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I. INTRODUCCION

La odontogénesis se inicia en la 6 semana de vida intrauterina, cuando se
diferencia la lamina dental a partir del epitelio odontdgeno. Las alteraciones
del desarrollo embrioléogico de la denticion se denominan anomalias
dentarias, las cuales se pueden definir como una desviacion de la
normalidad, provocadas por una alteracion en el desarrollo embriolégico del
diente. La anomalia puede afectar a cualquiera de los aspectos de la
normalidad dentaria: la forma, el numero, el tamafo, la estructura interna, el
color, la posicién en la arcada, etc. Sin embargo, el establecer un limite entre
lo normal y lo patoldgico en ocasiones es complicado. La importancia clinica
de las anomalias dentarias radica en su valor como auxiliar para el

diagnostico de ciertas entidades sindromicas.

El término sindrome incluye el conjunto de sintomas y signos
patogenéticamente relacionados que, sin ser caracteristicos de una causa en
particular, puede ser producido por causas diferentes. Del gran numero de
anomalias genéticas solo se tomaron en cuenta algunas de las patologias
mas representativas que tienen manifestaciones en la cavidad bucal. El
conocimiento en el Area de la Salud sobre los sindromes en pacientes
pediatricos es de suma importancia debido al manejo odontoldgico que estos
requieren, por eso es necesario tener los conocimientos necesarios para un

diagndstico preciso y certero al momento de elaborar un tratamiento.



Il. OBJETIVOS

Consideramos que una revisidon bibliografica acerca de los sindromes mas
comunes en el area odontologica es importante para describir las principales
anomalias dentarias, con el fin de conocer mas a detalle su diagnostico y

seleccionar el tratamiento odontolégico mas adecuado.



lIl. ODONTOGENESIS

Es un proceso fisioloégico de evolucién continua, en el cual los cambios
histolégicos y bioquimicos tienen lugar simultdneamente y de forma
progresiva, conduce a la formacion de los elementos dentales en el seno de
los maxilares y la mandibula, en el que aparecen sucesivamente dos clases

de dientes: los dientes primarios y los dientes permanentes.’

Los dientes se desarrollan a partir de brotes epiteliales. Es un proceso
complejo en el que estan implicadas dos capas germinativas primarias: el
epitelio ectodérmico, que origina el esmalte, y el ectomesénquima que forma
los tejidos restantes (complejo dentinopulpar, cemento, ligamento periodontal
y hueso alveolar), En la odontogénesis, el papel inductor desencadenante es
ejercido por el ectomesénquima o mesénquima cefalico (células derivadas de

la cresta neural que han migrado hacia la region cefalica).?

En dicho proceso vamos a distinguir dos grandes fases: la morfogénesis o
mofodiferenciacion que consiste en el desarrollo y la formacion de los
patrones coronarios Yy radicular, como resultado de la division, el
desplazamiento y la organizacién en distintas capas de las poblaciones
celulares, epiteliales y mesenquimatosas, implicadas en el proceso y la
histogénesis o citodiferenciaciéon que conlleva la formacion de los distintos
tipos de tejidos dentarios: el esmalte, la dentina y la pulpa en los patrones

previamente formados.?
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3.1 Periodo de Iniciacion

El ciclo vital de los d6rganos dentarios comprende una serie de cambios
morfoldgicos y funcionales que comienzan en la sexta semana de vida
intrauterina y contintia a lo largo de toda la vida dental. El signo morfolégico
inicial de formacién es la aparicion de la lamina dental primaria, definida
como una banda gruesa de epitelio que marcara los futuros dientes. Esta
capa basal estda compuesta por células que se organizan linealmente sobre
la membrana basal, constituyéndose, de esa manera, la division histica entre

el ectodermo (epitelio) y el mesodermo (mesénquima). (Figura 1)’

La lamina dentaria y los brotes dentarios representan aquellas partes del
epitelio bucal que tienen potencial para formar el érgano dentario, de tal
forma que para la denticién primaria la lamina dental formara 20 yemas para
los dientes primarios y 24 yemas para los dientes permanentes, pues no es
sino hasta después del nacimiento que se forman Ilas yemas

correspondientes de los segundos y terceros molares permanentes.*>®

Epitelio bucal
Lamina dentaria

Mesénquima

Figura 1. Del epitelio bucal se formara la lamina dental que dara lugar a cada
uno de los 6rganos dentarios.
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La induccion de la iniciacién requiere la interaccién ectomesenquimatosa-
epitelial. Entre los componentes mas importantes que participan en esta
interaccion se destacan: las proteinas morfogenéticas 6seas (BMPS), los
factores de crecimiento fibroblasticos (FGFS), las proteinas Hedgehog (Shh)
y las proteinas Wnt .

La falta de iniciacion puede producir tanto la ausencia de dientes, unicos o
multiples (agenesias), afectando frecuentemente al incisivo lateral superior
permanente, a los premolares inferiores o a los terceros molares; o puede
existir una falta total de dientes, anodoncia. Ademas de producir también, la
presencia de dientes supernumerarios unicos o multiples. Periodo de
proliferacion: en torno a la décima semana intrauterina, tiene lugar un
aumento de la actividad proliferativa de las células epiteliales produciendo
una invaginacion de los brotes dentarios, lo que da lugar a la formacion del
germen dental. Al proliferar las células epiteliales, se forma una especie de
casquete y la incorporacion del mesodermo por debajo y por dentro del
casquete, produciendo la papila dental. Dicho aumento proliferativo origina

cambios en el tamafo y proporciones del germen dentario

Cada germen dental en este momento esta constituido por el 6rgano del
esmalte, de origen epitelial del que surgira el esmalte; la papila dental cuyo
origen es ectomesenquimal que originara la dentina y la pulpa; y el saco
dental, de origen mesodérmico que generara el ligamento periodontal.

