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INTRODUCCION

El Sindrome Otodental (SOD) es un trastorno del desarrollo craneofacial,
autosdémico dominante con expresividad variable caracterizado por presentar

anomalias en cavidad oral y en el oido.

En 1972, fue descrito por Levin y Jorgenson; su etiologia es debida a

una mutacion genética donde estan involucrados distintos genes.

Es una enfermedad poco frecuente, siendo asi, sélo algunas familias

se han descrito en la literatura.

La denticion temporal se ve mas afectada, por lo tanto, el tratamiento

odontoldgico es complejo, interdisciplinario e incluird un seguimiento regular.

La afeccion que se presenta en el sistema auditivo se convierte en un
problema en cuanto a la comunicacion odontélogo- paciente que debe existir,

ya que esta alteracion se manifiesta desde la primera década de vida.

El proposito de este trabajo es dar a conocer las manifestaciones
clinicas y anomalias orales al cirujano dentista para un adecuado manejo y

tratamiento del paciente con SOD.
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1. ANTECEDENTES

Las alteraciones en la morfologia de los 6rganos dentales tipicos del
Sindrome Otodental fueron descritos por primera vez en 1969 por Dénes y

Csiba en Hungria en una madre y su hijo.

En 1971, Toledo, describe tres casos nuevos en Brasil de una madre,
hijo e hija.

Los 6rganos dentales de los pacientes descritos en los dos articulos
tenian una forma globular y los autores sefalaron la posible naturaleza
heredada de estos cambios, pero aun no se menciona sordera asociada al

sindrome.

En 1972, Levin y Jorgenson describen 28 miembros de 6
generaciones de una familia italiana con grandes caninos, premolares y
molares en forma de globo, asi como pérdida auditiva neurosensorial. Dos de
los 28 miembros de la familia tenian pérdida de audicion sin anormalidades
dentales y siete tenian 6rganos dentales en forma globular, pero sin pérdida
auditiva. Aungque denominado Odontodisplasia Familiar en este estudio, mas
tarde, en 1974, cambiaron el nombre de este trastorno hereditario
a Displasia Otodental. Los autores informaron los casos de la familia original

de nuevo ainos mas tarde, adicionando a cinco miembros afectados.

En 1976, Witkop acuiidé el nombre globodoncia para describir los
organos dentales con anormalidad morfoldgica (coronas en forma de globo) y

propuso el nombre de Sindrome Otodental (SOD).%?

1 Sedano H. Otodental Syndrome: A case report and genetic considerations. Pag. 312
2 Witkop J. Globodoncia in the otodental syndrome. Pag. 475
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En 2001, Sedano propuso un posible mecanismo genético que podria ayudar
a comprender la etiologia de este sindrome.

Varias publicaciones posteriores han establecido la validez de esta
combinacion sindrémica, heredada como un trastorno autosémico dominante

con penetracion y expresividad variable.?

8 Sedano H. Op. Cit. Pag. 312
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2. DEFINICION

El Sindrome Otodental, se caracteriza principalmente por un fenotipo dental
conocido como globodoncia y es patognomoénico para la condicidon, asociado
con déficit de audicion neurosensorial de alta frecuencia bilateral desde la

primera infancia.*

Las coronas de los caninos y oOrganos dentales posteriores son
alargadas, bulbosas y mal formadas con multiples I6bulos prominentes; la
relacion entre cuspides y fosetas principales es casi nula, de ahi el uso del
término globodoncia, mostrando coronas en forma de globo, tanto en la

denticion temporal como en la permanente.®

Fig. 1. Globodoncia fenotipo patognomaénico del SOD.®

En algunos casos, estas caracteristicas fueron descubiertas en nifios
pequefios (alrededor de tres afios de edad) al consultar la causa de erupcién

retardada de los dientes posteriores.’

4 Gregory-Evans C. SNP genome scanning localizes oto-dental syndrome to chromosome
11913 and microdeletions at this locus implicate FGF3 in dental and inner-ear disease and
FADD in ocular coloboma. Pag. 2483

5 Gorlin R. Syndromes with Unusual Dental Findings. Pag. 1124

61b. P4g.1124

7 Ren-Jye. "Otodental" dysplasia. Pag. 353



T FACULTAD M
MANIFESTACIONES ORALES Y MANEJO CLINICO EN PACIENTES WN i
PEDIATRICOS CON SINDROME OTODENTAL \l‘w oot W’

Los cambios en la denticibn primaria son mas intensos; algunos autores
como Witkop (1976), ha descrito rasgos faciales como fosas nasales
antevertidas, cara alargada, filtrum muy marcado, mejillas abultadas, mordida
abierta anterior y fuerte actividad de contraccion de los musculos orbicular de
los labios y mentoniano para tratar de cerrar la boca.?®

Santos Pinto (1998), examind a una familia de origen brasilefio,
madre, hijo e hija afectados por el SOD, originalmente reportados por Toledo
(1971) y refiere que los dos nifios tenian facies largas y que la hija tenia una

apariencia de mejilla llena.°

El inicio de la pérdida de audicion ocurre a temprana edad en algunos
pacientes mientras que en otros este evento no se manifiesta hasta después

de la pubertad.t!

Durante el paso del tiempo al SOD se le ha denominado bajo estos
términos:

e Displasia Otodental

e Otodentodisplasia Familiar

Y en algunas familias, un fenotipo ocular asociado fue reconocido y
nombrado como el Sindrome Oculo-Oto-Dental (SOOD).*?

8 http://omin.org/entry/166750

9 Silva F. Physiotherapeutic Evaluation of Masticatory and Respiratory Systems in a Patient
with Otodental. Pag. 135

10 http://omin.org/entry/166750

11 Sedano H. Op. Cit. Pag. 312

12 Bloch-Zupan A. Otodental syndrome. Pag. 1
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Esta variacion (SOOD), se present6 al realizar un estudio en una familia
britanica de cinco generaciones con SOD que fue sometida a evaluacion
clinica completa, obteniendo en los resultados ocho pacientes afectados

presentando coloboma de iris y retina.

