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INTRODUCCION

El Sindrome de Klinefelter es una anomalia de los cromosomas sexuales poco
conocida, que se presenta por la no disyuncién meittica de un cromosoma X y
afecta al sexo masculino teniendo una incidencia importante.

En la mayoria de los pacientes el diagnéstico se hace al llegar a la
adolescencia, que es cuando aparecen los primeros signos, entre los que se
encuentran las alteraciones de conducta, del desamollo sexual (testiculos
pequefios), retraso en el desarrolio puberal, ginecomastia y esterilidad.

Las manifestaciones de la cavidad oral en pacientes con Sindrome de
Klinefelter son taurodontismo, displasia dentinal, aumento en el tamafio dental y

Esta investigacién se realiza con el fin de aportar informacién relevante y
muchas veces desconocida sustraida de diversas fuentes (bibliograficas,
hemerogréaficas, etc) y que se espera contribuya a enriquecer el conocimiento de
los profesionales de la salud buco-dental esperando que esto ayude al diagnéstico
y tratamiento integral oral del paciente con este sindrome.

Se destacan las limitaciones para el desamolio del trabajo, como la escasa
informacién bibliogréfica encontrada y el insuficiente desarrolio de investigaciones
relacionadas con el diagnéstico y tratamiento de los diversos padecimientos
bucales presentes en este sindrome publicados en revistas de difusién cientifica,
siendo este, un tema importante que debemos conocer y tratar de difundir.



1. SINDROME DE KLINEFELTER

1.1 ANTECEDENTES HISTORICOS

En 1942, Kiinefelter descubrié un sindrome que consiste en testiculos pequefios
con hialinizacidon de los tubulos (disgenesia testicular), azoospemmia y
ginecomastia'. En 1956 en algunos pacientes se demostré la presencia de
cuerpos de Baar. Mas tarde, Bradbury encontré ndcleos con cromatina sexual en
los tejidos de individuos con este sindrome.

En 1959 Jacobs y Strong descubrieron un cromosoma XXY que daba
cromatina positiva para S. de Klinefelter.

Se describié en ese mismo afio un caso de sindrome de Klinefelter con
cromatina positiva y un complemento cromosémico XXY.

Desde entonces todos los individuos con disgenesia testicular bilateral y
microorquidismo primario, asociado a cromatina sexual positiva, se han encontrado
con un complemento cromosdmico XXY, o alguna de sus variantes.
Posteriormente se han descrito otras variedades del cariotipo en individuos que
presentan sintomatologia clinica del sindrome de Klinefelter; por ejemplo 48 XXYY;
46 XYI47 XXY, 48 XXXY; aproximadamente 80% son 47 XXY y el 10% restante

representan los mosaicos y otros cariotipos®.

1.2 DEFINICION

El Sindrome de Kiinefelter es una anomalia del cromosoma del sexo, que aparece
cuando el nimero o la estructura de los cromosomas X o Y son nomales®. Es
relativamente frecuente, descrito por Klinefelter y colaboradores en la época
precromosomica, 1942,

! Valenzuela Emilio, Manual de Pediatria, 10va edic, Bd. Interamérica, México, 1987, p. 704
2 Gorlin, Robert, Syndromes of the head and neck, 3™ edic, Oxford University press, E. U., 1990, p. 58
3 Harrison, Principios de medicina interna, Vol. I, Interamericana Mc Graw Hill, Espaiia, 1994, p. 2353.



Es caracteristico en personas morfoldgicamente de tipo masculino.

Los varones afectados tienen un cromosoma X adicional; el cariotipo mas
frecuente es XXY, causado por la “no-separacion” durante la meiosis*.

Este sindrome se manifiesta generalmente en el momento de la pubertad
siendo las principales caracteristicas clinicas proporciones corporales euconoides,
esteriidad (azoospermia), hipogonadismo, ginecomastia y frecuente retraso
mental®

1.3 SINONIMIA

Eunucoidismo hipergonadotréfico o hipogonadismo primario®.

1.4 ETIOLOGIA

La aberracién cromosémica suele ser el resultado de la no-disyuncién meidtica de
un cromosoma X ya sea durante la meiosis de la espermatogénesis (40%) o de la
ovogénesis (en la 1° o 2* division meibtica, 60%) o en la mitosis poscigética del
ovocito fecundado’.

El cromosoma X extra es de origen matemo en el 67% de los pacientes y de
origen patemo en un 33%. La edad matema promedio se ha reportado de 31.3
afios y la patemna de 35.5 afios®.

Ofro aspecto que se considera importante en cuanto a la etiologia es la
iradiacion de uno o ambos progenitores®.

A:wltnn,'lm 9’590

? Rodes, Medicina Interna, Tomo II, Masson, Espafia, 1997, p. 2603
* Gorlin. Op. Cit. p. 58

? Robbins, Op. Cit. p. 138



Se cree que la variante en mosaico obedece a una falta de disyuncién mitética
de los cromosomas tras la formacién del cigoto manifestdndose como 46XY o
47XXY. Este dltimo o la falta de disyuncién doble (en mito o meiosis) son
probablemente los mas frecuentes y explican por que la foorma en mosaico es
menos frecuente que la clasica'®. Fig. 1
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Fig. 1 Diagrama en que se ejemplifica la falta de disyuncin en el S. de Klinefelter clisico y en un
caso de mosaicismo.

1.5 EPIDEMIOLOGIA

Existe una marcada discrepancia en la opinién de varios autores en este punto
especifico, por lo que citaré textual la opinion de varios de ellos.

1 Harrison, Op. Cit. p. 2353.



~ Segun Nelson “Aproximadamente 1/750 recién nacidos tienen una férmula
cromosémica 47 XXY. En consecuencia, el sindrome de Klinefelter es ligeramente
mas frecuente que el sindrome de Down. Su incidencia se aproxima al 1% entre
los retrasados mentales y aparecen cumulos entre los pacientes con Cl
(coeficiente intelectual) inferior a 50 y entre los nifios egresados de hospitales
psiquiatricos o remitidos a un consuttorio psiquiatrico".

De acuerdo a Rozman “estudios de extensiones bucales en el recién nacido y
en la poblacién adulta masculina han revelado una incidencia de 1/400-500."

Kennet y Harrison refieren que la causa tnica mas comun de hipogonadismo e
infertilidad que afecta aproximadamente a uno de cada 500 varones.

Merck y colaboradores consideraban que los individuos 47 XXY eran retrasados
mentales; las revisiones efectuadas en instituciones mentales han demostrado una
incidencia proxima a 1/50 paciente vardn con retraso mental, que padece este
sindrome.

1.6 CUADRO CLINICO (Generalidades)

En la nifiez las manifestaciones clinicas son muy sutiles.

Debido a que pueden existir con frecuencia alteraciones de conducta o
psiquiatricas evidentes mucho antes de que aparezcan los defectos del desarrolio
sexual, debe tomarse en consideracion esta entidad en todos los nifios con retraso
mental, asi como en los que presenten problemas psicosociales, de aprendizaje o
de adaptacion a la escuela, los nifios afectados pueden ser ansiosos, inmaduros,
excesivamente timidos o agresivos; pueden tomar parte en actos antisociales. Con
frecuencia estos problemas se hacen evidentes por primera vez cuando el nifio
comienza a ir a la escuela.

Tienden a ser altos, delgados, a pesar poco y a tener las piemas
proporcionaimente largas, aunque el habito corporal puede ser muy variable. Los
testiculos acostumbran ser pequefios para la edad, pero este signo sélo se hace
decididamente manifiesto después de la pubertad, al faltar el crecimiento testicular
normal. El pene tiende a ser de la medida y en pocos pacientes existe criptorquidia
o hipospadias. Fig. 2



~ El desamrolio puberal puede aparecer con retraso. Habitualmente se observa
cierto grado de carencia de androgenos, aunque algunos pacientes experimentan
una masculinizacion 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 fertilidad.
Existe una incidencia aumentada de enfermedades pulmonares, venas
varicosas y cancer mamario'’.

Fig. 2 Paclente infantil con Sindrome de Klinefelter

" Nelson, Wardo, Emerson, Tratado de pediatria, Vol. II, Interamericana Mc Graw Hill, Espafia, 1989, p.
1330



1.7 CRECIMIENTO

Generalmente tienen un peso menor que el de sus hermanos con caracteristicas
normales. Hasta los 3 afios 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 normalmente. La circunferencia de la cabeza en la
infancia es similar a la encontrada en la poblacion general, sin embargo, a los 4
afios esta tiende a desviarse oblicuamente de la mitad hacia abajo de la curva
normal

Predomina la longitud de las exiremidades sobre la del tronco, en
aproximadamente 60% de los pacientes, los brazos exceden 3 cm de lo nommal.

En la adultez los individuos con Klinefelter son mas altos que los individuos de
la poblacién normal. La estatura alta es resultado primario de un incremento de la
longitud de las piemas, este es un hipercrecimiento dismoérfico en que la talla se
asocia con otras anomalias genotipicas y en ocasiones a un alto riesgo para
padecer neoplasias de diferente localizacion'?.

Tanto la talla como el crecimiento mas marcado de los miembros inferiores se
deben a la sobre exposicion del gen SHOX codificado en la regidn
psudoautosdmica de los brazos cortos del cromosoma X (Par 1).

Si el paciente no inicia terapia de sustitucion 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 articulacion y expresion de lenguaje incluyendo disnomia’®,

Es comin el retraso en el desarollo emocional en un 32% y un desajuste
escolar con un 44%. Frecuentemente existe poca coordinacibn motora en
aproximadamente 27% de los pacientes.