Una alteracion o interferencia a este nivel produce efectos muy dispares en
funcién del momento en que se produzca y del periodo del desarrollo al que
afecte.®
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3.2 Periodo de Morfodiferenciacion

Este periodo coincide con la etapa de casquete, la yema dental de cada
diente comienza a invaginarse por el tejido conectivo embrionario o
mesénquima, adquiriendo dicha forma, en él se identifican tres estructuras
embrionarias fundamentales para el desarrollo dentario, denominadas
organo del esmalte, esbozo de la papila dentaria y el esbozo del saco
dentario. El primero con origen en el ectodermo y los dos ultimos con origen
en el ectomesénquima. Entonces cada diente en desarrollo tiene una parte
ectodérmica (6rgano del esmalte) que dara lugar al esmalte dental, mientas
que la parte interna (papila dental) dara lugar al tejido pulpar.*®

El 6rgano del esmalte estd conformado de afuera hacia adentro por el
epitelio externo, el reticulo estrellado, el estrato intermedio y el epitelio
interno que conforma la parte interior del casquete. (Figura 2)’

Con el paso de los dias, el 6rgano del esmalte y la papila dentaria
recubiertos por el mesénquima se condensaran para formar el saco dentario,

tejido que dara lugar al cemento y al ligamento periodontal.®

Lamina
dentaria
Organo del
esmalte
Papila
dentaria

Figura 2. La lamina dental sufre modificacion en forma de caperuza'.
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3.3 Periodo de Histodiferenciacion

En este momento se evidencia la fase de campana, es el proceso mas
importante de la odontogénesis debido a que en él se suscitan todos los
procesos de histodeferenciacion y morfodiferenciacion. En esta etapa
apareceran los odontoblastos a partir de la porcion mas externa de la papila

dentaria.

Los odontoblastos son células que formaran la predentina que con el paso
del tiempo se calcificara para dar lugar a la dentina propiamente dicha.
(Figura 3)’

El crecimiento y el espesor final del esmalte refleja la actividad secretora de
los ameloblastos.

Lamina dentaria
en degeneracion
Reticulo

del esmalte

Papila dentaria

%, Saco dentario

Figura 3. Etapa de campana a partir de la cual se formara el esmalte y la predentina.

Cuando la formacion del esmalte y la dentina se encuentran proximas a
concluir, la raiz del diente comienza su desarrollo donde tanto el epitelio

externo como el epitelio interno confluyen en la regién cervical de los dientes
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dando lugar a la vaina epitelial radicular de Hertwig que al crecer contribuye

a la formacion de la raiz.

A nivel de la raiz, las células internas del saco dentario se diferenciaran para
formar a los cementoblastos, células que se encargaran de la formacion del

cemento radicular.*® (Figura 4)°
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Epitelio ectodérmico de la cavidad bucal

... Lamina dental en
degeneracion

by / Fdifel / ¥ o Reticulo del esmalte
D Epitelio interno y
externo del esmalte

Figura 4. Formacion de los 6rganos dentarios.
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Sin embargo, en la odontogénesis se pueden presentar alteraciones en los

tejidos duros de los érganos dentarios. (Tabla 1)°

Tabla 1. Clasificacion de las alteraciones de tejidos duros en los

ETAPA DE DESARROLLO
INICIACION

HISTODIFERENCIACION
MORFODIFERENCIACION

APOSICION

CALCIFICACION

ERUPCION

oérganos dentarios

DESARRORRO DEFICIENTE
Anodoncia

Hipodoncia

Ausencia congénita
Fusion

Amelogénesis Imperfecta
Laterales malformados
Molares en mora
Incisivos de Hutchinson
Microdoncia

Hipoplasia del Esmalte
Hipoplasia dentinaria

Amelogénesis Imperfecta
Fluorosis

Dentina Interglobular
Anquilosis, impactacion
Transposicion

Erupcion tardia

DESARROLLO EXCESIVO
Dientes supernumerarios
Dientes natales

Restos epiteliales
Geminacion
Dentinogénesis imperfecta
Clspide de Carabelli
Macrodoncia
Taurodontismo

Dens in dente

Perlas del esmalte
Hipercementosis
Odontoma

Dentina esclerotica

Dientes neonatales
Erupcion precoz
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IV. SINDROMES

4.1 Definicion de sindrome

Un sindrome se define como un conjunto de sintomas y/o signos
patogenéticamente relacionados, sin ser caracteristico de una causa en

particular, es decir que un sindrome puede ser producido por causas

diferentes.°

4.2 Clasificacion de Enfermedades Bucodentales de Origen

Genético

Tomando como referencia la Clasificacion Internacional de Enfermedades
Aplicadas a la Odontologia y Estomatologia (CIE - AOQO). Organizacion
Panamericana de la salud. 1985. Las enfermedades bucodentales de origen
genético se han clasificado como:

1. Otras anomalias congénitas del sistema nervioso.

2. Anomalias congénitas del ojo.

3. Anomalias congénitas del oido, cara, cuello.

4. Anomalias del bulbo arterioso y del cierre de los tabiques del corazon.
5. Otras anomalias congénitas del aparato circulatorio.