El coloboma ocular es una anomalia que resulta del cierre anormal de la
fisura embrionaria en la vesicula optica en desarrollo. Varias hendiduras de
distintos tamafos ocurren y pueden ser unilaterales o bilaterales. Estas

hendiduras pueden afectar la cornea, iris, cristalino, retina o el nervio optico.

Generalmente el coloboma ocular puede presentarse como una patologia
aislada, pero también se encuentra en un gran nuamero de sindromes
sisttmicos y es un hallazgo comun en nifios con anormalidades

cromosomicas.!3

13 Viera H. First Genomic Localization of Oculo-Oto-Dental Syndrome with Linkage To
Chromosome 20¢13.1. Pag. 2540
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3. ASPECTOS ETIOLOGICOS

El término displasia ectodérmica engloba mas de 200 enfermedades
genéticas diferentes; la probabilidad de tener un hijo con displasia
ectodérmica va a depender del tipo de DE que exista en la familia y de su
patrén especifico de herencia4, entre ellas se encuentra el SOD.

La etiologia del SOD subyacente es de origen ectodérmico, pero los
defectos moleculares asociados con el patron de herencia autosémica

dominante no se ha caracterizado en su totalidad.1®

Los factores etiopatogénicos implicados en las alteraciones del

desarrollo dentario son basicamente dos: genéticos y ambientales.

Los factores que provocan anomalias dentarias actuan a partir del
segundo mes de vida intrauterina y segun la fase del desarrollo en que se
encuentre el 6rgano del esmalte y los tejidos dentarios que se afecten,
apareceran anomalias dentarias del numero, posicion, forma, tamafio, color o

estructura interna, o bien displasias de algun tejido dentario.

Por lo que al factor genético se refiere, la mutacion de algunos de los
genes implicados en la amelogénesis o la dentinogénesis, puede provocar

displasias y anomalias dentarias.

El control genético del desarrollo dentario se lleva a cabo mediante
dos procesos: a) control de la histogénesis del esmalte y dentina, y b) la

especificacion del tipo, tamafio y posicion de cada diente.

14 Bafios A. Displasias Ectodérmicas Hereditarias. Pag. 23
15 Gregory-Evans C. Op.Cit. Pag. 2482
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Los genes implicados en la amelogénesis (AMELX,ENAM, MMP20 y KLK4) y
en la dentinogénesis (DSPP) son altamente especificos para los dientes, por
lo que sus mutaciones producen alteraciones del desarrollo dentario no
sindrémicas. La alteracion es dentaria, sin que haya anomalias en otros
organos. Es el caso de las displasias de los tejidos dentarios (amelogénesis
imperfecta, dentinogénesis imperfecta y displasias dentinarias) y de las
anomalias en el numero dentario (hipo, oligo o anodoncia) que se presentan

de forma aislada, sin asociarse a sindrome hereditario alguno.

Por el contrario, varios genes con funciones reguladores
morfogenéticas involucrados en la determinaciéon de la posicidon y el
desarrollo precoz de los 6rganos dentarios, estdn también implicados en la
morfogénesis de otros 6rganos. La mutacion de estos genes, ademas de
alterar la morfodiferenciacion dentaria, puede tener efectos pleiotrépicos y
afectar a otros 6rganos, provocando sindromes hereditarios en los que uno
de sus rasgos es la presencia de anomalias dentarias. Asi, los genes
Homeobox (HOX genes) controlan el desarrollo del germen dentario durante
las semanas 18-24, especialmente en lo que se refiere a la posicion, numero

y forma dentaria.

Antes del desarrollo facial, existen areas concretas, denominadas
dominios, en las que se expresan determinados genes Homeobox,
determinando asi el tipo de diente que puede desarrollarse en dicha area.
Por ejemplo, los genes Homeobox MSX1 y MSX2 estan relacionados con la
region de los incisivos, estando sus mutaciones implicadas en las agenesias

dentarias de incisivo. Los genes DLX1, DLX2 y el BARX1, implicados en el
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desarrollo craneofacial, estan relacionados con las regiones de los molares y,

en concreto, con el desarrollo de dientes multirradiculares.1®

La causa exacta del Sindrome Otodental es desconocido. Hay 6
genes que podrian estar implicados. Estos genes estan asociados con la
determinacién de la ubicacion del desarrollo del germen dental y la
morfologia del diente. Estos genes incluyen la proteina morfogenética 6sea 4
(BMP4), el segmento muscular Homeobox 1 (MSX1), factor de crecimiento
de fibroblastos 8 (FGF8), BARX1, DLX1 y DLX2.

BMP4 y MSX1 son activos en la region de los incisivos y se supone
que estan funcionando dentro de los parametros normales, ya que los
pacientes con SOD tienen incisivos normales. Por lo tanto, la causa mas
posiblemente se encuentra en cualquiera de las mutaciones o las respuestas
de sefalizacion alteradas por FGF8, BARX1, DLX1 y DLX2, que ejercen su
influencia en la region molar. También se ha sugerido que, con las pruebas

de audiometria, el sitio de la lesion del oido es la céclea.

Curiosamente, MSX1 y BMP4 participan en la embriogénesis de la
oreja. BMP4 también tiene un papel en el desarrollo de las células ciliadas y

células neurosensoriales del oido interno.1’

Estudios mas recientes realizados por Gregory Evans (2007) sugieren
gue en los pacientes con Sindrome Otodental la causa responsable del
fenotipo se debe también a la haploinsuficiencia del gen del factor de
crecimiento de fibroblastos 3 (FGF3).18

16 Gonzalez M. Anomalias y Displasias Dentarias de Origen Genético-Hereditarias. Pag. 288-
289

17 Colter D. Otodental Syndrome: A Case Report. Pag. 484

18 Gregory Evans C. Op. Cit. Pag. 2487

10
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4. EPIDEMIOLOGIA

Es una enfermedad poco comun, la condicion se ha descrito en al menos

nueve familias.