** Cnuz, Tratado de pediatria, Vol. 1, Ergon, Espafia 2001, p. 812
¢nitas, Interamericana, Mc Graw Hill, México, D.F, 1990, p.




El promedio de Cl es de aproximadamente 90. El 29% tiene un Cl por debajo
del promedio.

Los individuos con S. de Klinefelter cominmente no son muy inteligentes pero
tampoco retardados'. 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 dificultad para tomar un vaso de agua'.

En la adultez pueden haber muchos desordenes de conducta, desviaciones de
personalidad y reacciones neurdticas y psicoticas, asi como conducta antisocial,
alcoholismo, agresividad, depresion y periodos de mania. A menudo tienen una
imagen distorsionada de si 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 desordenes todavia no se
comprenden del todo.

Los reportes de disfuncibn cerebral sobre la base de anomalias
electroencefalogréficas sugieren bases organicas. Por otro lado los desérdenes
pueden surgir de la combinacién de un bajo coeficiente intelectual y un dafio en la
personalidad por el desarrollo sexual anormal.

En cuanto a la conducta sexual, la ereccion, coito y eyaculacién pueden darse,
pero la libido se encuentra por debajo de lo normal'®.

1.9 GENITALES

El tamafio del pene es normal o ligeramente reducido, el escroto tiene un tamafio
y color normal. La prostata es mas pequefia. Los testiculos son pequefios,
azoospérmicos suaves e insensibles a la presion; en la pubertad tienen un tamafio
aparentemente normal, estas son caracteristicas comunes; al mediros en los

" Gorlin, Op. Cit. p. 58
3 Kenneth, Op. Cit. p. 70
* Gorlin. Op. Cit. p. 59



adultos pueden estar entre 1-2 cm mas pequefios, comparado con 3.54.5 cm en
hombres normales.

Los tabulos seminiferos se encuentran encogidos y hialinizados (se observa
fibrosis peritubular), los que no estan esclerosados son inmaduros resultado del
exceso de gonadotropina. Esto explica porque los testiculos tienen menor
volumen, casi siempre inferior a 12 ml, y de mayor consistencia a la palpaciéon. A
pesar de todo, este tlitimo dato semiolégico no es obligado en el S. de Klinefelter
pues en algunos casos, la consistencia testicular no estad aumentada, hecho que
depende de la fibrosis peritubular'’.

Las fibras elasticas no estan presentes alrededor de la tunica propia de los
tibulos. Las células Leydig se encuentran hacinadas'®.

Por lo general antes de la pubertad aparece una menor cantidad de las células
germinales, que se acentia de modo notable en la época puberal e incluso
desaparece toda la linea germinal. La produccién de testosterona es inadecuada
con valores promedio de testosterona sérica en el adulto menor al 50% del valor
normal'® ( 3.06-24 ng/dL)”.

1.10 CARACTERISTICAS SEXUALES SECUNDARIAS

El S. de Klinefelter no tiene distribucién femenina de la grasa corporal, tiene un
tono de voz alto, escaso vello corporal. El vello facial es poco abundante en un 60-
20%2'.

La ginecomastia se desarrolla después de la pubertad en aproximadamente 40-
50% de los casos, se atribuye a la secrecion excesiva de estradiol a la célula de
Leydig, hiperestimulada por la homona leutinizante que aumenta como
consecuencia de los bajos valores de testosterona. El descenso del cociente
testosterona / estradiol favorece el crecimiento de tejido mamario que se reconoce

7 Rodes, Op. Cit. p. 2603
"Ga'lm,Op.Cﬂ.psg

® Davidson, Ronald, El manual Merck de diagndstico y terapéutica, Océano, Espafia, 1994, p. 2859
* Gorlin, Op. Cit, p. 59



facilmente en la exploracién fisica. La ginecomastia puede ser levemente dolorosa
a la palpacién. Fig. 3

Estos pacientes presentan un mayor riesgo de carcinoma de mama con
incidencia 20 veces superior a la de la poblacién masculina normalt®.

Fig. 3 Ginecomastia

111  HORMONAS

La testosterona en plasma es baja y se han hallado las hormonas foliculo
estimulante y leutinizante. Normalmente los pacientes tienen niveles de 50% o
menos de testosterona en plasma y se incrementa 4 veces la excrecién de
gonadotropina y pituitaria.

Todos o la mayoria de los signos y sintomas son atribuibles a una pobre
secrecion de andrégenos y a disfunciéon gonadal.

2 Rodes, Op. Cit, p. 2603



1.12 FORMA CRANEOFACIAL

El estudio cefalométrico muestra un tamafio de la calva pequefio, lo mismo que el
angulo de la base craneal y un 4ngulo goniaco més largo que el normal®. Fig. 4

Fig. 4 Paciente con S. de Klinefelter que presenta caracteristicas craneofacilaes tipicas del
sindrome.

También es comun el prognatismo mandibular, paladar plano e hipoplasia del
maxilar. Fig. 5

Fig. 5 Paclente con prognatismo

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 precoz’*.

™ Gorlin, Op, Cit, p. 59



No se tienen reportes indicativos de incidencia de hendiduras palatinas en
pacientes con el sindrome, pero generalmente esta anomalia provoca alteraciones
dentales, entre otras se encuentran: agenesia dental, dientes supemumerarios y
alteraciones morfogenéticas (de tamafio y forma).

Alvesalo y Portin han encontrado que las coronas de los dientes permanentes
son mas largas que las de los hombres normales. También se ha reportado
taurodontismo en algunos casos?. Fig. 6

P N
Fig. 6 Molar con taurodontismo

Ademas presentan ciertos rasgos faciales caracteristicos como cara redonda
(mofletuda) y mandibula triangular®®.

1.13 MALFORMACIONES CONGENITAS

Estas se encuentran en aproximadamente 18% de los pacientes. Los hallazgos
mas importantes pueden incluir fisura palatina, hemia inguinal, criptorquidia,
aplasia unilateral renal, microcefalia, opacidad comeal, estenosis aértica, colapso
de la valvula mitral, onfalocele, sordera, hipospadias, pectum excavatum,
escoliosis.

* Rose Louise, Kaye Donald, Medicina interna en odontologia, Tomo II, Ed. Salvat, Espafia, 1992, p.1332
® Gorlin, Op. Cit, p. 59
* Cruz, Op, Cit, p266



También se observan anomalias menores en 26% de los pacientes, la mas
comun es la dlinodactilia con 19%. Otras anormalidades pueden incluir anomalias
del oido, pliegues palmares, estrabismo, rotacibn extema de las piemas, una
tercera fontanela, micropene, fisura palpebral. Fig. 7

Fig. 7 Micropene

1.14 DIAGNOSTICO

No hay datos somaticos no hormonales que permitan hacer el diagnostico del
sindrome antes del comienzo de la pubertad. Solo la talla elevada y trastomos de
conducta, junto con una ligera dismorfia facial, ginecomastia y testiculos pequerios
y firmes podrian hacerlo sospechar antes de los 7 afios. Las anomalias de
genitales pueden también ser signo de sospecha, indicando en este caso el
estudio del sexo cromatinico % que consiste en realizar un estudio de cromatina de
Baar, que cuando es positiva presenta uno 0 mas corpisculos segun el nimero de
gonosomas X en exceso®.

# Gorlin, Op. Cit. p. 59
% Cruz, Op. Cit p.266

12



A partir de la edad puberal destacan la ginecomastia y el hipogenitalismo®.
También puede hacerse a partir de que se descubre la esterilidad.

1.15 TRATAMIENTO

Puede realizarse cirugia plastica de la ginecomastia y a veces de genitales.
También puede proporciondrsele tratamiento psicopedagégico.

Si el diagndstico se hace en la nifiez se puede programar un tratamiento
sustituto con testotosterona a los 11 o 12 afios, siempre y cuando se demuestre
que hay deficiencia de testosterona y valores elevados de gonadotropinas para la
edad de maduracién. Con este tratamiento se logra un desarrolio mas normal en el
adolescente evitando asi la aparicibn de muchas caracteristicas del S. de
Kiinefelter en los adultos, los cuales se deben a la insuficiencia de testosterona™.

1.156 COMPLICACIONES

Se ha incrementado la frecuencia de carcinoma mamario, el riesgo es seis veces
mayor que en hombres normales.

Las posibilidades de tener leucemia y linfoma se ven incrementadas comparado
con la poblacion normal.

Algunas evidencias indican aumento en desérdenes pulmonares, lupus
eritematoso y bronquitis cronica. La diabetes mellitus se presenta en 8% de los
aduitos™.

* Gorlin, Op. Cit. p. 59
% Kenneth, Op. Cit. p. 70
* Gortin, Op. Cit. p. 59



PRINCIPALES MANIFESTACIONES EN LA CAVIDAD ORAL

2.1 TAURODONTISMO

2.1.2 ANTECEDENTES HISTORICOS

En 1913 Keith utilizé el término taurodontismo (Tauro-toro, odontos-diente) para
describir una tendencia del cuerpo del diente a elongarse a expensas de las
raices. En su estudio describi6 dientes multiradiculares de créaneos de hombres de
Neandertal que tenian dientes alargados y raices cortas; estos no poseian la
constriccién habitual en la unién cemento-esmalte™.

La primera referencia de este antecedente fue hecha por Gorjanovic
Kramberger que descubrié fésiles de dientes del hombre de Neandertal en
Krapina, Yugoslavia. Este fenémeno no era generalizado, sélo se presentaba en
50% de los f6siles que mostraban una forma radicular prismatica caracteristica.

Se pensd 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, afroamericanos y blancos americanos™.

Witkop sugiere que el taurodontismo es mas comin en poblaciones en que los
dientes eran utilizados como herramientas™.