6. Anomalias congénitas del aparato respiratorio

7. Hendiduras del paladar y labios.

8. Otras anomalias congénitas de la parte superior del tubo digestivo.

18



9. Ciertas deformidades congénitas del sistema osteomuscular:

Querubinismo.
10.Otras anomalias congénitas de los miembros: Displasia cleidocraneal.

11.Otras anomalias congénitas del sistema osteomuscular: Anomalias
Oseas el craneo y la cara, Disostosis craneofacial, Sindrome de
Teacher Collins, Sindrome de Pierre Robin, Sindrome de Hollermann -
Streiff.

11.2 Osteodistrofias: Osteopetrosis, Osteogénesis imperfecta, Sindrome
de Albright, Sindrome de Ellis - Van Creveld.

12. Anomalias congénitas de la piel, pelo, uias.
13.Anomalias de los cromosomas: Sindrome de Down.

14. Otras anomalias congénitas y la no especificada: Otras
hamartomatosis no clasificadas en otra parte, Sindrome de multiples

carcinomas basocelulares nevoides y quistes de los maxilares.

14.1 Otras anomalias especificadas: Sindrome de Marfan.™

4.3 Deformidades Congénitas del Sistema Osteomuscular

La mayoria de las malformaciones congénitas, son de causa desconocida, y
muchas veces se asocian a otras malformaciones organicas como
malformaciones cardiacas, de vias urinarias o sistema digestivo. Por eso es

de suma importancia valorar al paciente en forma integral.
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Las malformaciones congénitas se presentan en 6 % de los nacidos vivos, y
de ellas 1% son multiples. Las anomalias congénitas se pueden clasificar

como:
Malformativas que es la formacion anémala del tejido fetal.
Deformacion que es el tejido fetal alterado por un ambiente perjudicial.

Desorganizacion, que es la degradacién del tejido a consecuencia a

factores maternos."
4.3.1.1 Querubismo

El querubismo es un trastorno benigno autolimitado, fue descrito por primera
vez en 1933 por Jones como una enfermedad familiar multilocular quistica de
la mandibula. Fue nombrado de esta manera por el mismo autor con el
proposito de describir la apariencia de las personas afectadas, quienes
tienen semejanza a las de un querubin del arte renacentista, con una cara

redondeada y los ojos con tendencia a mirar al cielo.'®' (Figura 5)'
a) Etiologia

El querubismo esta causado por mutaciones de cambio de sentido en el gen
SH3BP2 (4p16.3) en aproximadamente el 80% de los casos. Es una
enfermedad familiar con herencia autosbmico dominante con expresividad
variable. La penetracion del gen dominante es del 100% para el sexo
masculino y 70 % para el femenino con un promedio de 2:1 masculino:

femenino 3,4.111213
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Figura 5. Paciente masculino con querubismo.

b) Métodos Diagnédsticos

El diagnodstico se basa en los signos clinicos, la edad del paciente, los
antecedentes familiares y los resultados radiograficos, y se puede confirmar
mediante analisis genético. Los analisis histologicos muestran células
fusiformes incrustadas en fibras de colageno intersticiales y células gigantes
de tipo osteoclasto.

c) Caracteristicas Bucodentales en el Querubismo

Esta patologia se trata de una lesion fibro-0sea de los maxilares que afecta a
mas de un cuadrante y se estabiliza después de la pubertad, dejando por lo
general alguna deformidad facial parcial y maloclusion.

El hecho de que se afecte el maxilar, especificamente el piso y reborde
orbitarios, hace que el globo ocular sea desplazado hacia la parte superior,
causando exposicion escleral y desviacion de la mirada hacia arriba. Esta
caracteristica de los ojos junto con el crecimiento en los maxilares hace que

el paciente semeje a un querubin. La afectacion del maxilar incluye el hueso
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alveolar y el paladar, pero no se extiende mas alla de las suturas maxilares.
Por lo tanto, los huesos adyacentes: palatinos, vomer, cigomaticos y los

huesos nasales son completamente normales.

Cuando el maxilar esta implicado puede presentar obstruccion nasal y
respiracion bucal resultante, sequedad de boca, escurrimiento de saliva y
raramente dolor. Intraoralmente puede estar ausentes varios dentes,
observarse diastemas multiples, dientes en mala posicién, pérdida y
dezplazamiento prematuro de o&rganos dentarios temporales, falta de
erupcion y desarrollo de 6rganos dentarios permanentes y resorcion radicular
dental. Los dientes que llegan a erupcionar tienen una forma alterada, los
tejidos periodontales también presentan alteraciones en morfologia y
tamafo, no siendo funcional para la masticaciéon en gran parte de los

afectados y los segundos y terceros molares estan ausentes.'"'? (Figura 6)"?

Figura 6. Fotografia intraoral en la que se muestra retraso de la erupcion de 6rganos
dentarios permanentes y el aumento de volumen en proceso alveolar mandibular con

malposicién dental.
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Manifestaciones  radiogréaficas: El Querubinismo se presenta
radiograficamente como una imagen radiolucida multilocular que produce
destruccion bilateral del hueso de uno o ambos maxilares con expansion y
adelgazamiento de las placas corticales. En el maxilar inferior puede afectar
el cuerpo y la rama produciendo perforacidn de la corteza, por lo regular el
condilo se mantiene sin lesidon. Los dientes involucrados que no han hecho
erupcion se observan desplazados y parece que estuvieran flotando dentro
de la lesion.(Figura 7 )'?