La prevalencia mundial de este sindrome es de <1/1 000,000 de

personas; la edad de inicio o aparicion es en la infancia.'®

El primer caso fue descrito en Hungria en una madre y su hijo por
Dénes y Csiba en 1969. Hasta ahora se han reportado en la literatura el caso
clinico de un joven britanico, una mujer de origen irlandés, una familia de
Brasil, un nifio chino, una familia de origen polaco, una familia austriaca, un

linaje de origen italiano y una familia belga.?°

19 http://www.orpha.net/consor/cgi-bin
20 Bloch-Zupan A. Op.Cit. Pag. 1

11
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5. MANIFESTACIONES

Dentro de las manifestaciones clinicas caracteristicas de este sindrome

encontramos las que afectan al oido y la cavidad oral.

5.1 MANIFESTACIONES OTOLOGICAS

En el ser humano el oido es una unidad anatémica relacionada con la

audicién y el equilibrio.

En el embridon se desarrolla a partir de tres partes diferentes:

a) El oido externo funciona como 6rgano que recoge los sonidos.
b) El oido medio conduce los sonidos del oido externo al interno.
c) El oido interno convierte las ondas sonoras en impulsos

nerviosos y registra los cambios del equilibrio.?*

Oido Interno

. x Canales
\\ Céclea  semicirculares

Nervio Vestibular

Nervio Facia
/NervloAudmvo

\ ' Estribo

Yunque .

o Martillo "’ OidO MedIO
Conducto Auditivo

l I Membrana

Timpanica

Oido Externo . 3 ;
Fig. 2. Anatomia del oido.??

2! sadler T. W.Langman Embriologia Médica. Pag. 329
22 http://orlcba.com/anatomia_orl_basica.php

12
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La audicion tiene una importancia muy especial, porque es la puerta de

entrada del lenguaje.

Al ser la audicion el punto de partida de la principal caracteristica
distintiva del ser humano que es el lenguaje, su ausencia o0 su disminucion
implican consecuencias personales, familiares, sociales, educativas y

culturales de gran importancia.

La hipoacusia se define como la disminucion de la percepcion auditiva.
En la hipoacusia leve solo aparecen problemas de audiciéon con voz baja y
ambiente ruidoso. En las moderadas se aprecian dificultades con la voz
normal, existen problemas en la adquisicion del lenguaje y en la produccion
de sonidos. En las graves solo se oye cuando se grita o se usa amplificacion
y no se desarrolla lenguaje sin ayuda; y en la hipoacusia profunda, la

compresion es practicamente nula, incluso con amplificacion.

La hipoacusia neurosensorial ocurre cuando hay dafio al oido interno
(céclea) o a los conductos de los nervios entre el oido interno y el cerebro.

Este es el tipo mas comun de pérdida permanente de audicion.??

La pérdida auditiva neurosensorial reduce la capacidad de oir sonidos
tenues. Incluso cuando se habla a suficiente volumen, puede no sonar claro.
Algunas causas posibles de este tipo de pérdida de audicion son:

e Medicamentos toxicos para la audicion
e Pérdida de audicion en la familia (genética o hereditaria)
e lLaedad

e Lesiones en la cabeza

23 Delgado J. Deteccion Precoz de la Hipoacusia Infantil. Pag. 281

13
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e Malformacion del oido interno

e Exposicion a ruidos fuertes.?

Dependiendo del momento en que se produce la pérdida auditiva, las

hipoacusias se clasifican en:

e Prelinguales, en las que la lesién se produjo con anterioridad a
la adquisicion del lenguaje (0-2 afios).

e Perilinguales, cuando sucedié durante la etapa de adquisicion

del lenguaje (2-5 afos).

e Postlinguales cuando la pérdida auditiva es posterior a la
estructuracion del mismo. Naturalmente, las consecuencias

seran tanto mas graves cuanto mas precoz sea la pérdida.?®

La pérdida auditiva neurosensorial de alta frecuencia es una anomalia

que se presenta en este sindrome.?6

El inicio de la pérdida de audicién por lo general ocurre a temprana
edad, alrededor de dos o tres afios de vida para algunos pacientes mientras
que en otros puede no manifestarse hasta después de la pubertad.
Independientemente de la edad de inicio, la pérdida de audicion es

progresiva y bilateral existiendo dificultades en el desarrollo del habla.?”-28

24 http://www.asha.org/uploadedFiles/Tipo-grado-y-configuracion-de-la-audicion.pdf
25 Delgado J. Op. Cit. 283

26 Gregory-Evans C. Op. Cit. Pag. 2483

27 Bloch-Zupan A. Op. Cit. Pag. 2

28 Viera H. Op. Cit. Pag. 2540

14
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Se caracteriza por un umbral de audicion anormalmente elevado, por lo
general mayor que 25 dB en uno o ambos oidos, en la region de alta
frecuencia (3.000 a 6.000).%°

Sedano (2001), realiz6 examenes de audiometria en familiares de un
paciente de cinco afios de edad portador del sindrome, dando como
resultado en la prueba valores normales en cada uno de ellos. Sin embrago
el examen del nifio demostrd hipoacusia neurosensorial moderada bilateral
con descenso de la agudeza auditiva a frecuencias superiores a 1000 Hz.
Segun la historia clinica, el nifio no habia sido expuesto a factores
etiologicos, tales como fuertes sonidos persistentes, capaces de inducir este

tipo de pérdida de audicion.3°

Cook (1981) declar6 que la pérdida auditiva neurosensorial puede
estabilizarse por la cuarta década de vida y resultar en una pérdida grave de

forma bilateral. También propuso que la lesion se encuentra en la céclea.3! 32

29 Colter D. Op. Cit. Pag. 484

30 Sedano H. Op. Cit. Pag. 313

31 Ren-Jye C. Op. Cit. Pag. 356

82 Cook R. Otodental Dysplasia: A Five Year Study. Pag 94

15



Iﬁ" S T"ljiﬁ?‘j - % FACULTAD il
@ :JS MANIFESTACIO!\IES ORALES Y MANEJO CLINICO EN PACIENTES o
if??( ) PEDIATRICOS CON SINDROME OTODENTAL "“‘"T"“"""W
S UNAM
g 1904

5.2 MANIFESTACIONES ORALES Y DENTALES

Clinicamente se observa encia inflamada; el acumulo de placa
dentobacteriana y la microbiota del surco gingival constituyen el factor de
riesgo que mas se asocia con el origen y la evolucion de la gingivitis,
clinicamente se observa sangrado indoloro, inflamacion, encia mas blanda y

color mas rojo.