2.1.4 DEFINICION

El término taurodontismo significa dientes de toro.®

”cmmuiﬁmmdmmmdwﬁm111(9}:453-55,1935
”wmjmau;mmdmmmw,mwmm
61:158-162, 1986.
* Su-Chiso Yeh et al., : “Endodontic treatment in taurodontism with Klinefelter’s syndrome: a case report”,
gggwwwwlwwmss:su-s, 1999

o, Patologis oral ontemporénea, Harcourt, Espafia, 1998, p. 6




Es una anomalia morfolégica del desarrolio cuyo término fue propuesto por Sir
Arthur Keith en 1913%. Se caracteriza por afectar a dientes molares o premolares;
el cuerpo de la corona del diente se prolonga y la furcacion de las raices se halla
mas apicalmente de lo normal produciendo de esta forma una camara pulpar
alargada con aumento de la longitud oclusal-apical, de modo que la longitud
radicular se ve muy reducida”. La morfologia coronal no se ve alterada, tampoco
la porcién radicular intradsea por lo que esta alteracién solo puede detectarse
radiogréficamente™.

Esta anomalia se debe a una falla e incapacidad de la invaginacion de la vaina
epitelial de Hertwig de constituir el tipo cinodonte del diente hallado en los hombres
nomales®. El taurodontismo puede afectar a individuos nommales o ser
hereditario. Aparece en varios sindromes (entre los que se encuentra el Sindrome
de Kiinefelter) y enfermedades®.

2.1.3 SINONIMIA
Dientes de toro.

2.1.5 ETIOLOGIA

De acuerdo a varias investigaciones existe una asociacibn cercana del
taurodontismo y una aneuploidia cromosomal, lo cual se ha demostrado®'.

También se habla de que puede ser una condicién adaptativa en un ambiente
de elevada atricibn debido a la oclusién por inclusién de material abrasivo en la
dieta, esto debido a que las pulpas largas producen grandes cantidades de
dentina para compensar la pérdida por atricion®.
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~ La presencia de taurodontismo sugiere que una anormalidad ectodérmica
puede ser el motivo. Otras posibles causas incluyen mutacibn espontanea e
influencia de factores externos en el desarrolio de los dientes®.

De acuerdo a Gam y colaboradores, la frecuencia y grado de taurodontismo
puede incrementarse con el nimero de cromosomas X.

Estudios recientes han mostrado que las aneuploidias cromosémicas del sexo
afectan el tamafio y morfologia de las coronas de los dientes.

Segiin Keeler, Witkop y Vamela, existe una asociacion directa entre una
aneuploidia cromosomal y taurodontismo,* es decir que la prevalencia de
taurodontismo se incrementa con un cromosoma X extra.

Se ha investigado que el gen de este cromosoma influye en el desarrolio del
esmalte y este a su vez puede asociarse al desarrollo de taurodontismo®.

Los datos sobre hombres 47XXY indican que parecen tener dientes con
taurodontismo mas frecuentemente que los individuos normales.

La localizacion de la furcacion de las raices es determinada por el desarmollo
del proceso transverso de la vaina de Hertwig; un retraso en el crecimiento de este
diafragma puede retrasar el desarrolio de los dientes.

Asumiendo que el cromosoma X contiene un gen que favorece el desarrollo de
taurodontismo se puede esperar encontrar una mayor frecuencia de
taurodontismo en mujeres normales que en hombres®.

Seglin Shaw y Tulensalo el taurodontismo resuita de un disturbio en el
desarrollo de la vaina de Hertwig; el defecto es de origen ectodérmico (Jorgenson
1982).

De acuerdo a Witkop, el mecanismo por el cual el taurodontismo ocurre puede
relacionarse con el retraso y disminucién de crecimiento de los ciclos celulares.

Una falla en el retraso del ectomesénquima induce al epitelio de la vaina
radicular y esto a su vez afecta la morfogénesis de las raices dentarias.

Las anormalidades cromos6émicas rompen la homeostasis de la forma dental®.

S Cichon, Art Cit. peg 453-55

“Varrela et al: “Taurodontizm in 47,XX Y males: an effect of the extra X chromasome on rood
development”, Dent Res 67 (2):501-2, 1988

 Su-Chiao, Art. Cit. pag.612-615

“ Varrela etal, Art. Cit,, pag.501 y 502
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De este modo el taurodontismo se asocia con pacientes con sindrome de
Klinefelter pues este presenta anomalias cromésomicas que afectan a un nimero
normal de cromosomas X* .

Goldstein y Gottlieb demostraron que esta anomalia puede transmitirse de
forma hereditaria™.

2.1.6 EPIDEMIOLOGIA

Segun Regezi, aunque el taurodontismo es una anomalidad poco frecuente, se ha
notificado con prevalencia elevada en esquimales y una regularidad de 11% en la
poblacién del medio oriente®.

Barberia refiere que los estudios sobre su prevalencia muestran rasgos
comprendidos entre el 0.5 y 5% de la poblacion™2.

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

Schalk-Van Der Weide indica una prevalencia de taurodontismo en americanos
blancos que va de 2.5 a 3.2%>.

Varrela y Alvesalo aseguran que la prevalencia de taurodontismo en molares
mandibulares en hombres afectados con sindrome de Klinefelter equivale a 30%,
y en la poblacion general hubo mayor afectacion femenina con un 3.5% contra un
0% de parte de los varones. Esto se debe a que la caracteristica genética que
predispone a ésta caracteristica es precisamente los cromosomas sexuales X, que
son dobles en la poblacién femenina habiendo de este modo mayor predisposicion
a esta anomalia™.

" Schalk-Van Der Weide: “Taurodontism and length of teeth in patients with oligodontia”, Joumnal of Oral
Rehabilitation, 20 :401-412, 1993
:Luak'n.Op.Oit. p-8
Braham, Op. Cit. p. 103
* Varrela et al, Art. Cit.. 501 y 502
*! Regezi, Patologia bucal, Ed. Médica Panamericana, Venezuela, 1997, p. 106
* Barberia et al, p. 81
® Su Chiao etal,, Art. Cit. p. 612615
* Schalk-Van Dor Weide, Art Cit p. 401412
% Varrela et al, Art, Citp. 501y 502
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Yosuke Komatz realizé un estudio con 31 pacientes con sindrome de Klinefeiter
en los que encontrd 6 afectados con taurodontismo, es decir 19.4%

2.1.7 CARACTERISTICAS CLINICAS

Entre las caracteristicas clinicas mas importantes que se pueden observar es que
la corona del diente tiene forma, estructura y color normal™.

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

En cuanto a las caracteristicas anatdmicas, la camara pulpar es larga con
relacién a la configuracion de otros dientes. La constriccion cervical es menos
marcada que en los dientes normales.

Los dientes pueden tener un desplazamiento apical de furcacion y raices™.

La distancia de la uniobn cemento-esmalte a la bifurcacidon radicular es mayor
que la longitud de las raices™. Fig. 8

Fig. 8 Taurcdontismo

% Cichon , Art. Cit, pag 453-455
57 Zegarelli, Op. Cit. p. 596

* Su-Chiao, Art. Cit, pag 612-615,
* Cameron, Op.Cit. p. 196
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2.1.8 CLASIFICACION

En 1928 Shaw clasifico los tipos de taurodontismo como hipotaurodontismo,
mesotaurodontismo e hipertaurodontismo, incluyendo una forma piramidal de los
canales radiculares. Esta clasificacion se basa en la relativa cantidad de
desplazamiento de la camara pulpar hacia apical.

» Hipotaurodontismo: es el grado mas leve. La corona representa un tercio del
tamafio total dentario, mientras que el cuello menos de un tercio y la raiz
menos de dos tercios. La camara pulpar es igual en altura y anchura. Fig. 9

Fig. 9 Hipotaurodontismo

» Mesotaurodontismo: la raiz se divide en tercio medio o apical. La corona
representa un tercio del tamafio total al igual que el cuello y la raiz. La
camara pulpar es mas ancha que alta. Fig 10

Fig. 10 Mesotaurodontismo
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» Hipertaurodontismo: la raiz se divide en tercio apical o no se divide.
La corona representa un tercio del tamafio total, mientras que el cuello
representa los dos tercios restantes. La camara pulpar es mas ancha que
alta®. Fig. 11

Fig. 11 Hipertaurodontismo

Seaw & Lai (1989) en Schalk-Van Der Weide, utilizaron la clasificacion radio
CB:R (CB:corona, R:raiz) para clasificar los tres tipos de taurodontismo descritos
por Shaw.

El CB del diente se determind dibujando una linea a través del punto mas bajo
el cual era paralelo a la linea oclusal que une la cispide mas alta. Se marca una
linea vertical del angulo derecho a la linea oclusal.

La longitud de CB se determin6 con la distancia entre el punto méas bajo y la
furcacién y se midié a través de la linea vertical. La longitud R se determiné a
través de la misma linea de la furcacion al pice radicular. Fig. 12

® Barberia et al, Op. Cit, p. 80y 81
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Figura 12 Muestra la presencia de taurodontismo de acuerdo al método de Seow & Lai. CB es
corona-cuerpo y R el largo radicular.

En este estudio de la Universidad de Utrech, Netherland, la longitud R se
determiné con la longitud a través del eje vertical de la furcacion al apice de la raiz
mas larga.

Un molar era clasificado con hipotaurodontismo si el radio CB:R se encontraba
en el rango 1.10 - 1.29. Se definia como mesotaurodontismo con un radio CB:R de
1.30 — 2.00 e hipertaurodontismo si el radio del molar era mayor a 2. Cuando el
radio del molar era menor a 1.10 este era considerado como cinodonto o normal®'.