Figura 7. Lesiones multiples en los maxilares con denticion mixta, érganos dentarios

en posicién atipica y ectopica.

d) Manejo Clinico Odontolégico del Paciente con Querubismo

Se recomienda un seguimiento clinico y radiografico durante la fase de
crecimiento de las lesiones. Puesto que el trastorno suele ser autolimitado,
no siempre se recomienda la cirugia. No obstante, en pacientes con
manifestaciones funcionales, o por razones estéticas y para mejorar la
calidad de vida, puede ser necesaria alguna intervencion quirurgica que

implique reseccion, curetaje o modelado. Generalmente la cirugia esta
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indicada cuando las lesiones se han vuelto quiescentes y con ella no se
altera el curso de la enfermedad. Hay que poner especial atencion en los
aspectos psicologicos relacionados con la desfiguracion de la cara durante la
infancia y la adolescencia. Las modalidades de tratamiento quirurgico
incluyen biopsias, curetaje, exodoncias de piezas impactadas ectopicas e

injertos 6seos.™'*

4.3.2 Disostosis Craneofacial ( Sindrome de Crouzon)

El sindrome de Crouzon fue descrito por el médico francés Octave Crouzon
en 1912 como un trastorno genético, caracterizado por la fusién prematura
de las suturas coronal, fronto esfenoidal y de la sincondrosis esfeno-
etmoidal. Esta fusidn ocasiona un crecimiento del cerebro limitado,
aumentando la presion intracraneana, cambiando el aspecto normal y
simétrico de los huesos faciales y del craneo, malformaciones en el tercio
medio de la cara, exoftalmos e hipertelorismo, proptosis y estrabismo,
prognatismo mandibular relativo, y otras anormalidades asociadas, como las

anomalias que afectan las orejas.

Gorlin y Pindborg, refieren que en 1912, Crouzon describié dos pacientes
con estas caracteristicas y sugirio el término de “disostosis craneofacial

hereditaria”, porque encontré ocurrencia familiar del sindrome.

En 1953, Franceschetty propuso el término “Sindrome Pseudo-Crouzon”,
para designar aquellos casos con craneosinostosis de Crouzon, pero que no
presentaban prognatismo mandibular, ni estrabismo divergente y ademas no

se observaba ocurrencia familiar.'>'® (Figura 8.)"°
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Figura 8. Vista frontal y de perfil de paciente femenina con Sindrome de Crouzon.

a) Etiologia

El origen de este sindrome recae en una mutacién del gen responsable por
la codificacion de los receptores del factor de crecimiento fibloblastico tipo 3
(FGFRS, fibroblast groth factor receptor) localizado en el brazo largo del
cromosoma 10. Esta mutacion normalmente se transmite de forma
mendeliana, tanto del padre como de la madre, de modo que en cada
embarazo la pareja tiene un 50% de probabilidad de tener un hijo sano y un
50% de probabilidad de tener un hijo con la afeccién; han relacionado la
edad avanzada del padre con la aparicion de este sindrome.

b) Caracteristicas Bucodentales en el Sindrome de Crouzon

Los pacientes presentan prognatismo mandibular. El labio superior suele ser
corto y el labio inferior caido, paladar profundo y ojival, erupcién ectopica de
los primeros molares superiores, retardo en la erupcion dentaria, maloclusién
dentaria clase lll, apifamiento maxilar anterior, mordida abierta anterior,
anodoncia parcial, uvula bifida en un 10% de los casos, macroglosia relativa
por estrechez palatina.'* (Figura 9)'°
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Figura 9. Mordida cruzada en el sector anterior y posterior. Vista frontal.

¢) Manejo Clinico Odontolégico en Pacientes con Sindrome de

Cruzon

El tratamiento comienza desde el nacimiento, siendo fundamental el
diagndstico temprano con la intervencion del odontopediatra como parte del
equipo multidisciplinario que contribuye al manejo y estimulacion del
complejo craneofacial del menor; como también todos aquellos profesionales
necesarios para mejorar la calidad de vida de estos pacientes.

Cuando se diagnostica de forma tardia suelen acompanarse de diferentes
signos y sintomas como dolores de cabeza, vomitos, vision afectada y
disminucién en el rendimiento escolar. Se deben monitorear los problemas
que puedan surgir en la vision y oido, para realizar la terapéutica
correspondiente. El tratamiento quirurgico variara segun la importancia de los
problemas que se asocian a la anomalia; el tratamiento de eleccion sera la
cirugia para evitar las graves complicaciones de algunas de las formas de

craneosinostosis.'®
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4.3.3 Sindrome de Treacher Collins

El Sindrome de Treacher Collins fue descrito por primera vez por Thompson
y Toynbee en el afio 1846, posteriormente el Dr. Edward Treacher Collins, un
oftalmologo y cirujano inglés, quien describié sus principales particularidades,
y le dio su nombre a este desorden genético en 1900. Ya en el afio 1949
Adolphe Franceschetti y David Klein describieron las mismas caracteristicas
en sus propios analisis sobre el sindrome y lo denominaron disostosis
mandibulofacial y describieron el perfil de los afectados como similar a la
cara de los peces o los pajaros.""® (Figura 10)"°

Figura 10. Sindrome Treacher Collins.

a) Etiologia

El sindrome de Treacher Collins es un desorden genético de caracter
autosémico dominante causado por una mutacién de los genes: TCOF1 (que
se halla en el brazo largo (q) del cromosoma 5, en el locus o ubicacion 32 y
33.1), POLR1C y POLR1D (que se encuentran en los cromosomas 6 y 12

respectivamente en las regiones que se designan 6g21.2 y 13q12.2).
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El sindrome de Treacher Collins es muy variable, por lo tanto los expertos
sefalan que ademas de tener un origen genético, pueden influir en gran

manera los factores ambientales.