También es comun encontrar hiperplasia gingival, dicho hallazgo es

comun en torno a los dientes en proceso de erupcion.s3

Fig. 3. Acumulacion de placa dentobacteriana que ocasiona sagrado de le encia al menor
contacto al ser explorado.3*

Las anomalias dentales afectan tanto a la denticion primaria y
secundaria; pueden ser clasificadas como anomalias de erupcion, nimero,

tamafio, forma y estructura.

33 Bloch-Zupan A. Op. Cit. Pag. 2
34 http:// nuriroman.wordpress.com/2014/05/j

16
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Anomalias de erupciéon

e Erupcion retardada

La erupcion retardada se refiere al retardo de la erupcién por mas de 6
meses en los dientes temporales o0 mas de 6-10 meses para los dientes

permanentes.

Puede ser causada por factores locales o sistémicos y trastornos
genéticos (por ejemplo, Sindrome de Down, Sindrome de Gardner y

Sindrome Otodental, etc.).3®

En el SOD el retraso en la erupcion dental tanto en la denticion

temporal y permanente afecta principalmente en los sectores laterales.3®

Ren-Jye, (1988), reportd el caso de un nifio de 3 afios 11 meses que
fue visto por primera vez en la Clinica Dental del Colegio de Medicina de
Kaohsiung debido al retraso en la erupcion de los dientes posteriores. En el
momento del examen oral, los segundos molares deciduos aun no habian
erupcionado. Posteriormente el nifio fue examinado a la edad de 7 afios 10
meses Yy existia retraso en la erupcion de los primeros molares

permanentes.?’

Por otro lado, Winter (1983) informo el caso de una mujer, donde el

primer molar inferior permanente erupcioné hasta la edad de 29 afios.3®

35 Laskaris G. Patologias de la Cavidad Bucal en Nifios y Adolescentes. Pag. 16
36 Bloch-Zupan A. Op.Cit. Pag. 2

37 Ren-Jye C. Op. Cit. Pag. 353

38 |b. P&g. 357
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Anomalias de nimero

El nimero de dientes puede verse alterado por ausencia o por exceso de
desarrollo, estas anomalias van a producir trastornos de erupcion, de

organizacion de las arcadas, funcion y estética.3®

e Ausencia congénita de dientes

La agenesia dental hace referencia a la ausencia de un diente por fallas en

su desarrollo.

Se habla de anodoncia cuando todos los dientes, deciduos o

permanentes, se hallan ausentes.

Oligodoncia es la ausencia de mas de seis dientes excluyendo el

tercer molar.

Hipodoncia es la ausencia de uno o de varios dientes; otros la definen

como la usencia de menos de seis dientes.4°

Puede afectar a ambas denticiones pero es mas comun en la denticion
permanente. Estudios longitudinales demuestran que los pacientes con
agenesia en denticion temporal tienen una predisposicion mayor a que el

mismo fenémeno ocurra en la denticién permanente.*!

39 Varela M. Problemas Bucodentales en Pediatria. Pag. 43

40 Bordoni N. Odontologia Pediatrica. La Salud Bucal del Nifio y el Adolescente en el Mundo
Actual. Pag. 550

41 Varela M. Op. Cit. Pag. 43-44
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Los dientes ausentes con mayor frecuencia de forma congénita son los
terceros molares, seguidos por los incisivos laterales superiores y los

segundos premolares.*?

En el SOD frecuentemente existe agenesia dental principalmente de

premolares maxilares.*?

Levin y Jorgenson (1972) describen seis generaciones de una familia
italiana y reportan que los premolares faltaban congénitamente en la mitad

de las personas afectadas.*

e Dientes supernumerarios

Es una anomalia caracterizada por exceso en el niumero de dientes tanto de

permanentes como deciduos.*

Pueden presentarse en cualquier localizacion, sin embrago, son mas

frecuentes en maxilar que en la mandibula.*®

El diente supernumerario mas comun es el denominado mesiodens,
localizado entre los incisivos centrales superiores, en la mayoria de los casos

incluido, de tamario y forma variables.*’

Algunos autores clasifican los dientes supernumerarios de acuerdo

con su forma en cénicos, tuberculados y suplementarios.

42 Sapp J. Patologia Oral y Maxilofacial Contemporanea. Pag. 5
43 Bloch-Zupan A. Op. Cit Pag. 2

44 http://omin.org/entry/166750

45 Bordoni N. Op. Cit. Pag. 553

46 Saap J. Op. Cit. Pag. 4

47 Varela M. Op. Cit. Pag. 45
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Los dientes supernumerarios se denominan suplementarios cuando su

morfologia se asemeja a la de un diente normal.*®
Al igual que en el caso de agenesia dental, la presencia de dientes
supernumerarios pueden ser una anomalia aislada o puede formar parte de

un sindrome.4®

Dientes supernumerarios se pueden observar en este sindrome con

microdoncia en forma conoide.