El aspecto mas importante a tomar en cuenta para considerar en que
clasificacion se adecua el paciente depende de la evaluacién radiografica y los
hallazgos rescatados de ésta; lo mas sencillo y practico es seguir la clasificacion
de Shaw que facilita el diagnéstico al ser descriptivo y facl de entender, a
diferencia de Seao & Lae que realizan mediciones complejas, lo mismo que
Witkop, pero Tulensalo las realiza en radiografias panoramicas y bajo parametros
poco daros.

¢! Schalk-Van Der Weide. Art. Cit. 401412,
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2.1.9 DIAGNOSTICO

El diagnéstico definitivo se lleva a cabo radiograficamente, de esta forma se revela
el agrandamiento vertical de la camara pulpar coronal, extendiéndose por debajo
del drea cervical del diente. La bifurcacion o frifurcacion de las raices es
desplazada apicaimente®.

En 1978 Shifman & Chanannel propusieron el siguiente criterio para determinar
la presencia de taurodontismo, esto es, si la distancia del punto més bajo a oclusal
y de la camara pulpar ( A ) al punto mas alto de apical al término de la camara (B )
dividido por la distancia de A al apice que es 0.2 o mas si la distancia de B a la
unién cemento esmalte es mayor que 2.25 mm. Fig. 13

Utilizando este criterio se determiné una incidencia de 5.6% en 1200 pacientes.

/’_—““\\/—\
‘\; I‘_H‘_' "‘_3:]'
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"L%L?‘\“ /—‘ =
\
Fig. 13 A, el punto més bajo de la pulpa oclusal a la pulpa cameral. B, de apical al piso de la pulpa
cameral. CEJ, unibn cemento esmalte.

Los criterios para el diagndstico del taurodontismo difieren en varios estudios.

Witkop y colaboradores (1988) utilizaron los siguientes puntos radiogréficos de
referencia: A como el punto mas bajo oclusal y término de la camara pulpar, B
furcacién radicular y C la posicion de los apices radiculares.

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

% | askaris, Op. Cit, p. 8y 10



Tulensalo y colaboradores(1989) midieron la longitud de la linea que conecta la
unién cemento —esmalte de la camara pulpar en radiografias panoramicas. Si
la distancia es mayor a 3.5 mm, el diente era diagnosticado con taurodontismo®™.

2.1.10 TRATAMIENTO

El taurodontismo no requiere ftratamiento si los dientes afectados estan
asintomaticos, pero si estos pacientes necesitasen procedimientos que impliquen
él canal radicular el tratamiento puede complicarse debido a la localizacion de los
conductos y su instrumentacién, ya que la forma de la camara pulpar es mas
larga *.

Segun Duir, Campos y Ayer (1980) en Schalk-Van Der Weide, el taurodontismo
no interfiere con las restauraciones con amalgama.

No hay informacién acerca de si el taurodontismo tiene influencia o relacién con
el tamafio del diente en un tratamiento protésico u ortodéntico, aunque se habla de
que estas piezas no tienen mucha estabilidad y fuerza comparados con dientes de
individuos normales®™.

Segin Dumr, Campos y Ayer (1980) en Schak-Van Der Weide, el
taurodontismo no interfiere con las restauraciones con amalgama.

Los dientes con taurodontismo 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 calculo y enfermedad periodontal, teniendo en cuenta que si avanzan estos
cuadros patoldgicos podrian presentarse complicaciones en el tratamiento de
dientes con taurodontismo.

 Schalk-Van Der Weide, Art. Cit, pag.401-412.
“ Laskaris, Op. Cit. p. 8 y 10
“ Schalk-Van Der Weide, Art. Cit401-412.
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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 sindromes (Sindrome de Klinefeiter)®.

2.2.1 ANTECEDENTES HISTORICOS

La displasia dentinal es una rara anomalia de la formacién de la dentina; la
condicion es referida a un rasgo autosémico dominante.

Ballschmiede describié esta anormalidad en 1920 denominandola dientes sin
raiz.

En 1939 Rushton fue la primera persona en utilizar el término “displasia
dentinal” en la literatura®™.

Shields y sus colaboradores, en 1973, reportaron varias familias afectadas por
la displasia dentinaria tipo | y solo una familia afectada por la displasia dentinaria
tipo 11,

2.2.2 DEFINICION

La displasia dentinal es una rara anomalia producida por un rasgo autosémico
dominante que puede ser hereditario y que produce caracteristicas peculiares que
abarcan la dentina circumpulpar y la morfologia radicular™.

Pueden estar afectadas tanto la denticién decidua como la permanente.

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

El defecto radica en la dentina que tiene una composicién rara debido a la
presencia de un gran numero de cuerpos esféricos. Esto origina la formacion de

A jétrica, Masson, Espafia, 2002, p. 73
“Kmuky R(nnld,dal ”Immmwmmm case report”.
21:3, 1999,
Laskaris, Op. Cit. p. 55
* Pinkham J. R, Odontologia pediatrica, Interamericana Mc Graw Hill, México, DF, 1991, p. 52



raices cortas y estrechas, apices puntiagudos y camaras y canales de la pulpa
parcial o totaimente obliterados™.

2.2.3 ETIOLOGIA

La displasia dentinaria es un defecto hereditario autosdmico dominante
asociado al gen 4q.

Se han propuesto varias teorias sobre la etiologia de esta anomalia, entre las
mas aceptadas estan:

¥ La disfuncion del odontoblasto.

» El defecto de la dentina es el producto de la invaginaciéon de las células del
6rgano dentario en la papila dental producido por la formacién de dentina
ectépica’’.

2.2.4 EPIDEMIOLOGIA

Ambos tipos de displasia dentinaria son raros, aunque es mas frecuente el tipo |
que el tipo Il

La prevalencia de la displasia dentinal tipo Il es poco comuan’.

La prevalencia de la displasia dentinal tipo | es 1: 100.000™.

2.2.5 CARACTERISTICAS CLINICAS
El defecto fundamental radica en la dentina que tiene una composicion

extraordinariamente rara debido a la presencia de un enorme namero de cuerpos
esféricos. El defecto de la dentina origina la formacién de raices cortas y estrechas

™ Zegarelli, Op. Cit., p. 519

"' Laskaris, Op. Cit, p. 55

™ O"Carroll, Mk, Duncan, et al: “Dentin dysplasia: review of the literature and a proposed subclasification
based on radiographic findings”, Oral Surg Oral Med Oral Pathol, 72:119-25, 1991.

™ Kalk, Wouter, et al: “Dentin dysplasia type L, five cases within one family”, Oral Surg Oral Med Oral
Pathol, 86:175, 1998.



(especialmente de los molares), 4pices puntiagudos y camaras y conductos
pulpares parcial o totalmente obstruidos.

Las raices anormales predisponen a la excesiva movilidad por lo que es
frecuente la caida precoz de los dientes. El prondstico no es favorecedor debido a
la alta incidencia de afecciones periapicales (abscesos o quistes), a pesar de que
la caries es relativamente poco frecuente”.

2.2.6. CLASIFICACION

En 1973 Shields y colaboradores clasificaron estas anomalias en tipo | y tipo |l
basados en los patrones especificos de la displasia dentinal.

En 1975 Witkop utilizé el termino displasia dentinal radicular para el tipo | (DDI)
y displasia dentinal coronal para el tipo Il (DDII). En esta dltima los dientes tienen
una translucidez color &mbar’®,

DISPLASIA DENTINAL TIPO | DE SHIELDS ( RADICULAR )

La displasia dentinal se hereda con caracter autosémico dominante que afecta
tanto a la dentici6n permanente como a la primaria’, presentando
morfologia normal en ambas denticiones”. No hay tendencia a la abrasion™.
Representa una perturbacién peculiar en el desamolio de la dentinogénesis
radicular en que la morfologia e histologia coronaria son nomales. La unién
amelodentinaria es normal y no se encuentra fragmentacién del esmaite™.
Las coronas tienen una marcada constriccion cervical y las raices pueden ser
cortas y muy estrechas™.

74 Zegarelli, Op. Cit, p. 519
™ Kosinsky, Art. Cit, p. 213-215
"Evumlc,l.m Patolog al. d
2843!285

" Pinkham, Op. Cit,. p.54
™ Davis John, Paidodoncia Atlas, Ed. Médica Panamericana, Argentina, 1981, p. 506

™ Eversole, Op. Cit. p. 285
"’Kmh.thn. : que clinico, Ed. , Argentina, 1999, p. 201

ratamiento, Ed. Médico Panamericana, Argentina, 1983, p.
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Ambas denticiones tienen multiples zonas radiolicidas periapicales y ausencia
de camaras pulpares. Los patrones tubulares en cascada ocurren como resultado
del bloqueo de los tubulos dentinarios normales por masas caldificadas®. Fig. 14

R T

Fig. 14 Displasia dentinal tipo | (ausencia de camara pulpar y raices conicas)

Puede ocurrir pérdida prematura de los dientes debido a las raices 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 patrén de erupcidn nommal, pero también se han
reportado algunos casos en los cuales el paciente presenta retraso de la erupcién
de los dientes.

Radiograficamente las raices son rudimentarias presentando forma conica y
roma, las cdmaras pulpares estan obliteradas casi por completo®.

Los residuos del tejido pulpar semejan a menudo zonas horizontales y
transitcidas (galones)

La dentina coronaria muestra orientacién tubular normal, mientras que la
dentina radicular estd amemolinada dando la impresion de cascadas de agua. La
camara pulpar y el conducto radicular no pueden identificarse.

#! Pinkham, Op. Cit., p.55
% Eversole, Op. Cit. p. 285
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Con frecuencia se encuentran radiolucideces periapicales que comresponden a
abscesos cronicos, granulomas, quistes®™.