La incidencia del STC esta calculada en 1 de cada 25.000 a 50.000 nacidos

vivos.'"18

b) Caracteristicas Bucodentales en el Sindrome de Treacher

Collins

Este sindrome se caracteriza ademas por malformaciones craneofaciales (de
la cabeza y de la cara) como: labio y paladar hendido, ausencia o
malformacion de los pabellones auriculares y de los conductos auditivos,
pérdida conductiva de la audicion, hipoplasia malar, maxilar y anomalias en
las uniones temporo-mandibulares. En cavidad bucal se evidencia la
ausencia de ciertas piezas dentarias (agenesia), erupcién dental anormal, un
cambio de coloracion en el esmalte de los dientes, espacios interdentarios

muy sugerentes y maloclusiones.

Los problemas del desarrollo del habla pueden suceder como consecuencia
de la pérdida de audicién, hendidura en el paladar (paladar hendido) o

dificultades para producir sonidos a causa de una distorsién estructural.'”'

c¢) Manejo Clinico Odontolégico en Pacientes con Sindrome de

Treacher Collins

Lo mas importante es asegurar la integridad de la via aérea y lograr la
alimentacion del paciente, sobre todo durante el periodo neonatal y la
infancia, ya que el STC se asocia a la dificultad para ganancia de peso y
apneas obstructivas de leves a graves.
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En la correccion del tercio inferior de la cara y la mandibula interviene el
equipo conformado por un cirujano craneofacial, un ortodoncista y un
odontopediatra, cuyo fin sera mejorar la estética y funcionalidad oral ademas
de mejorar la respiracion y la alimentacion del nifio, pues se realiza un
alargamiento de la mandibula mediante una técnica llamada osteogénesis
por distraccion, la cual usa un mecanismo para alargar el hueso mandibular
de manera gradual y asi poder mejorar las funciones normales del nifo.
Ademas se realiza una terapia de alineacion dentaria (ortodoncia) y/o
tratamientos con dientes artificiales, aparatos ortopédicos e implantes

dentales, dependiendo del cuadro clinico dental.”"'®

4.3.4 Sindrome de Pierre Robin

En 1881, Lannelongue y Menard describieron a dos pacientes con

micrognatia, paladar hendido y retroglosoptosis.

En 1923 Pierre Robin describié el sindrome completo: la triada de
retro/micrognatia (hipoplasia mandibular), glosoptosis y paladar blando
fisurado (no se asocia con fisura de labio), aunque existen antecedentes de
que en 1846 Farban habia asociado la presencia de micrognatia y

sofocacion.

Bajo la descripcion de Pierre Robin, el sindrome se asociaba con indices de
mortalidad del 40%, directamente relacionados con el grado de dificultad

respiratoria.

No fue hasta 1974, que la triada caracteristica pasase a denominarse como
sindrome de Pierre Robin. En afios posteriores, se consideré que la
micrognatia, la glosoptosis y la hendidura palatina eran consecuencia de una
hipoplasia inicial en el desarrollo mandibular, por lo que muchos autores han
sugerido el cambio del término sindrome por el de Secuencia de Pierre Robin
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o complejo de Robin. El término “secuencia” ha sido introducido para

describir una serie de anomalias causadas por una sola malformacion.
a) Etiologia

Se considera que la mala posicion e interposicion de la lengua entre las
placas del paladar durante el desarrollo fetal es el agente etiologico de la
deformidad del paladar y la micrognasia. Sin embargo hay evidencias que
sugieren que el defecto primario es por causas metabdlicas influidas
genéticamente y no por obstruccién mecanica de la lengua.'®?° (Figura 11)%°

Figura 11. Sindrome de Pierre Robin.
b) Caracteristicas Bucodentales en el Sindrome de Pierre Robin

Las manifestaciones clinicas del SPR se basan en la triada patognoménica

de la secuencia o sindrome:

Glosoptosis (70-85%): desplazamiento hacia atras de la lengua por fijacion
del musculo geniogloso, cuya base hace bascular la epiglotis y estrecha la
faringe, impidiendo la alimentacion del lactante y produciendo trastornos del
desarrollo. Esta situacidon de la lengua estaria en relacibn con un
acercamiento anormal de las dos ramas mandibulares y con una actitud

defectuosa del nifio durante la lactancia.
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Hipoplasia mandibular-micrognacia (91,7%): se manifiesta clinicamente con
un resalte aumentado y maloclusion de Clase Il. Es caracteristico que el arco
mandibular sea mas pequeio que el arco maxilar, en promedio de 10 a 12
mm. En el momento del nacimiento, estos pacientes presentan el tercio
inferior facial hipodesarrollado, dando la conocida imagen de un “perfil de
pajaro”’. Hay asociada, ademas, una elevada prevalencia de hipodoncia

mandibular.

Fisura de paladar (14-91%): puede englobar paladar duro y blando, o incluso
ambos, pero no hay casos descritos de asociacion a labio leporino.
Ocasionalmente, pueden presentar imagen de uvula doble o bifida. El
paladar en U es un hecho secundario que ocurre como resultado de la
hipoplasia mandibular y el desplazamiento posterior de la lengua, siendo esta
una de las causas mas importantes para la aparicién de disnea y cianosis en

el periodo neonatal.?"??