Anomalias de Tamaio

e Macrodoncia

La macrodoncia es un término que hace referencia a dientes de gran
tamafio. La etiologia es multifactorial. La macrodoncia generalizada se puede
ver en casos de gigantismo por hiperfunciéon de la pituitaria. La macrodoncia
localizada se observa en casos de hiperplasia facial unilateral, producida por

el sobrecrecimiento de los gérmenes dentarios en el lado afectado.>®

Se habla de macrodoncia relativa cuando dientes de tamafo normal
estan ubicados en maxilares de menor tamafio dando una apariencia de ser
mas grandes de lo normal. En algunos pacientes se observan macrodoncias
simétricas que afectan un par de dientes, cuando es unilateral clinicamente

se debe descartar la fusion de dos dientes.>! Puede estar también asociada

48 Bordoni N. Op. Cit. Pag. 554
49 Varela M. Op. Cit. Pag. 45-46
50 Sapp. J. Op. Cit. Pag. 2-3

51 Bordoni N. Op. Cit. Pag. 560
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en algunos sindromes genéticos tales como: Disostésis Craneofacial, el
Sindrome Otodental y Sturge-Weber.>?

Se realiz6 la medicion mesiodistalmente de las coronas de los dientes
deciduos del paciente reportado por Ren-Jye (1988), para comparar los
datos con la media de los nifios chinos no afectados, obteniendo como
resultado que los diametros mesiodistales de la corona de los caninos y
molares deciduos de este nifio fueron mucho mayores de lo normal. Sin
embargo, los incisivos laterales superiores y los incisivos mandibulares eran

mas pequefos.>?

Caso reportado
Nifio chino (mm) Lado Lado
izquierdo derecho
Maxilar
Incisivo central 6.61 7.12 7.30
Incisivo lateral 5.52 5.18 5.25
Canino 6.57 7.92 8.02
Primer molar 7.45 9.47 9.18
Segundo molar 9.39 12.43 12.10
Mandibula
Incisivo central 4.52 4.15 4.07
Incisivo lateral 4.74 4.45 4.42
Canino 5.94 8.35 8.40
Primer molar 8.08 14.25 14.38
Segundo molar 10.26 15.48 15.47

Fig.4. Tabla que reporta los resultados obtenidos por Ren-Jye.>*

52 Laskaris G. Op. Cit. Pag. 2
53 Ren-Jye C. Op. Cit. Pag. 355
54 1b. P&g. 355
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e Microdoncia

Es una anomalia caracterizada por el menor tamafio de los dientes

involucrados.>®

La microdoncia que afecta a uno o dos dientes es mucho mas
frecuente que los tipos generalizados (microdoncia generalizada verdadera y
microdoncia generalizada relativa), afectando principalmente a los incisivos
laterales superiores, terceros molares superiores Yy los dientes

supernumerarios.>®
Las microdoncias son de caracter hereditario asociadas con un
modelo autosémico dominante o como herencia cruzada en el caso de

dientes pequefios en maxilares normales o de mayor tamafio.>’

Se han reportado en algunos casos clinicos la existencia de

premolares que presentan microdoncia en el SOD.%®

Anomalias de forma

Una variacion de la forma de la corona de los dientes, como ya se habia
mencionado es la globodoncia que se trata de una deformidad amorfa
globular de las coronas de los dientes caninos, premolares y molares.
Radiograficamente cuando esta afectado un solo diente se debe establecer

el diagnéstico diferencial con un odontoma.°

55 Bordoni N. Op. Cit. Pag. 558-559
56 Sapp J. Op. Cit. Pag. 2

57 Bordoni N. Op. Cit. 559-560

58 Viera H. Op. Cit. Pag. 2542

59 Varela M. Op. Cit. Pag. 49
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Es un hallazgo dental caracteristico de este sindrome encontrar 6rganos
dentales grandes malformados con coronas bulbosas en denticion temporal y

permanente.

Fig. 8. Canino y molares afectados.®°

La relacién entre cuspides y el surco principal se elimina, ocasionando
fusién de las cuspides, formando |6bulos prominentes en la corona del

diente.

Fig. 9. Cuadrante inferior izquierdo, muestra
prominente cuspide puntiaguda en mesial del
canino con globodoncia, un hallazgo inusual.®t

60 Sedano H. Op. Cit. Pag. 313
61 |b. P4g. 314
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Ren-Jye (1988), describe a los molares erupcionados de forma bulbosa y
menciona “Un pozo se encuentra en el centro de la superficie oclusal de
cada molar; muchos surcos de desarrollo salen de estos pozos en la cara
bucal, lingual y las superficies proximales hacia la zona cervical, cada

corona se divide en I6bulos de diferentes tamarios”.2

La radiografia del paciente descrito por él, muestra que todos los
molares deciduos en desarrollo tenian enormes coronas. Cada una de las
coronas de los segundos molares inferiores deciduos parecieron ser
duplicadas o fusionadas. El germen dental de los premolares inferiores, los
segundos premolares superiores y los segundos molares permanentes eran

indiscernibles.t3

Los caninos se han descrito en todos los casos reportados como

grandes con un marcado cingulo y la corona con aspecto bulboso.%*

Algunos premolares que son de tamafio normal en su morfologia

presentan superficies oclusales convexas sin surcos de desarrollo.

Cabe sefialar que en los casos descritos por Toledo (1971),
premolares también se describen con el aspecto de coronas bulbosas y
cuspides redondeadas, posteriormente, Sedano (2001), declar6 que en
algunos pacientes los grandes molares anormales podrian ser el producto de

la fusion de los gérmenes de los dientes premolares y molares. %°

62 Ren-Jye C. Op. Cit. P4g. 354
63 |b. Pag. 354

64 Sedano H. Op. Cit. Pag. 313
65 Bloch-Zupan A. Op. Cit. Pag. 2
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Fig. 12. Se muestra en las radiografias que los molares anormales podrian ser el resultado
de la fusién de multiples molares y gérmenes de dientes premolares.®®

En cuanto a la morfologia de las raices estas son cortas y de forma

coOnica.

Obteniendo radiografias de molares deciduos, se observa
aparentemente la presencia de dos camaras pulpares independientes, dando
la impresién de que se ha producido una fusion.