Histologicamente no hay reduccibn en la cantidad de odontoblastos; la
presencia de grandes masas colagenas dispersas entre los conductilos es
caracteristica™.

O'Carrol subclasifica la displasia dentinal tipo | (DDI) con cuatro variantes
radiogréficas en los dientes permanentes. La subdlasificacion se basa en el grado
de obliteracién de la camara pulpar, el desarrollo radicular y las areas periapicales
radiolucidas.

» Displasia dentinal tipo | ( A ). se aprecia una obliteracion completa de la
camara pulpar y por lo general el desarrollo radicular no existe o es escaso.
Se observan muchas éreas radiollicidas periapicales.

> Displasia dentina tipo | ( B ). se observa horizontalmente un remanente
radioliicido de la pulpa en forma de semiluna a nivel de la unién cemento-
esmalte. Hay un ligero desamollo de la raiz, también existen muchas
lesiones periapicales radiolticidas.

» Displasia dentinal tipo | ( C ) : presenta dos lineas radiolicidas horizontales
en forma de semiluna, concavas localizadas en la unidn cemento-esmalte;
existe un significativo desarrollo radicular pero con lesiones periapicales
radiokicid

> Displasia dentinal tipo | ( D ) : se observan célculos pulpares en el tercio
coronal de la ralz, ademés de ares periapicales radioltcidas; las raices son
de tamafio normal, en algunos casos puede haber formaciones bulbosas en
el tercio coronal®. Fig. 15

® Giunta John, Patologia bucal, correlacién clinico petolégica, Mc Graw Hill, México, DF. 2000, p. 46.

® 0’Carroll et al., Art. Cit. pags. 119-25.
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Fig. 15 Subciasificacién de displasia dentinal tipo 1, segin O'Carroll

DISPLASIA DENTINAL TIPO |l DE SHIELDS (CORONAL)

Comprende ambas denticiones®, pero muestra dientes primarios color 4mbar o
azutado®, obliteracion pulpar y dentina opalescente, caracteristicas muy parecidas
a las vistas en la dentinogénesis imperfecta tipos | y Il.

La forma y tamafio de los dientes son normales, poseen camaras pulpares
grandes que radiograficamente se describen como "bulbos de cactos”, que se
observan como grandes focos radiopacos que asemejan célculos pulpares™.

Fig. 16

ede | SR

Fig. 16 Displasia dentinal tipo Il (cAmara pulpar grande)

* BEversole, Op. Cit. p. 285
¥ Pinkham, Op. Cit. p. 54
# Eversole, Op. Cit. p. 285
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No es posible observar alguna zona radioliicida periapical®.

En el examen microscopico el esmalte y la dentina inmediatamente
subyacentes parecen normmales. Las capas mas profundas de dentina muestran
patrones tubulares atipicos y osteodentina con 4reas amorfas, atubulares y
organizacion irregular,

A veces se observan residuos de tejido pulpar en forma de hendiduras entre las
masas de la dentina normal y la nodular anommal. La union entre la dentina normal
y la anomalia puede ser nitida. Esta Ultima es mas densa y carece de la
distribucion y orientacion regular de la dentina tubular®.

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 anormal®’.

Las raices se ven normales en ambas denticiones™.

El manto de la dentina coronal es normal en los dientes temporales que cambia
a un aspecto amorfo, relativo de dentina atubular en la raiz, presentan una zona
anormal de manto que cambia bruscamente a una masa amorfa de dentina que
presenta escasos fibulos dentinarios organizados al azar. Después de la erupcion
de los dientes primarios continia el dep6sito anormal de dentina causando
obliteracion total en la camara pulpar y el conducto radicular.

Los dientes permanentes presentan una dentina coronal relativamente normal
excepto en el tercio apical, el cual muestra 4reas de dentina globular e
interglobular. La dentina radicular en gran parte es carente de tlbulos dentinario,
amorfa e irregular. La camara pulpar presenta numerosos calculos pulpares, los
conductos radiculares son estrechos.

También se ha observado la presencia de colagena tipo Il en las areas de
dentina irregular™.

* Pinkham, Op. Cit p. 54

% Saap, Op. Cit. p. 19

* Giunta, Op Cit. p. 2000,

2 Davis, Op. Cit. p. 507

* Brenneise, Carole V., et al.: “Dentin dysplasia type II”, Ora
87:75, 1999.
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2.2.7 DIAGNOSTICO

El diagnéstico de la displasia dentinal se realiza por medio del analisis radiografico
y en base a la clasificacién previamente expuesta. Se deben tener en cuenta
todos los dientes de una o ambas denticiones.

También debemos tomar en consideracion la anamnesis familiar y si es posible
realizar un estudio histopatolégico®.

2.2.8 TRATAMIENTO

El tratamiento para este tipo de pacientes es dificil, este se enfoca en la retencién
de dientes cuanto mayor tiempo sea posible. Sin embargo, debido a las raices
cortas y a las lesiones periapicales, el pronostico de la retencién prolongada es
malo®.

Se han propuesto diversos tratamientos para la inflamacion periapical, como
son fratamiento endoddnticos convencionales, curetajes apicales y obturacion
retrégrada.

La prevencion es importante, un diagndstico a una edad temprana facilita el
plan de tratamiento, pero se tienen reportes de un caso de un paciente de 7 afios
en que a pesar de haber realizado un diagndstico y de haber tenido cuidado en la
denticién, el paciente esta perdiendo dientes debido a la formacién de abscesos
espontaneos™. Algunas veces los dientes afectados con displasia dentinal no
presentan sintomatologia y el tratamiento solo consiste en revision radiografica
periodica”.

* Van Waels, Op. Cit. P. 73
% Giunta, Op. Cit. p. 135,
“Pmldmn,()p Cit. p. 507
Sha:HyP Madue,Jc Sloan, P, et. al.,: “Dentinal dysplasia type L report of case”,
nternations »f Pediatric Dentistry, 9:37-42, 1999.

31



AUMENTO EN EL TAMANO DENTAL

ANTECEDENTES

Los cromosomas sexuales tienen genes que determinan la influencia del
crecimiento.

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

promedio del tamafio dental es determinado evidentemente por un efecto en la
promocién del cromosoma Y sobre el crecimiento dental dado probablemente a
través de la proliferacion celular®.
Algunas investigaciones sobre el S. de Klinefelter han indicado que el cromosoma
Y puede tener genes que causan un retraso en la maduracion esqueletal y el
cromosoma X tiene una influencia sobre el tiempo de osificacion. Las evidencias
indican que el crecimiento y desamolio de las estructuras dentales tienen influencia
de las hormonas secundarias.

Se han realizado mediciones de las coronas de los dientes y se observo que en
los dientes de hombres 47 XXY son generalmente mas largas que los de los
hombres normales. Estos resultados soportan el concepto de que tanto el
cromosoma X como el Y tienen un efecto de promocién de crecimiento sobre el
tamafio dental y operan en el desamrolio temprano.

La localizacién del cromosoma X que tiene un efecto promotor del crecimiento
es en el brazo corto y en el cromosoma 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 sindrome, que nos indican la influencia del
cromosoma X sobre el grosor del esmalte y explican que el cromosoma Y
promueve el crecimiento y los depdésitos tanto de esmaite como de dentina.

En resumen se puede decir que los cromosomas sexuales pueden ejercer una
influencia directamente sobre los patrones de desarmolio. El cromosoma Y puede
regular el crecimiento gonadal primitivo.

* Townsend G.C., Alvesalo L: * The size in permanent toeth in Klinefelter syndrome in man”, Archs Oral
Biol, 30 (1), 83-84, 1985.
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En un proyecto experimental se midié el didmetro mesiodistal de las coronas de
incisivos y caninos superiores en hombres 47XXY y se encontrd que éstos dientes
eran significativamente mas largos que los hombres control. El esmalte se
encontré significativamente mas delgado, lo mismo que la dentina.

La delgadez del grosor del esmalte de los incisivos con el sindrome
comparados con los hombres normales confirna el concepto de que los
cromosomas X y Y promueven los depésitos de esmalte. Los resultados en el
grosor de la dentina también indican un efecto de crecimiento del cromosoma Y,
aunque el cromosoma X parece tener una menor influencia.

En los caninos no se encontraron diferencias significativas en la dimension
mesiodistal del esmalte. Esto indica que los caninos son dientes particularmente
estables y muestran pequefias diferencias en el tamafio entre grupos con varias
anormalidades en los cromosomas sexuales. Esto refleja aparentemente su
desarrollo e independencia genética de los otros dientes.

ETIOLOGIA

El cromosoma Y tiene su potencial mitdsico incrementado lo que permite un
aumento en la divisién celular. Esto explica porque los dientes supemumerarios
son doblemente mas comunes en hombres que en mujeres.

El cromosoma Y tiene una influencia en la actividad mitética y no se limita a las
estructuras dentales, contribuye a muchas diferencias en el crecimiento somatico y
desarrollo entre los sexos. Entre estas diferencias se encuentran la maduracion
esqueletal, la estatura entre los sexos y el dimorfismo sexual. Son las principales
manifestaciones de varios tipos de anormalidades en el desamrolio,las que pueden
estar asociadas con distintos efectos de los cromosomas sexuales sobre la

# Alvesalo, Tammisalo y Townsend : “ Upper central incisor and canine tooth crown size in 47, XXY males”,
I Dent Res 79 (7): 1057-1060, 1991
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PROGNATISMO

ANTECEDENTES

Los cromosomas sexuales son importantes en el control del tamafio de la
morfologia facial

Los resultados de estudios cefalométricos realizados en pacientes con S. de
Klinefelter indican que el aspecto de la base craneal es mas pequefia que en
hombres normales. Tanto la mandibula como la maxila difieren en hombres con el
sindrome.