Alteraciones dentarias

Las alteraciones en la denticion que podemos encontrar en los pacientes
con SPR dependen de la pequefia dimensiéon del maxilar y, en general,

suelen estar asociadas a la existencia de fisura palatina . (Figura 12)*

N

~

d

Figura 12. Paciente con paladar fisurado en el sindrome de Pierre Robin.
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Los pacientes con paladar fisurado pueden presentar alteraciones de
numero, forma, tamano, posicidn, estructura, tiempo de formacién y tiempo
de erupcidn. Estas alteraciones afectan tanto a la denticion temporal como a
la permanente (a excepcion del segundo y tercer molar permanente) y se
afectan tanto los dientes que estan en la zona de la fisura como los dientes

qgue estan en otras zonas a distancia. Las mas frecuentes son:

Agenesias: son mas frecuentes en la denticion permanente que en la
temporal y los dientes mas afectados son el incisivo lateral superior, el

segundo premolar inferior y el segundo premolar superior.

Las agenesias pueden llegar a ser numerosas, pudiendo producirse
hipodoncia, incluso llegando a niveles de anodoncia (muy comun en paciente
con fisura palatina). Por ello, al ser esta parte de la triada patognomoénica de
SPR, podemos decir que se presenta en la mayoria de los casos de una de
las dos formas.

Alteraciones de forma: dientes conoides, dientes en forma de “T,
mamelones irregulares, tubérculos labiales, fisura en el borde incisal de
centrales, borde incisal de centrales es mas delgado en sentido labiolingual y
la superficie lingual tiene una curvatura pronunciada; también cuentan con
algunos mamelones en exceso (4 0 mas en incisivos) o excesivos en tamafio

(siendo asimilables a cuspides).

Supernumerarios: es frecuente que existan al lado de la fisura, y son mas
frecuentes en la denticibn permanente. Los mas destacados son los

mesiodens.
Erupcién ectopica: la mas frecuente es la ectopia del primer molar.

Otras alteraciones dentales tales como: microdoncias, rotaciones e
inclinaciones de los incisivos hacia platino, hipoplasia de esmalte
(posiblemente como secuela de las intervenciones quirurgicas), retraso en la

formacion de los dientes permanentes y retraso en la erupcidn dentaria.
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El odontélogo normalmente detecta anomalias en forma, numero y posicion
de los dientes que no solo tienen un efecto deletéreo en la estética sino
también a nivel funcional (masticacion, respiracion, deglucion y fonacion).
Podemos afirmar que las alteraciones de numero son siete veces mas
prevalentes que en la poblacion asindromica. Dentro de estas alteraciones la
anodoncia es dos veces mas frecuente que la presencia de

supernumerarios.?°

c) Manejo Clinico Odontolégico en Paciente con Sindrome de

Pierre Robin

Los problemas respiratorios y alimenticios son habituales en el periodo
postnatal. El crecimiento de la mandibula es evidente en los primeros cuatro
afnos de vida y con frecuencia se logra un perfil normal entre los cuatro y seis
anos de edad. La glosoptosis es la responsable de la obstruccion faringea y
puede provocar episodios de asfixia y dificultad para la alimentacion y la
respiracion. Los recién nacidos presentan dificultades para coordinar la
succion, la deglucién y la respiracion. La colocacion de microdistractores
tempranamente ayuda al crecimiento mandibular, una vez que permite

mantener la lengua en una posicidon mas elevada e impedir la glosoptosis

Para el tratamiento de la hipoplasia mandibular, en los primeros afos se
requiere el tratamiento ortodontico con aparatologia que estimule el
crecimiento mandibular como es la aparatologia funcional. Con la correccion
progresiva de la mandibula, la lengua va adquiriendo una posicion mas alta.
En posiciones mas altas. En etapas posteriormente en las que no hay
crecimiento, se requiere la intervencion quirurgica de avance mandibular o la

distraccion mandibular.?*
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4.3.5 Sindrome de Hollemann-Streiff

El sindrome de Hallerman-Strieff (HSS), oculomandibulodiscefalia se
describié por completo por primera vez en 1948 por Hallermann y luego en
1950 por Streiff.

a) Etiologia

La mayoria de los casos son esporadicos pero algunos tienen mutaciones en
el gen GJA1 (6921-9g23.2). Ambos herencia autosémica dominante y
autosomica recesiva. Los hombres y las mujeres se ven igualmente

afectados.?

b) Caracteristicas Bucodentales en el sindrome de Hollemann-
Streiff

Las facies a veces se describen como 'aves' con una nariz con pico. (Figura
13)*°

HSS se caracteriza por siete signos esenciales, segun lo descrito por
Francois: Discefalia (escafocefalia o braquicefalia con protuberancia frontal) y
facies tipicas (micrognatia, aplasia condilar y nariz fina y puntiaguda);
anomalias dentales; nanismo proporcional; hipotricosis; atrofia de la piel
localizada en la cabeza y la nariz; microftalmia bilateral; y cataratas

congénitas.

Se sabe que las anormalidades dentales estan presentes en 50% - 80% de
los casos; estas anormalidades incluyen maloclusién; mordida abierta; caries
severa; hipoplasia del esmalte; supernumerario y neonatal dientes;

hipodoncia; erupcion prematura de dientes primarios; agenesia de diente
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permanente; e hipoplasia maxilar, con escaso desarrollo de los senos

paranasales.”® ( Figura 14.)°

Figura 13. Estatura baja y delgada, caracteristica del Sindrome de Hollemann-
Streiff.

