fUcIOn eequemttk:a de IIiIlTlilndlOula 1 (hueso de OfQen ~), 

fOflnanoo.e laIeralmenle el cartllago Oe Meckel2, que al regfeeionaf di origen al yunque Y mar1iIo. 

3 (hueceslloaoet olclo). 

Secundariamente a la región del eóndiIo, apófisis coronoides Y probablemente 

también 'nguk) mandbtAar, se forma tejido cartiaginoso cuya oslicaci6n ejercerá 

lrI papel rruy inportante en el aedmiento mandibtia". Por tanto la proliferación 

del tejido ca1i1aginoso de la cabeza de la mandlbula (aedmienlo de tipo 

c:arüagmso) y la aposición Y resorti6n Sl.pWfidaI en el cuerpo Y rama ascendente 

(aecimiento de tipo rnemtlrw1oso), constituyen el complejo mecanismo de 

aecirYiento de este Mso. 

AIgu"los autores considera1 que e! cóndilo es e! principal centro de aec:irriento 

manditMJar, porque en esa érea existe lrI cartllago hialino CfJ8 -genera" hueso de 

forma smlar al cartilago de aecimiento de los huesos largos (aeámiento 

intersticial): este cartllago hialino está reaJbierto por una gruesa capa de te¡ido 

~ fibroso que a su vez favorece 00 aecimiento por aposición. 

Además del CÓndilo, debemos considerar como 6raas de aecimiento por 

apo:sbOn 6sea en la ma"ldIbIJa: 

Áreas de aposición: cOocIIo, borde posterior de la rama ascendente, proceso 

alveolar, borde inferior del Q.I8I'PO, escotadura sigmoidea, apófisis coroooides, 

ment6n. 

40 



Áreas de resorción: borde anterior de La rama ascendente, región 

supramentoniana. 

Existe un aeci'niento óseo periostal (aposición Y resorción) en Las s~r1'ides 

de este hueso, remodeIo'IIl'ldc:Mo Y provocando los movimientos de desplazamiento 

primario y sea.ndario. De forma similar a lo que 0CUfT'e con la maxiIa, en la 

maodibula ocurre intenso aeciniento en el borde posterior de la rama ascendente, 

lo que pemlite que haya espacio para la ~ de los molares permanentes. 

CRECIMIENTO DE LA BASE (CONDROCRÁNEO) y BÓVEDA 

(DESMOCRÁNEO) CRANEANA 

La base del aineo, la cabeza de la mancllbula y el septo nasal son áreas de 

credmiento Iamado eodocondral o cartilaginoso: la bóveda aaneal8 Y los huesos 

faciales son de crec:iniento rnefOOrcVloso o intramembranoso. 

En la base del aineo hay un crecimiento prTlc:ipaknerrt en el sentido 

anteroposterior a expensas de las sindrocondrosis esfenooccipital, esfenoetmoidal, 

interestenoidal e ntraocdpital. 

la prWnera de alas se mantiene activa hasta mAs o menos los 21 anos de vida, 

Y su obíteraci6n es más temprana en la mujer. Moyers amna que el credmiento 

de la base aaneana tiene efecto dAdo en la posiciOn espacial de la parte media 

de la C81l1 Y la maodlbula. 

la bóveda: aaneana S9Je en su c:reci'niento el modelo membranoso y en la 

opnón de Moss es un aedmiento sect.rldario y de adaptaci6n al aumento del 

conobro. 

CLASIFICACIÓN DE ANGLE 

Angla en 1 B99 pI.bica un artlrulo donde se propone cIasific:ar las maIodusiones. El 

autor Sl4)USO CfJ6 el primer molar permanente superior ocupaba 1118 posición 

estable en el esqueleto O"lIIl8Ofacial 'i que las desarmanlas eran oonsecoencia de 

cambios anteroposteJiores de la arcada inferior en relación a éL 
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Angle clasifiCÓ como clase 111 las maloclusiones en las que el 1 er motar 

permanente inferior y, por tanto, su surco mesiovestibular se encuentra 

mesializado en relación a la cúspide mesiovestibular del 1 er molar permanente 

superior. 