Se encontraron diferencias significativas en 13 medidas angulares y 8 lineares
entre hombres con el sindrome y el grupo control. Ambas medidas angulares y
lineales tienden a ser mas pequefias en el grupo Kiinefelter que en el grupo
control. Las diferencias primarias se localizaron basicamente en la base craneal. El
largo de la base craneal fue significativamente mas corta que Klinefelter que en el
grupo control.

El largo silla-basion (S-Ba) se observa corto en el grupo Klinefelter.

El hueso nasal tiene un largo similar, pero est4 relativamente protruido en el
grupo Kiinefelter.

El largo de la base maxilar fue significativamente mas largo y la maxila se
hall6 relativamente mas prognatica al nasion en el grupo Klinefelter.

Tanto la maxila como la mandibula parecen ser localizados mas hacia delante
con relacion a la base craneal.

Las variaciones en la forma craneofacial son determinados por factores
genéticos y ambientales. De acuerdo a Scout las partes del craneo que muestran
mayor cantidad de control genético son aquellos que se han desarrollado mas
cerca del esqueleto condrocondral y condrofacial, llamado la base craneal media y
el borde bajo mandibular,

Gorlin y colaboradores, propusieron una comrelacion entre la presencia de
cromosomas X el prognatismo y retrognatismo mandibular.

La hipétesis de que la falta de un cromosoma X causa retrognatismo
mandibular y prognatismo ha sido apoyada por varios autores.
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Aunque en el estudio revisado se exhibe un incremento facial prognatico en
estos pacientes, los patrones craneofaciales fueron particularmente distintivos en
la mandibula, que en promedio desarrolla una rama corta, cuerpo y éangulo
goniaco largos, y un prognatismo mas 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 adicién de las influencias
de un cromosoma X que determina la forma de la base craneal y en relaciobn con
eso la medida del prognatismo.

De cualquier forma las caracteristicas morfoldgicas craneofaciales del grupo
Klinefelter no pueden ser compensadas por los factores ambientales de
crecimiento y desarrollo de la cabeza'®,

En los hombres con sindrome de Klinefelter se ha reportado que la base
craneal y la maxila son pequefios, mientras que la mandibula es mas grande
comparada con los hombres normales.

Tanto la maxila como la mandibula se ha comprobado que se encuentran
localizadas en relacion adelantada a la base craneal.

Se han reportado bases craneales y nasales mas pequefias con una base
mandibular mas larga.

Aunque la linea nasal es mas pequefia en el sindrome de Klinefeiter, tanto la
maxila como la mandibula se ubican adelantadas con relacién a la base craneal y
ésta es la razdn mas 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 mandibula en hombres con
Sindrome de Klinefelter debido al adelantamiento de la maxila y a la inclinacién
del plano oclusal hay una compensacién con relacién a la base maxilar y a la linea
de Camper.

La localizacién adelantada de la maxila con relacién a la base craneal no es
suficiente para compensar el incremento de crecimiento de la mandibula y el poco
alargamiento de la base craneal ademas de que estos pacientes tienen una

19 Hrvoje Brkic et al., “Shape of the craniofacial complex in patients with Klinefelter syndrome™, Angle
Orthodontics, 64 (5), 1994.
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inclinacién del plano oclusal mayor con relacién al plano horizontal de Frankfort y a
la base craneal.

La influencia de estos factores se ve reflejada en el crecimiento y desarrollo del
complejo craneofacial. De acuerdo a Scout (1967) las partes del craneo que
muestran una mayor cantidad de control genético son aquellas que se han
desarrollado mas cercanamente al esqueleto condrocraneal y concrofacial, como
son la linea media de la base craneal y el borde bajo de la mandibula. Aunque la
maxila se localiza atras con relacién a la base craneal; esto no es suficiente para
compensar por la base craneal pequefia y un incremento de tamafio en la
mandibula'®'.

EPIDEMIOLOGIA

Este problema constituye el 5% de las maloclusiones de la poblacién caucasica.

ETIOLOGIA

Una clase Ill estad favorecida por el componente hereditario, que para la mayoria
de los autores se transmite en forma poligénica; se obtiene una disgnatia cuando
se combinan varios factores hereditarios mds o menos reforzados por las

Estas dltimas en algunos casos son las Unicas que permiten un cuadro
genéticamente determinado para manifestarse. De esto estan convencidos los
colegas franceses que se inspiran, en la filosofia de J. Delaire, para quien las
variadas actividades funcionales determinan la progresiva separacién de las partes
éseas induciendo al crecimiento craneo-facial.

' Celebric, H. Brkic, “oclusal plane orientation in Klinefelter syndrome (47 XX Y males)”, ] Oral Rehab. 24
(3): 942:46, 1997
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CARACTERISTICAS CLINICAS

Estéticamente existe una prominencia del mentén, aplanamiento de las zonas
paranasales e infraorbitaria, una aparente prominencia nasal con un angulo naso-
labial obtuso y déficit del contomo labial superior.

El perfil mandibular avanzado depende en forma significativa del grado de
divergencia entre los maxlares; 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 manecillas del reloj.

Esto disminuye la entidad angular de las clases lll, y a partir de este punto de
vista, existe una mejoria pero se establece una mordida abierta esquelética'®.

CRECIMIENTO DEL ESQUELETO FACIAL

El crecimiento de los huesos que componen el esqueleto facilita es muy complejo,
no sblo por los factores que lo controlan y modifican, sino también por la
concomitancia de los mecanismos que rigen este proceso.

CRECMIENTO MAXILAR

La maxila crece en modelo intramembranoso, por aposicién y resorcién en casi
toda su extensién y por proliferacién del tejido conjuntivo sutural en los puntos en
que este hueso se une a piezas vecinas.

El drea principal o centro de crecimiento maxilar se sitia en la region de la
tuberosidad.

Areas de aposicion: tuberosidad, proceso alveolar, regién de la espina nasal
anterior, suturas(frontomaxilar, cigomaticomaxilar y pterigopalatina), superficie
bucal del paladar.

A N——— et e
Halia, 1998, p. 155 y 156.
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Areas de resorcién; porcién nasal del proceso palatino del maxilar, superficie
vestibular de la maxila anterior al proceso cigomatico, regién del seno maxilar. Fig.
17

Fig. 17 Principales areas de aposicidn y resorcién 6sea en la maxia: 1 tuberosidad, 2 proceso
alveolar, 3 espina nasal anterior, 4 sutura frontomaxilar y 5 seno maxilar.

En el crecimiento maxilar, debido a sus conexiones con la base del craneo, el
desarrofio 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 crecimiento a lo ancho de [a maxia termina tempranamente
siguiendo la curva del crecimiento neural de la base del craneo. Segun 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 atrds y hacia arriba; sin embargo, su
desplazamiento se hace hacia delante y hacia abajo'®.

El desarrollo del encéfalo y del etmoides determinan el desplazamiento hacia
adelante del maxilar, mientras que el desarmrollo del globo ocular y del sistema
dentario, en conjuncién con la pneumatizacién del seno maxilar y la actividad de
varios grupos musculares (musculos finguales, del velo del paladar, superficiales
de la cara), determinan el desarrollo vertical.

1% Vellini Ferreira Flavio, O
ed, Brasil, 2002 p. 44 y 45.
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El desarrollo transversal estd 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 dia) se apoya en el
paladar e incrementa la expansion.

Siempre la lengua (de aqui la importancia de la postura lingual), actia a nivel
de una sutura indicada por Delaire: la sutura premaxilo-mandibular.

Esto esta determinado por el avance en conjuncién y aumento de volumen de
los gérmenes dentarios y a la accién 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 funcién después del nacimiento.

La filosofia de Delaire da mucha importancia al maxlar, pues demuestra que
son mas frecuentes los casos de “insuficiencia” de esta, mientras la mandibula en
este contexto, la mayoria de las veces es normal.

El desarrollo excesivo se manifestaria en foorma secundaria como consecuencia
de una disfuncion lingual.

Debe destacarse la influencia negativa de una respiracién oral determinada por
alteraciones anatomicas: (desviaciones del septum nasal debido a traumas,
hipertrofia de las amigdalas y adenoides por infecciones, alergias, etc.)

La respiracion oral condiciona una postura més baja de la lengua (y del hueso
hioides) con notable requerimiento anterior de la mandibula y escasos estimulos a
nivel del maxilar.

La postura lingual mas baja puede ser determinada, aunque no frecuentemente
por un frenilio lingual corto, sobre todo si la insercién es muy avanzada'™.

CRECIMIENTO MANDIBULAR
La mandibula es un hueso de origen membranoso que se desarrolla lateraimente

al cartilago de Meckel, componente cartilaginoso del primer arco branquial. Al
pasar el tiempo, este cartilago regresiona y desaparece, con excepcion de dos

"™ Rossi, Op Cit, p. 155 y 156.
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pequefios fragmentos en sus extremidades dorsales que formaran los huesos
yunque y martillo. Fig. 18

Fig. 18 Representacion esquematica de la mandibula 1 (hueso de origen membranoso),
formandose lateraimente el carlitago de Meckel 2, que al regresionar da origen al yunque y martilio.
3 (huecesilios del oido).

Secundariamente a la regidn del condilo, apdfisis coronoides y probablemente
también angulo mandibular, se forma tejido cartilaginoso cuya osificacién ejercera
un papel muy importante en el crecimiento mandibular. Por tanto la proliferacion
del tejido cartilaginoso de la cabeza de la mandibula (crecimiento de tipo
cartilaginoso) y la aposicion y resorcién superficial en el cuerpo y rama ascendente
(crecimiento de tipo membranoso), constituyen el complejo mecanismo de
crecimiento de este hueso.