Figura 14. Multiples caries, hipoplasia y dientes retenidos.
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c) Manejo Clinico Odontolégico en Pacientes con Sindrome de

Hollemann-Streiff

El tratamiento consiste en intervenciones quirurgicas para mejorar los
defectos bucales y en mantener evaluaciones periodicas y preventivas para

evitar agravar el cuadro clinico.

El tratamiento dental incluye extraccion de los dientes supernumerarios,

ortodoncia y/o elaboracion de prétesis.™

4.4 Osteodistrofias

Las osteodistrofias son padecimientos del esqueleto que se caracterizan por
alteraciones en el crecimiento de los huesos o por trastorno estructural del
tejido O6seo y que resultan por deficiencia nutricionales, por trastornos
metabdlicos de tipo hormonal asociados a factores genéticos y de manejo.

4.4.1 Sindrome de Albright

En los afios 30, McCune, y un afio mas tarde Albright, presentaron pacientes
con ciertas caracteristicas: displasia fibrosa de uno o varios huesos,
manchas de color café con leche en el cuerpo y pubertad precoz.
Posteriormente, se identificé a estos enfermos como portadores del sindrome
que lleva sus nombres.? (Figura 15)*

La osteodistrofia de Albright es una enfermedad de caracter dominante
ligada al cromosoma X. Los sintomas clinicos estan asociados a un efecto
organico en el cual no hay respuesta en el hueso y rifidn a la hormona

paratiroidea.
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El Sindrome de Albright esta constituido por la triada clasica de manchas

café con leche, displasia fibrosa 6sea y pubertad precoz. Para el diagndstico,
14,26

solo son necesarias dos de estas tres alteraciones.

Figura 15. Lesién caracteristica en piel.

a) Etiologia

En este sindrome, las glandulas paratiroideas son normales. Las
concentraciones de paratohormona (PTH) estan elevadas, incluso estando el
paciente hipocalcémico. Este trastorno se debe a un defecto genético de los
tejidos especialmente rindn y esqueleto, se transmite con un caracter

dominante ligado al cromosoma X."

Se considera una entidad extremadamente rara, cuya incidencia es
desconocida, y la prevalencia estimada oscila entre 1/100.000 y 1/1.000.000,
siendo mas frecuente en el sexo femenino Se detecta a cualquier edad, sin

distincién de raza, y cualquier hueso puede estar afectado.*?°

b) Caracteristicas Bucodentales en el Sindrome de Albringht

El retardo en la erupcion y la Hipoplasia del esmalte son los hallazgos

clinicos mas notables. También se han manifestado otras alteraciones como:
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apices abiertos, hipodoncia, calcificaciones pulpares, aplasia dental, paladar

ojival, camaras pulpares amplias.

c) Manejo Clinico Odontolégico del Pacientes Albringht

La Hipoplasia representa un problema estético que merece restauraciones
dentales, para el tratamiento de las maloclusiones se utiliza aparatos fijos o
removibles. En general los pacientes tienen un promedio de vida normal.?®
(Figura 16)*’

5.4.2 Sindrome de Ellis- Van Creveld

Sindrome de Ellis-van Creveld (EVC), llamado inicialmente condroctodermal
displasia, se describid por primera vez en 1930 por los pediatras Richard Ellis
y Simon van Creveld.

Ambos tenian un paciente con este sindrome, cuando se encontraron en el
mismo compartimento del tren que los llevaba a una conferencia de pediatria
en Inglaterra y deciden publicarlo. Holt y Mcintosh en 1933 , habian realizado
los dibujos con detalles de un nifio con las mismas caracteristicas
,proporcionando un reporte completo de este casoen la décima edicién de

“‘Enfermedades adquiridas en la infancia y en la nifiez”, el cual fue incluido
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como caso numero 3 en el trabajo redactado por Ellis y van Creveld en 1940.
Ellos sugirieron provisionalmente el nombre “Displasia Condroectodérmica”
ya que enfatizaba la relacion existente entre las dos caracteristicas mas
resaltantes. (El término “condroplasia” y no el término “acondroplasia” se
utilizé para describir la condicion 6sea en estos pacientes, ya que difiere en

ciertos aspectos de la idea clasica de acondroplasia)."? (Figura 17 )

Figura 17. Paciente de baja estatura, tronco largo y extremidades cortas

a) Etiologia

Es una enfermedad poco frecuente, de prevalencia estimada en 7 por cada
1.000.000 de habitantes en poblacion general5, sin embargo, es conocido
que los trastornos recesivos infrecuentes pueden tener frecuencias elevadas
en grupos geneéticamente aislados o con efecto fundador, afecta a ambos

hombres y las mujeres igualmente.?®%°
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b) Caracteristicas Bucodentales en el Sindrome Ellis - van Creveld

Las manifestaciones bucales mas frecuentes que se observan en los
pacientes con Ellis - van Creveld son fusién de la porcion media del labio
superior con el margen gingival maxilar por lo que el fondo del vestibulo es
poco profundo , frenillos accesorios ,dientes conicos e hipodoncia. También
se pueden observar diferentes maloclusiones , hipertrofia gingival, hipertrofia
en el frenillo labio -gingival superior e inferior, bordes incisales dentados,
torsiversion, transposicion dental, diastemas e hipoplasia del esmalte. Con
frecuencia hay dientes natales, que son dientes primarios que hicieron
erupcion prematuramente. A menudo se encuentra retardada la erupcion
dentaria y los que erupcionan, comunmente presentan defectos como
variaciones de forma , tamafo y posicion. El labio hendido parcialmente y
las hendiduras alveolares maxilares ademas del frenillo continuo podrian
estar relacionados a una falla en el desarrollo normal que ocurre en el
proceso nasal medio embrionario. Las maloclusiones son comunes en
personas que desarrollan el sindrome Ellis - Van Creveld, pero no adoptan
una forma especifica. Por otra parte, muchos pacientes muestran parametros

cefalométricos normales.’?°*%3! (Figura 18)?®

Figura 18. Vista intraoral que muestra incisivos inferiores ausentes, microdoncia, y

cuspide de garra.