El perfil facial es predominantemente cóncavo y la musculatura está, en 

general, · desequilibrada. Los cruzamientos de mordida anterior o posterior son 

frecuentes. 

Eventualmente encontramos problemas de espacio ( falta o exceso ), mordidas 

abiertas o profundas y malposiciones dentarias individuales. 

En el caso en que solamente uno de los dos lados esté en dase 111 empleamos 

el término subdivisión 105
. 

La clase 111 de Angle verdadera o mesioclusión, es una displasia esquelética 

con hipertrofia mandibular, acortamiento marcado de la parte media de la cara, o 

una combinación de esas dos. La seudo, o aparente clase 111 es una mala relación 

posidonal, un adelantamiento mandibular funcional reflejo. La tercera condición, 

simple linguoversión de uno o más <fJentes anteriores superiores es una inclinación 

axial anormal de los incisivos superiores sin rasgos de verdadera clase 111. Se 

notará que la primera condición es un problema de morfologla esquelética y 

crecimiento óseo anormal, la segunda un reflejo muscular adquirido y la tercera, un 

problema en la posición dentaria. En las tres condiciones, los dientes anteriores 

superiores están por detrás de los inferiores, pero solamente las primeras dos 

muestran los molares inferiores por delante de la posición normal. 

DIAGNÓSTICO 

La diferenciación de la mesioclusión verdadera de la seud<Hnesioclusión requiere 

un examen preciso del padente por los siguientes puntos: 

a) Peñil. Estudiar el perfil cuidadosamente por evidencia de los defectos de la 

displasia esquelética en los tejidos blandos y la musculatura facial. 

b) Relación molar. Observar las posiciones relativas de los primeros molares 

en oclusión y en la posición postural. 

105 Velliui, OpCit p. 45,46, 108-110 
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MesiocIusi6n verdadera. En ambas posiciones persiste una relación 

precisa de clase 111. 

$aJdomesiodusi6. Es probable que haya W'l corrimiento de una 

clase I a una clase 111, 8 medida que se cierra la boca. 

e) Análisis cefalométrico. Los objetivos de este son separar las 

seudomaIodusion clase 111 de las verdaderas e ideotificar los rasgos 

morfológicos espedfioos de cualquier displasia esquelética, porque 

disa"rninar las caracter1sticas determina las estnltegias y tactas 

especificas de tratamiento y comprobar la importancia relativa de los rasgos 

funOorlales y esqueléticos cuando estan combinados. El análisis 

cef~trico ayuda a diagnosticar y a determila" la regulación del 

tratamiento e indica la eIecx:i6n de aparatos. 

- Anélisis mortológico básico. 

- Análisis de perfil esquelético. 

- Anaisis vertical 

Los pacientes con progoatismo mandibular rnuestral una relad6n m~ 

menjit:Uar de dase 111, ctmeosi6n base craneMéHn8ndlbula excesiva, tanto 

hortzontal como verticalmente, y QUzés un AngIJo base c::nwl88r'I8 cisminuido. El 

anéisis del perfil reveta AUciones de dstancia ~ menores a 1.0 

porque la distancia esque¡ética maldibuIar Y la dentoalveolar mandibutar son 

excesivas. En casos graves, la dislalcia dentoatveOOr" maxilar puede ser también 

excesiva porque los dientes ~ se inclina"l labialmente para conseguir la 

fu'ldOn de los incisivos inferiores que han sido llevados hacia adelante por la 

mayor ~ mandibliar. 8 alálisis vertical es critico en el prognatismo 

1T8ldb.iaf. La aItln facial anterior suele ser excesiva ruando se la compara con 

la aIll.n. facial posterior Y la aItIxa facial inferior es bastante anormal arterionnente. 