Algunos autores consideran que el condilo es el principal centro de crecimiento
mandibular, porque en esa drea existe un cartilago hialino que “genera” hueso de
forma similar al cartilago de crecimiento de los huesos largos (crecimiento
intersticial): este cartilago hialino estd recubierto por una gruesa capa de tejido
conjuntivo fibroso que a su vez favorece un crecimiento por aposicién.

Ademds del condilo, debemos considerar como éreas de crecimiento por
aposicion dsea en la mandibula:

Areas de aposicion: condilo, borde posterior de la rama ascendente, proceso
alveolar, borde inferior del cuerpo, escotadura sigmoidea, apéfisis coronoides,
menton.
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Areas de resorcibn: borde anterior de la rama ascendente, region
supramentoniana.

Existe un crecimiento 6seo periostal (aposicidn y resorcién) en las superficies
de este hueso, remodelandolo y provocando los movimientos de desplazamiento
primario y secundario. De forma similar a lo que ocurre con la maxila, en la
mandibula ocurre intenso crecimiento en e! borde posterior de la rama ascendente,
lo que permite que haya espacio para la erupcion de los molares permanentes.

CRECIMIENTO DE LA BASE (CONDROCRANEO) Y BOVEDA
(DESMOCRANEO) CRANEANA

La base del craneo, la cabeza de la mandibula y el septo nasal son areas de
crecimiento llamado endocondral o cartilaginoso; la béveda craneana y los huesos
faciales son de crecimiento membranoso o intramembranoso.

En la base del craneo hay un crecimiento principalmente en el sentido
anteroposterior a expensas de las sindrocondrosis esfenooccipital, esfenoetmoidal,
interesfenoidal e intraoccipital.

La primera de ellas se mantiene activa hasta mas o menos los 21 afios de vida,
y su obliteracién es mas temprana en la mujer. Moyers afirna que el crecimiento
de la base craneana tiene efecto directo en la posicion espacial de la parte media
de la cara y la mandibula.

La boveda craneana sigue en su crecimiento el modelo membranoso y en la
opinibn de Moss es un crecimiento secundario y de adaptacién al aumento del
cerebro.

CLASIFICACION DE ANGLE
Angle en 1899 publica un articulo donde se propone clasificar las malociusiones. El
autor supuso que el primer molar permanente superior ocupaba una posicion

estable en el esqueleto craneofacial y que las desarmonias eran consecuencia de
cambios anteroposteriores de la arcada inferior en refacion a él.
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Angle clasific6 como clase Ill las maloclusiones en las que el 1er molar
permanente inferior y, por tanto, su surco mesiovestibular se encuentra
mesializado en relacion a la clspide mesiovestibular del 1er molar permanente
superior.

El perfi facial es predominantemente céncavo y la musculatura esta, en
general, desequilibrada. Los cruzamientos de mordida anterior o posterior son
frecuentes.

Eventualmente encontramos problemas de espacio ( falta 0 exceso ), mordidas
abiertas o profundas y malposiciones dentarias individuales.

En el caso en que solamente uno de los dos lados esté en clase |l empleamos
el término subdivision'®.

La clase lll de Angle verdadera o mesioclusion, es una displasia esquelética
con hipertrofia mandibular, acortamiento marcado de la parte media de la cara, o
una combinacion de esas dos. La seudo, o aparente clase lll es una mala relacion
posicional, un adelantamiento mandibular funcional reflejo. La tercera condicién,
simple linguoversion de uno o mas dientes anteriores superiores es una inclinacion
axial anommal de los incisivos superiores sin rasgos de verdadera clase lll. Se
notard que la primera condicibn es un problema de morfologia esquelética y
crecimiento ¢seo anormal, la segunda un reflejo muscular adquirido y la tercera, un
problema en la posicién dentaria. En las tres condiciones, los dientes anteriores
superiores estan por detras de los inferiores, pero solamente las primeras dos
muestran los molares inferiores por delante de la posicion normal.

DIAGNOSTICO

La diferenciacién de la mesiociusion verdadera de la seudo-mesioclusion requiere
un examen preciso del paciente por los siguientes puntos:
a) Perfil. Estudiar el perfil cuidadosamente por evidencia de los defectos de la
displasia esquelética en los tejidos blandos y la musculatura facial.
b) Relacién molar. Observar las posiciones relativas de los primeros molares
en oclusién y en la posicion postural.

95 Vellini, Op Cit. p. 45, 46, 108-110
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- Mesioclusién verdadera. En ambas posiciones persiste una relacion
precisa de clase lll.

- Seudomesiociusién. Es probable que haya un comimiento de una
clase | a una dase lll, a medida que se cierra la boca.

c) Andlisis cefalométrico. Los objetivos de este son separar las
seudomaloclusiones clase lll de las verdaderas e identificar los rasgos
morfologicos especificos de cualquier displasia esquelética, porque
disciminar las caracteristicas determina las estrategias y tacticas
especificas de tratamiento y comprobar la importancia relativa de los rasgos
funcionales y esqueléticos cuando estdn combinados. El analisis
cefalométrico ayuda a diagnosticar y a determinar la regulacion del
tratamiento e indica la eleccién de aparatos.

- Anadlisis morfologico basico.
- Andlisis de perfil esquelético.
— Andlisis vertical

Los pacientes con prognatismo mandibular muestran una relacién maéxilo-
mandibular de cdase Ill, dimension base craneana-mandibula excesiva, tanto
horizontal como verticalmente, y quizds un angulo base craneana disminuido. El
andlisis del perfil revela relaciones de distancia significativamente menores a 1.0
porque la distancia esquelética mandibular y la dentoalveolar mandibular son
excesivas. En casos graves, la distancia dentoalveolar maxilar puede ser también
excesiva porque los dientes superiores se inclinan labialmente para conseguir la
funcién de los incisivos inferiores que han sido llevados hacia adelante por la
mayor longitud mandibular. El andlisis vertical es critico en el prognatismo
mandibular. La altura facial anterior suele ser excesiva cuando se la compara con
la altura facial posterior y la altura facial inferior es bastante anormal anteriormente.
El prognatismo mandibular se ve ocasionaimente sin excesiva altura facial anterior.

43



TRATAMIENTO

Las estrategias de tratamiento para los tres tipos de maloclusiones de clase lll son
muy claras y diferentes. Para la pseudociase |l el objetivo es obtener relaciones
dentarias y oclusales normales logrando un ambiente neuromuscular normal para
un esqueleto craneofacial que se estd desarrollando normalmente. Los casos de
clase Ill esquelética con deficiencia de la parte media de la cara, requieren traccion
ortopédica para promover el crecimiento maxilar hacia adelante y alcanzar la
mandibula colocada normalmente. En los pacientes con prognatismo mandibular
se debe restringir el crecimiento mandibular excesivo y/o cambiar su direccion. Los
casos que presentan los dos rasgos requieren estrategias combinadas'®.

El tratamiento indicado para este tipo de pacientes generalmente es quirirgico,
pero no se tienen reportes bibliograficos o hemerograficos de evidencia alguna
que nos indique el seguimiento de algun caso en pacientes con S. de Klinefelter.

1% Moyers Robert, Manual de Ortodoncia, Editorial Médica Panamericana, 4° edicion, Argentina, 1992, p.
410-412



6. CONCLUSIONES

El Sindrome de Klinefelter es una anomalia que puede presentarse de manera
frecuente y pasar desapercibida para la mayoria de las personas, pues tiene
caracteristicas poco perceptibles.

El objetivo de este trabajo es recopilar la informacion necesaria para que el
cirujano dentista se apoye en este documento y tenga las bases para realizar un
diagnéstico temprano y un plan de tratamiento oportuno y eficaz.

Probablemente pudiera enfocarse a algunas caracteristicas patognoménicas
que enmarcan el cuadro dinico, esto pensando en que la mayoria de los pacientes
no son diagnosticados tempranamente por lo que es importante tener el
conocimiento tanto de las caracteristicas del sindrome en general, como de las
principales manifestaciones a nivel oral, como son: taurodontismo, donde se debe
tomar en cuenta la clasificacion de éste para proceder al diagnéstico y tratamiento
adecuado de [a sintomatologia que presenta el paciente.

En la displasia dentinal es importante identificar el tipo de displasia que
presenta el paciente para proporcionar la terapéutica adecuada y realizar
tratamiento preventivo, para conservar asi las piezas dentarias el mayor tiempo
posible y en las mejores condiciones en beneficio del paciente.

El aumento en el tamafio dental s6lo se debe tener en cuenta como
antecedente de que puede llegar a presentarse en personas con este sindrome.

Finalmente en cuanto al prognatismo, recordar que hasta el momento no se
tienen registros del tratamiento realizado a estos pacientes, que generalmente es
quinirgico.

El desarrolio de aspectos tan importantes como el control de la conducta, es
decir la participacién del paciente en la terapéutica dental, la prevencién a todos
niveles, la escasa cantidad de casos registrados y el hecho de que no existan
instituciones dedicadas especialmente a la atencion de estos pacientes limité de
forma importante la investigacion, pues como se menciond anteriormente la
informacién contenida en diversas fuentes resutté insuficiente y repetitiva,
limitandose a ciertos temas, motivo por el cual existen incognitas para las cuales
aun no se tiene respuesta.

45



7. BIBLIOGRAFIA

Alvesalo, Tammisalo y Townsend: “Upper central incisor and canine tooth
crown size in 47, XXY males”, J Dent Res, 79 (7):1057-1060, 1991.

Barberia Leache Elena, Boj Quesada Juan Ramoén, Catala Pizarro,
Odontopediatria, Masson, Espafia, 2001, 432 pp.