También radiograficamente se observan calcificaciones en las
camaras pulpares y en los conductos radiculares de los dientes de la primera

denticion.%’

En 2002, Vieira, describe también la presencia de calculos en la pulpa,

camaras pulpares de gran tamafio y raices anormales.®®

66 Colter D. Op.Cit. Pag. 484
67 Sedano H. Op. Cit. Pag. 314
68 VViera H. Op.Cit. 2543
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Por lo general, tanto en el maxilar y la mandibula los incisivos de ambas

denticiones muestran tamafio y forma normal.®°

Anomalias de estructura

Se producen por un trastorno durante las etapas de histodiferenciacion,
aposicion y calcificacion. Pueden afectar el esmalte (hipomineralizacion,
hipoplasia y amelogénesis imperfecta), la dentina (dentinogénesis imperfecta
y displasia dentinaria), el esmalte y la dentina (odontogénesis imperfecta y

odontodisplasia regional) y el cemento.

¢ Hipoplasia del esmalte

Se define como una disminucion en la cantidad del esmalte dentario,
provocada por alteraciones ocurridas durante la fase de formacion de la

matriz.

Su causa responde a factores sistémicos, hereditarios o locales.
Pueden mencionarse anomalias genéticas y cromosOmicas, enfermedades
infecciosas y endocrinas, trastornos neuroldgicos, cardiacos, renales,

intestinales y hepaticos.

Dentro de los factores locales, los traumatismos y las infecciones
severas en los dientes primarios pueden provocar hipoplasias en las piezas

de reemplazo.

69 Colter D. Op. Cit. Pag. 484
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En la clinica se presentan en forma de fosas, lineas o bandas horizontales y
verticales, o pérdidas extensas de tejido adamantino. Se consideran factores

de riesgo para caries y deben tratarse de acuerdo con su severidad.’®

Se encuentra frecuentemente hipoplasia del esmalte en la superficie
bucal de los caninos y molares en el SOD, esto hace que la superficie del
diente sea muy aspera y que los defectos a menudo destaguen porgue son
de color marron o amarillo siendo los 6rganos dentales mas propensos a la

caries.”?

Fig. 14. Areas amarillas hipoplasicas presentes en la superficie labial de los caninos, vista
lateral.”

En el tercio cervical de la superficie labial de los caninos del nifio de
origen chino, habian defectos del esmalte de 1.5 x1.5 mm de tamafio, esto

reportado por Ren-Jye.”?

Viera, (2002), insistid6 que los incisivos no eran normales, ya que

report6é defectos en el esmalte, como superficies hipoplasicas y con

70 Boj JR. Odontopediatria. Pag. 188
71 Colter D. Op. Cit. Pag. 483

72 1b. Pag. 483

73 Ren-Jye C. Op. Cit. P4g. 354
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picaduras.”* En cuanto al tamafio Ren-Jye, los reporta mas pequefios de lo

normal en su paciente.”

Oclusioén

Varias maloclusiones se describen en los miembros de la familia examinados
por Vieira (2002).

El presentd tres casos, de los cuales en el caso #1 demostré una
mordida cruzada bilateral posterior. El arco mandibular fue en forma de "U"y
el arco superior era "V" ocasionando un paladar profundo o marcado

causando el estrechamiento y el apifiamiento de la region de los incisivos.

Fig. 15. Paciente masculino que presenta colapso en el maxilar ocasionando un paladar
profundo. 76

En el caso #2 y 3 reporta una maloclusion con mordida abierta

anterior.”’

74 Bloch-Zupan A. Op. Cit. Pag. 3

5 Ren-Jye C. Op. Cit. Pag. 356

6 Gregory-Evans C. Op. Cit. Pag. 2484
7 |b. Pag. 2483
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Ren-Jye (1988) informa que la oclusion de su paciente era compatible con
una relacion Clase Il de Angle. También menciona la atriccion que se hacia

notar en la superficie oclusal de los molares.’®

El paciente observado clinicamente por Sedano (2001), presentaba
apifiamiento severo en los arcos maxilares y mandibulares, particularmente
en las areas anteriores e indicoé que el apiilamiento anterior podria ser debido
a la presencia de los dientes posteriores en forma globular, mientras que la
aglomeracion posterior que estaba presente se debi6 a la pérdida de

espacio. Su paciente present6 una relacion Clase Ill de Angle.”

Fig. 16 y 17. Paciente de 9 afios de edad con SDO, reportado por Sedano.&
En algunos pacientes se ha reportado micrognatia.
Tumor

Los odontomas siempre se han considerado como tumores de origen
odontogénico,?! se caracteriza por tener células odontogénicas epiteliales y
mesenquimaticas completamente diferenciadas que forman esmalte,

cemento y dentina, que se disponen mas o menos organizadas segun el

78 Ren-Jye C. Op. Cit. Pag. 355

79 Colter D. Op. Cit. Pag. 485

8 |b. Pag. 483

81 Bordoni N. Op. Cit. Pag. Pag. 558
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grado de alteracion en la diferenciacion morfoldgica de las células

odontogénicas. Es considerado el tumor odontogénico mas frecuente.?

Se han clasificado segun su aspecto en dos tipos:

e Odontoma complejo: se trata de una masa de tejido mineralizado en la

gue se entremezclan la dentina y el esmalte de manera amorfa.

e Odontoma compuesto: se trata de un acumulo de estructuras
dentarias de formas diversas que crecen en un mismo sitio y por lo

general quedan impactadas.