El progoatismo mandibular se ve ocasionalmente sin excesiva altura facial anterior. 
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TRATAMIENTO 

Las estrategias de tratamiento para los tres tipos de maloclusiones de clase 111 son 

muy daras y diferentes. Para la pseudoclase 111 el objetivo es obtener relaciones 

dentarias y oclusales normales logrando un ambiente neuromuscular normal para 

un esqueleto cráneofacial que se está desarroAando normalmente. Los casos de 

clase 111 esquelética con deficiencia de la parte media de la cara, requieren tracción 

ortopédica para promover el credmíento maxilar hacia adelante y alcanzar la 

mandíbula colocada normalmente. En los pacientes con prognatismo mandibular 

se debe restringir el crecimiento mandibular excesivo y/o cambiar su dirección. Los 

casos que presentan los dos rasgos requieren estrategias combinadas 108
• 

El tratamiento indicado para este tipo de pacientes generalmente es quirúrgico, 

pero no se tienen reportes bibliográficos o hemerográfiCOS de evidenda alguna 

que nos indique el seguimiento de algún caso en pacientes con S. de Klinefelter. 

100 Moycrs Robat, Manual de OJ1odoncia. Editorial Médica Panamericana, 4' edición, Argentina, 1992, p. 
410-412 
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6. CONCLUSIONES 

El Sinclrome de Kli'lefetter es una anomaIia que puede presentarse de manera 

frecuente y pasar desapercibida pa"'8 la mayorfa de las personas, pues tiene 

caracterfslicas poco pert:epIi>Ies. 

El objetivo de este trabajo es recopiar la infonTlaCión necesaria para que el 

chljano dentista se apoye en este dooJmento y tenga las bases para realizar un 

ciagllÓStico temprano y un pIa'I de tratamiento oportuno y eficaz. 

Probablemente pudiera errfocal$El a aIglnas carader1sticas patognomónicas 

que enmarcan el cuadro cIIBco, esto pensando en que la mayorta de los pacientes 

no son diagnosticados tempranamente por lo que es importante tener el 

conocimiento tanto de las caracter1sticas del sindrome en general, como de las 

principales marifestaciones a nivel oral, como son: taurodontismo, donde se debe 

tomar en ruenta la c:Iasificaci6n de éste para proceder al diagnóstico y tratamiento 

adeo.Jado de la mtomatologla que presenta el paciente. 

En la displasia dentina! es importante icIentificar el tipo de dlsplasia que 

presenta el paciente pan proporcionar la terapéutica adecuada Y reaizar 

trataniento preventivo, para COfI88I'VW as! las pte:zas dentarias el mayor tiempo 

posib6e Y en las rnepes c:oncidones en benefido del paciente. 

El aumento en el tamafIo dental sólo se debe tener en cuenta como 

antecedente de que puede llegar a present.ar&e en personas con este slndrome. 

Finalmente en QJalto al prognatismo, reoordar que hasta el momento no se 

tienen registros del tratamiento realizado 8 estos pacientes. que generalmente es 

qJl'úrgico. 

El desarrollo de aspectos tan importantes como el control de la conducta, es 

decir la particip.ad6n del paciente en la terapéutic:il d8nta1, la prevendOn a todos 

niveles. la escasa cantidad de casos ~ y el hecho de que no existan 

nstituciones dedcadas especiaWnente a la atención de estos pacientes lmit6 de 

forma importante la nvestigad6n, pues como se mencionó arteriormente la 

infamación contenida en di'V9rsas fuentes resUtó insuficiente y repetitiva. 

limitándose a ciertos temas, motivo por el aJ8i existen ilcógnitas para las cuaJes 

aun no se tiene respuesta. 
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8. GLOSARIO 

» Andrógenos: hormonas esteroideas que estimulan el desarrollo de los 

caracteres sexuales masculinos. Las hormonas naturales como la 

testosterona y sus ésteres y analogos, se utíizan ñIldamentaImente como 

terapéutica sustitutiva en el climaterio masculino. Los andrógenos se 

pueden administra- por via oral parenteral. 