Braham Raymond, Odontologia pediatrica, Ed. Panamericana, Argentina,

1984, 647 pp.

Brenneise, Carole V et al: “Dentinodysplasia tipe II°, | Med
Pathol Oral Radiol Endod, 87:75, 1999.

Cameron Angus, Widmer Richard, Manual de Odontologia pediatrica,
Harcourt, Espaiia, 2000, 368 pp.

Celebric, H Brkic: “Occlusal plane orientation in Klinefelter Syndrome (47
XXY males)”, J Oral Rehab, 24 (3):942-46, 1997.

Cichon John et al: “Taurodontism review of the literature and report of case”,
JADA, 111(9):453-55, 1985.

Cruz M, Tratado de pediatria, Vol. |, Ergon, Espafia, 2001, 1654 pp.

Davidson Ronald, El manual de diagnéstico y terapéutica, Océano, Espaiia,
1994, 453 pp.

Davis John, Paidodoncia, Atlas, Editorial Médica Panamericana, Argentina,
1981, 506 pp.

Eversole Lewis, Patologia bucal, diagnéstico y tratamiento, Editorial Médica
Panamericana, Argentina, 1983, 333 pp.

Fattoruso Vittorio, Vademecum clinico del diagnéstico al tratamiento, Libreria
El Ateneo editorial, Argentina, 1963, 1636 pp.

Giunta John, Patologia bucal, comrelacién clinico patolégica, Interamericana
Mc Graw Hill, México, 2000, 239 pp.

Gorlin Robert, Syndromes of the head and neck, 3rd edition, Oxford
University Press, E.U, 1990, 977 pp.

Harrison, Principios de medicina intema, Vol. I, Interamericana Mc Graw Hill,

Espafia, 1990, 3029 pp.




Hvoje Brkic et al: "Shape of the craneofacial complex in patients with
Kiinefelter syndrome”, Angle Orthodontics, 64(5), 1994.

Kalk, Outer et al: “Dentin dysplasia type |, five cases within one family”, Oral
Surg, Oral Med Oral Pathol, 86:175, 1998.

Kenneth Lyons, Atias de malformaciones congénitas, Interamericana Mc
Graw Hill, México, 1990, 869 pp.

Koch Goran, Odontopediatria, enfoque dlinico, Ed. Médica Panamericana,
Argentina, 1999, 288 pp.

Kosinsky Ronald, et al: “Localized deficient rooth development associated
with taurodontism: case report”, Pediatric Dentistry, 21:3, 1999,

Laskis George, Patologias de la cavidad bucal en nifios y adolescentes,
Actualidades Médico Odontolégicas Latinoamérica, N.Y, 2001, .344 pp.

Macleod, Davidson principios y practica clinica, Ed. Manual Modemo,

México, 1991, 932 pp.

Moyers Robert, Manual de Ortodoncia, 4*. Ed. Ed Médica Panamericana,
Argentina, 1992, 563 pp.

QO'Carroll, MK, Dunkan et al: “Dentin dysplasia: review of the literature and a
proposed subdasification based on radiographic findings®, Oral Surg Oral
Med Oral Pathol, 72:119-25, 1991.

Palacios Trevifio Jaime, Introduccion a la pediatria, 4* ed, MM editores,

Esparfia, 1990, 887 pp.
Pinkham J.R, Odontologia pediatrica, Interamericana Mc Graw Hill, México,
1991, 566 pp.

Robbins, Patologia estructural y funcional, Vol. |, Interamericana Mc Graw
Hill, 1990, 1475.

Rodes, Guardia, Medicina intema, Tomo Il, Masson, Espania, 1972, 987 pp.

Rose Louis, Donald Kaye, Medicina Intema en Odontologia, Tomo |l, Ed.
Salvat, Espafia, 1992, 1460 pp.

Rossi Massimo, Ortodoncia practica, Actualidades Médico-Odontolégicas

Latinoamérica. 1°. Ed, Italia, 1998, 301 pp.
Rozman. Compendio de Medicina Intema, Harcourt, Barcelona, 1997, 912
Pp.

47



Saap Philip, Patologia oral y maxilofacial contemporanea, Hartcourt, Esparia,
1998, 433 pp.
Sciubba James et al: “Prevalence of taurodontism in premolars®, Oral Surg
Oral Med Oral Pathol, 61:158-62, 1986.

Schalk-Van Der Weide: "Taurodontism and lenght of teeth in patients with
oligodontia®, Journal of Oral Rehabilitation, 20:401-412, 1993.

Shankly P, Mackie, Sloan P, et al: “Dentinal dysplasia type |: report of case”,
International Jounal of Pediatric Dentistry, 9:37-42, 1999.

Su-Chiao Yeh et al: “Endodontic treatment in taurodontism with Klinefelter's
syndrome: a case report’, Surg Oral Med Oral Pathol Oral Radiol
Endodod, 88: 612-15, 1999.

Townsend G C, Alvesalo L: “The size in permanent teeth in Klinefelter
Syndrome in man®, Archs Oral Biol, 30(1): 83-84, 1985.

Valenzuela R. H, Manual de pediatria, 10* ed, Editorial Interamericana,
México, 1987, 846 pp.

Van Waels Hubertus, Atlas de odontologia pediatrica, Masson, Espafia,
2002, 388 pp.

Varrela J, Alvesalo L. J et al: “Taurodontism in 47, XXY males an effect of the
extra X chromosome on rooth development®, Dent Res, 67(2):501-502,
1998.

Villanueva Alfonso, Diccionario Mosby. Medicina, enfermeria y ciencias de la

salud, Harcourt, Espafia, 2002, 2026 pp.

Vellini Ferreira Flavio, Ortodoncia, diagnéstico y planificacion clinica, Artes
Médicas Latinoamérica, 2* ed, Brasil, 2002, 503 pp.

Zegarelli, Diagnéstico en patologia oral, 2® ed, Salvat, ,Espafia, 1982, 651
pp-

48



8. GLOSARIO

Andrégenos: hormmonas esteroideas que estimulan el desarrolio de los
caracteres sexuales masculinos. Las hormonas naturales como la
testosterona y sus ésteres y andlogos, se utilizan fundamentalmente como
terapéutica sustitutiva en el climaterio masculino. Los andrégenos se
pueden administrar por via oral parenteral.

Aneuploidia: cualquier variacion en el nimero de cromosomas que afecta a
cromosomas individuales mas que a grupos completos de ellos. Puede
haber un numero menor de cromosomas, como sucede en el S. de
Klinefelter, S. de Tumer, o un nimero mayor como en el S. de Down.
Aplasia: fallo durante el desarrollo que da lugar a la ausencia de un 6rgano

o tejido. / En hematologia fallo en el proceso normal de generacion y
desarrollo celular.

Azoospermia: ausencia de espermatozoides en el semen. Puede estar
producida por una disfuncién testicular o por un bloqueo en los tibulos del
epididimo, o bien puede haber sido inducida por una vasectomia.

Cariotipo: caracteristicas morfolégicas totales del componente
cromosémico somdtico de un individuo o especie, descrito en términos de
numero, forma, tamafio y disposicion dentro del nucleo, a partir de una
microfotografia tomada durante el estadio de metafase de la mitosis./
Representacién en forma de diagrama del complemento cromosémico de
un individuo o especie, dispuesta en parejas, segln un orden descendente
de tamafio, y la posicién del centrémero.

Clinodactilla: anomalia congénita caracterizada por la curvatura o
desviacion extemna o intema de uno o mas dedos de la mano o del pie.
Criptorquidia: falta de descenso hacia el escroto de uno o ambos
testiculos.

Cromatina sexual: masa que se tifie densamente y se encuentra en el
nucleo de todas las células que no se dividen de las hembras normales de
los mamiferos. Representa la heterocromatina facultativa del cromosoma X
inactivado.




Dismorfia facial: desarrollo de la cara malformada o aberrante.

Disnomia: incapacidad para nombrar los colores a pesar de la capacidad
de combinarlos y distinguilos. Puede estar causada por una disfasia de
expresion.

Escoliosis: curvatura lateral de la columna, anomalia frecuente en la
infancia. Entre sus causas se encuentran malformaciones congénitas de la
columna, poliomielitis, displasias esqueléticas, paralisis espastica y diferente
longitud de las piemas. Un signo de esta enfermedad puede ser la
desigualdad a la altura de las caderas o de los hombros.

Euconoidismo: deficiencia de la funcién de las hormonas masculinas o de
su formacién en los testiculos. La deficiencia conduce a | esterilidad y a una
talla anormal, testiculos pequefios y desarrolio deficiente de los caracteres
sexuales secundarios, de la libido y de la potencia sexual.

Euploidia: estado o condicién de tener un nimero de cromosoma que es
muttiplo exacto del haploide caracteristico.

Ginecomastia: aumento anormal del tamafio de una o ambas mamas en el
varén. Suele ser temporal y benigno. Puede estar producido por un
desequilibrio hormonal, tumor testicular o hipofisiario, tratamiento con
estrégenos o compuestos esteroideos o por incapacidad del higado para
inactivar los estrogenos circulantes, como ocurre en la cirrosis alcohélica.
Hipogonadismo: déficit de la actividad secretora de los ovarios o de los
testiculos. Esta enfermedad puede ser primaria, causada por una
disfuncion gonadal que afecta a las células de Leydig en el hombre, o
secundaria a una enfermedad hipotamohipofisiaria.

Hipospadias: defecto genético en el que el meato urinario esta en la cara
inferior del pene. No se produce incontinencia porque los esfinteres no
estan afectados.

Onfalocele: hemia congénita de las visceras intraabdominales a través de
un defecto de la pared abdominal que rodea al ombligo.

Pectum excavatum: térax en embudo.
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