Se ha reportado la presencia de odontomas en el SOD; estos
hallazgos fueron reportados por Beck-Mannagetta (1984) en la parte
posterior del maxilar y la mandibula de un padre y su hija afectada por el

sindrome.83

En el paciente reportado por Sedano (2005), la radiografia panoramica
mostré la posibilidad de un diente
supernumerario o de un odontoma en la

zona posterior del maxilar derecho.®*

Fig. 19. Radiografia Panoramica con
diente supernumerario en el maxilar.85

82 Crespo del Hierro J. Odontoma compuesto como causa de sinusitis maxilar crénica. Pag.
360

83 Bloch-Zupan A. Op. Cit. P4g. 3

84 Colter D. Op. Cit. Pag. 483

85 |b. Op.Cit. Pag. 484
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6. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

La asociacion de hipoacusia neurosensorial y anomalias dentales se pueden
encontrar en otros sindromes:
¢ Deficiencia auditiva neurosensorial, mareos e hipodoncia (Autosémico
recesivo).
e Pérdida auditiva neurosensorial bilateral y multiples 6rganos dentales

anteriores invaginados.

Kantaputra y Gorlin (1992) describen el caso de una nifia que presentaba
los dos incisivos centrales superiores invaginados, premolarizacion de
incisivos laterales y primeros molares deciduos en el maxilar. Le faltaban los
dos incisivos permanentes inferiores derechos y los izquierdos estaban
invaginados. La apariencia facial por lo general era normal, excepto el puente
y las fosas nasales estaban dilatadas. Ella tenia pérdida auditiva

neurosensorial bilateral moderadamente grave.®6

Aungque se presentan ciertas caracteristicas del SOD en ninguna de

estas entidades se muestra el fenotipo dental caracteristico.

86 Kantaputra P, Gorlin R. Double dens invaginatus of molarized maxillary central incisors,
premolarization of maxillary lateral incisors, multituberculism of the mandibular incisors,
canines and first premolar, and sensorineural hearing loss. Pag 128-136
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7. DIAGNOSTICO

El diagndstico involucra examen clinico, radiogréafico, histolégico y genético.

Se basa en hallazgos clinicos caracterizados con el fenotipo dental de
globodoncia. El estudio radiografico es elemental como coadyuvante para
distinguir distintas entidades patoldgicas que se presenten en la cavidad
bucal, por ejemplo, dientes supernumerarios, agenesia dental, odontomas y

caracteristicas morfologicas anormales de los gérmenes dentales.

Se debe remitir al paciente con el otorrinolaringélogo para evaluaciéon

de la audicién realizando examen audiométrico.

Es importante remitir al paciente para recibir asesoramiento genético,

ya que es crucial para confirmar el diagnostico clinico.®’

87 Millan J, Aller E. El Asesoramiento Genético en los Déficits Visuales y Auditivos. Pag. 690
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8. TRATAMIENTO

La calidad de vida puede afectarse como consecuencia de aspectos
psicologicos y funcionales debido a ello el tratamiento odontolégico es

complejo, interdisciplinario e incluird un seguimiento constante.

Es obligatorio establecer medidas preventivas (controles de placa
aplicaciones topicas de flaor, colocacion de selladores de fosetas y fisuras)
para mantener una higiene bucal y una salud adecuadas. Es importante
tomar en cuenta que en tales casos el nivel de higiene oral es muy bajo y hay
mayor propension a presentar caries y desarrollar enfermedad periodontal
debido a la mala higiene y a la morfologia que presentan los 6rganos
dentales.

En cuanto al tratamiento de la hipoplasia del esmalte las piezas
dentales afectadas pueden ser sensibles por ello, junto a la instauraciéon de
un tratamiento precoz es conveniente la aplicacion tépica de fluoruros para
de esta manera intentar minimizar la sensibilidad a los estimulos términos y
mecanicos. Las técnicas de grabado acido y material compuesto deben ser
en principio nuestro material restaurativo de eleccion en los dientes
permanentes anteriores que presenten defectos hipoplasicos en la corona.
En las displasias genéticas, la pulpa coronal se suele contraer con cierta
rapidez, por lo que una restauracién protésica, tipo corona a veces es posible

realizarla en la primera fase de la adolescencia.?8

La mayoria de las lesiones de caries se pueden restaurar al igual que

con un diente normal.

88 Boj JR. Op. Cit. Pag. 189-190
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La terapia endoddntica puede ser dificil por la duplicacion de los conductos

de la pulpa en los dientes posteriores afectados.

Mesaros y Basden (1996) presentaron un caso en el que se demostro
la complejidad del tratamiento endoddntico en un diente con globodoncia e
indicaron la propension de estos dientes a desarrollar lesiones endo-

periodontales debido a su morfologia aberrante.8?

Pueden ser necesarias multiples extracciones. Si existe agenesia de
premolares, se debe considerar la opcion de conservar los molares

temporales.

Varios tratamientos protésicos son viables para la correcciéon de los
defectos dentales, protesis parciales removibles, fijas e implantes dentales

pueden ofrecer excelentes resultados.

Se debe llevar a cabo tratamiento de ortodoncia en los casos que
sean necesarios para corregir las anomalias en la oclusién. En los pacientes
descritos por Vieria (2002) debido a las sorprendentes anomalias dentales,
menciona que algunos pacientes adultos se habian sometido a una cirugia

correctiva extensa de ortodoncia.%°

El tratamiento de los odontomas es la enucleacién y curetaje con
remodelado 6seo cuando este es necesario de acuerdo al defecto 6seo que
guede luego de ser retirado. El defecto 6seo puede ser rellenado con hueso

autolégo u otro tipo de sustituto 6seo. Después de realizar la enucleacion de

89 Colter D. Op. Cit. Pag. 484
% Viera H. Op. Cit. Pag. 2542
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todos los componentes deben ser enviados a estudio patolégico para la

confirmaciéon histopatolégica.®!

El tratamiento de las alteraciones dentales intenta dar una solucion
funcional y estética que permita realizar una vida lo més normal posible al
nifio sin lesionar su autoestima y su desarrollo psicologico, por lo que debe

ser individualizado dependiendo de la gravedad del caso.

Es conveniente que las citas de control sean cada tres o cuatro meses
(en lugar de cada 6 meses) para determinar asi la idoneidad de los

resultados que se estan obteniendo al atender a estos pacientes.