)- Aneuploldia: cualquier variación en el número de aomosomas que afecta a 

cromosomas individuales más que a grupos completos de ellos. Puede 

haber un número menor de cromosomas, romo sucede en el S. de 

Klinefelter, S. de Tt.mer, o \Xl número mayor como en el S. de Down. 

);> Aplasia.: fallo durante el desarrollo que da lugar a la ausencia de LXI órgano 

o tejido. I En hematoIogla faMo en el proceso normal de generación y 

desarrollo celular. 

» AzoospennIa: ausencia de espermatozoides en el semen. Puede estar 

producida por una disfunciOr1 testicular o por un bloqueo en los túbulos del 

epidldimo, o bien puede haber sido indl.Jdda por lXI8 vasectomla. 

);> Cartotlpo: caracterlsticas morfol6gicas totales del componente 

aomosómioo somático de un individuo o especie, descrito en términos de 

número, forma. tamat\o y disposidón dentro del núdeo, a partir de IWI 
. 

microfotografla tomada dlnllte el estadio de metafase de la mitosis.J 

Representación en forma de (bgrama del complemento cromos6mico de 

un individuo o especie, dispuesta en parejas, según Lfl orden descendente 

de tamano, Y la posición del centrómero. 

» Cllnodac:IiUa: anomaIla congénita caracterizada por la curvahn o 

desviación externa o interna de uno o más dedos de la mano o del pie. 

}> Crlptorquldia: falta de descenso hacia el esaoto de LIlO o ambos 

testiculos. 

)- CronatInI NZuaI: masa que se tit\e densamente y se encuentra en el 

núcleo de todas las células que no se dividerl de las hembras normales de 

los mamiferos. Representa la heteroaomaooa facultativa del aomosoma X 

inadivado. 

c:STA TESIS NO SALE 
DE LA BIBUOT::~ • 
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}lo Dlsmorfla fadal: desarrollo de la cara malformada o abemlnte. 

};- Dlsnomia: incapacidad para nombrar los colores a pesar de la capacidad 

de combinar1os y distinguirtos. Puede estar causada por una disfasia de 

expresión. 

}lo escoliosis: curvatura lateral de la columna, anomaUa freoJante en la 

infanda. Entre sus causas se encuentran malformaciones oongénitas de la 

columna, poliomielitis, displasias esqueléticas. parálisis espastica y diferente 

longitud de las piernas. Un signo de esta enfermedad puede ser la 

desigualdad a la attura de las caderas o de los hombros. 

}lo Euconoldlsmo: deficiencia de la fundOn de las hormonas masculinas o de 

su fonnaci6n en los test/culos. La defióencia conduce a I esterilidad y a una 

taita anormal, testírulos pequefIos y desarrollo deficiente de los caracteres 

sexuales secundarios, de la tibido Y de la potencia sexual. 

}lo Euploldia: estado o condid6n de tener un número de aomosoma que es 

múltiplo exacto del haploide caracterfstico. 

}lo GlnecomlStia: aumento anormal del tama"\o de una o ambas mamas en el 

varón. Suele ser temporal y benigno. Puede estar producido por un 

desequilibrio hormonal, tumor testic:Uar o hipJfisiario, tratamiento con 

estrógenos o compuestos esteroideos o por incapaddad del hlgado para 

inactivar los estrOgenos circulantes. como ocurre en la ciITosis alcohOlica. 

}lo Hlpogonadlsmo: déficit de la actividad secretora de los ovarios o de los 

testfetios. Esta enfermedad puede ser pñ'naria, causada por una 

disfunción ganada! que afecta a las célws de leydig en el hombre, o 

S80Jndaria a una enfermedad hipotamohipofisiaria. 

}lo Hlpoapadlu: defecto genético en el que el meato urinario está en la cara 

inferior del pene. No se produce incontinencia porque los estintares no 

están afectados. 

)o Onfalocele: hernia congénita de las vlsceras intraabdominales a través de 

l.Wl defecto de la pared abdominal que rodea al ombligo. 

}lo Pectum ex&avatum: tórax en embudo. 
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