En cuanto al tratamiento de la hipoacusia es obligatorio un

seguimiento periddico de la audicion.®?

El tratamiento de la pérdida auditiva se contrarresta segun el grado y
caracter de la hipoacusia.

Si la hipoacusia es leve, se dice que la incapacidad es ligera y poco
interfiere con el desarrollo, por lo que se considera que requiere poca ayuda.
Cuando la hipoacusia es moderada, resulta necesaria la amplificacion (uso

de audifonos) combinada con lectura de labios.

En caso de hipoacusia severa y profunda la amplificacion puede ser

atil complementando con lectura labial y con comunicacion digital.

91 Saap. Op.Cit. Pag. 157
92 Millan J. Op. Cit. Pag. 697
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También es factible optar por la utilizacion de implantes cocleares ya que son

de gran ayuda.®

La resonancia magnética y la tomografia computarizada son auxiliares
para la valoracion preoperatoria de anomalias del oido interno; la deficiencia
de nervio coclear y alguna variante de la anatomia pueden afectar la
decision de realizar la cirugia de implante coclear, el prondstico de mejora

auditiva asi como aumentar el riesgo de complicaciones.®

Cabe seialar que la conducta de los niflos con hipoacusia es muy
compleja, ya que son retraidos, solitarios, inseguros, miedosos, incluso
algunos pueden ser agresivos; en ocasiones son incapaces de externar sus
necesidades y sentimientos aislandose del resto de la gente siendo mas

susceptibles a ser inadaptados y presentar problemas de desarrollo.

Es importante saber como es la conducta del nifio con hipoacusia, ya
que de acuerdo a ésta deberan hacerse ciertas adecuaciones durante la

consulta dental.

Debemos conocer la edad de inicio y el grado de hipoacusia que
presente el paciente con SOD que esté presente en la consulta.

Se recomienda mirar de frente al paciente y hablarle normalmente y
de forma directa, sin gritarle. Hay que evitar las expresiones faciales

exageradas.

9 Delgado J. Op. Cit. 293
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El estomatdlogo no debe utilizar cubrebocas, ya que dificulta la lectura de
labios, comunicard sus ideas mediante gestos, expresiones faciales y

formacion lenta de la palabra, evitando asi que el paciente se sienta aislado.

Hay que facilitar el contacto visual previo con estos nifios, ya que se
pueden sobresaltar si se les toca sin contacto visual previo. Es indispensable

observar la expresion facial del paciente durante el tratamiento dental.

Se recomienda mostrar confianza, sonreir y hacer gestos
tranquilizadores para ganar la confianza del paciente y disminuir su

ansiedad, asi como dedicar mas tiempo a cada visita.

Resulta esencial ajustar el audifono (si el paciente lleva uno) antes de
poner en marcha la pieza de mano, ya que este dispositivo amplificara todos
los sonidos. También al tomar radiografias se debe apagar el auxiliar

auditivo, ya que con la radiacion se intensifican los sonidos.

En algunos casos la utilizacion del dique de goma en los
procedimientos dentales puede generar un comportamiento negativo en el
nifio si le impide la visién, ya que ésta es su principal forma de comunicacion.
De no tener visibilidad, el aislamiento y la ansiedad aumentaran, de modo

gue por ningun motivo se le deben cubrir los ojos.

El lenguaje corporal y la expresion facial juegan un papel muy

importante en la comunicacion con el paciente con hipoacusia.®®

Por lo general el prondéstico es bueno si el tratamiento dental y
otolégico son apropiados. Cuando se establece el diagndstico precozmente

9 Madrigal E. Manejo estomatoldgico con nifio con hipoacusia. Pag. 32
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en la infancia, el tratamiento es exitoso al minimizar las posibles
complicaciones odontologicas y médicas, iniciando el cuidado dental precoz,

con la realizacion de un seguimiento continuo y un control interdisciplinario.
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CONCLUSIONES

Los profesionales de la Odontologia deben conocer las caracteristicas
clinicas de normalidad de la cavidad oral para poder diagnosticar alguna

anomalia y asi poder ofrecer el tratamiento adecuado a nuestros pacientes.

Aungue el SOD como muchos otros sindromes que existen son poco
frecuentes, no por eso deben dejar de ser objeto de estudio ya que no
estamos exentos de algun dia encontrarnos en la practica odontolégica un

paciente con dicha enfermedad.

En un gran ndmero de sindromes hereditario las anomalias dentarias,
MAas 0 menos severas, constituyen un dato clinico importante que, en
ocasiones, puede ser esencial para la confirmacion del diagnéstico. El
diagnéstico involucra examen clinico, radiografico, histologico y genético. Los
dos primeros examenes permiten realizar un diagndstico presuntivo mientras

que los dos ultimos permiten un diagndstico definitivo

Es muy importante incluir en la evaluacion del paciente y su familia al
genetista clinico para la orientacién del diagndstico diferencial, la estrategia
del estudio molecular y el asesoramiento genético, tanto para el paciente

como para los familiares en riesgo.

Las personas con alteraciones en cualquier parte de su cuerpo,
interrumpiendo el funcionamiento de los rganos pueden ser vistas por ellos
mismos y por sus compafieros de una manera diferente debido a sus
caracteristicas fisicas, pudiendo requerir también apoyo psicolégico
especializado.
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El diagndstico precoz y la rehabilitacion adecuada previenen consecuencias
graves que pueden perjudicar la vida del paciente. Tal es el caso de la
hipoacusia infantii ya que esta manifestacion constituye un problema
importante para el paciente pediatrico, ya que afecta a uno de los 6rganos
necesarios para la comunicacion y, por lo tanto, puede suponer un alto grado

de aislamiento social, bajo rendimiento escolar y trastornos linguisticos.

Al enfrentarnos en la consulta dental con cualquier paciente, nuestra

profesion demanda: un especialista con disposicidén, conocimientos y calidez.
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