40



c) Manejo Clinico Odontologico en Pacientes con Sindrome Ellis -

van Creveld

El tratamiento odontolégico debe considerar todas las precauciones
necesarias: interconsulta con el médico tratante, métodos preventivos para
mantener la salud bucal, evitar infecciones postoperatorias con una
adecuada profilaxis antibidtica. La mayoria de estos pacientes tienen un
prondstico reservado por las afecciones cardiacas y pulmonares que

acomparian esta enfermedad.™

4.5 Anomalias de los Cromosomas

Las anomalias cromosdmicas son la primera causa de pérdidas embrionarias
y fetales del primer trimestre. En los abortos espontaneos se han encontrado
multiples anomalias, siendo las mas frecuentes las trisomias, poliploidias,
monosomias, entre otras, espectro que aumenta con los estudios de

microdelecciones.>?

4.5.1 Sindrome de Down

La historia de la existencia del Sindrome de Down se remonta desde el siglo
VIl d.C. mencionandose la existencia de personas con caracteristicas
similares a esta enfermedad, asi como la representacion de estatuillas que la
asemejaban. Ya en el siglo XVI se observan una serie de expresiones
pictograficas representando imagenes de personas con facies mongoloide,
de talla pequefa, que se asemejaban a muchas otras expresiones en
diversos momentos culturales, donde estos individuos eran descritos.( Figura
19)35

Si bien no hubo hasta el siglo XIX, ninguna descripcion cientifica médica que
orientara la existencia de este cuadro, fue en 1838 que Sindoor describié por
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primera vez un cuadro de "idiocia furfuracea" o "cretinismo”, es de esta forma
que 1866 el Sindrome de Down, fue descrito por primera vez con sus
caracteristicas por el Dr. John Langdon Down, en un grupo de pacientes con
alteraciones intelectuales, considerandose casi durante un siglo, que el
sindrome que Down describié era una estado regresivo de la evolucion

humana.

Ya en 1932 Waardenburg establece la probabilidad de un reparto anormal de
los cromosomas, lo que se demostro solo hasta 1956 luego de que Jerome
Lejuene descubriera la existencia de la presencia de material genético extra
en el cromosoma 21. A pesar de su prolongada historia, recién en la segunda
mitad del siglo XX se lograron grandes avances cientificos, como la
identificacion de las distintas variantes citogenéticas responsables del

cuadro, la mayor precision en su delineacion clinica y su historia natural.

Todo ello ha brindado un marco mas apropiado para la atencién médica de
33,34

estos individuos y la asesoria a sus familiares.

Figura 19. Lady Cockburn y sus hijos, de Sir Joshua Reynolds. El nifio a la espalda
de Lady Cockburn presenta algunos rasgos compatibles con Sindrome de Down.
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a) Etiologia

El Sindrome de Down es también conocido como trisomia del par 21 debido
a una alteracion genética producida por la presencia de un cromosoma extra

en dicho par, producto de:

* Falta de disyuncion en la meiosis, dando como resultado a dos células hijas
completamente anormales, una de las cuales portaria 24 cromosomas vy la
otra 22, en lugar de 23 cromosomas como corresponderia. Si la célula
portadora de 24 cromosomas es fecundada por un gameto haploide, el
resultado seria un individuo con 47 cromosomas (trisomia) y en el caso de
que la célula portadora de 22 cromosomas sea fecundada el individuo

presentaria 45 cromosomas (monosomia). (Figura 20)*°

* Falta de disyuncion en la mitosis, durante las primeras divisiones celulares
de una célula embrionaria, generando un mosaicismo que se caracteriza por
dos tipos de poblaciones celulares distintas a nivel cromosémico. Una
poblacion presentaria un numero andmalo de cromosomas y la otra un
numero normal, sus caracteristicas varian de acuerdo a la proporcion y

ubicacion de estas células anormales.

 Translocacion desequilibrada, en la que en muchos casos un cromosoma
sufre de una rotura a nivel estructural, dando como resultado un fragmento
cromosomico libre, que llega a acoplarse a otro par de cromosomas

ocasionando asi una trisomia.

El 95 % de los casos tienen una predisposicion materna, donde la edad de la
madre juega un papel importante ya que la incidencia de la alteracion
genética aumenta a partir de los 45 afios, debido a que la mujer nace con
una dotacion establecida de ovocitos, siendo estos susceptibles a la atresia e
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influencias ambientales de caracter nocivo que llegan a modificar

genéticamente su estructura.®
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Figura 20. Cariotipo (conjunto de cromosomas de un individuo) mostrando una

trisomia libre del par 21.

b) Caracteristicas bucodentales en el sindrome de Down

Existe en estos pacientes un menor desarrollo en el tercio medio facial
debido a un deficientes crecimiento de la sincondrosis esfenoccipital y de la
sutura esfenomaxilar. Esto provoca una hipoplasia maxilar transversal y
sagital. Falta de desarrollo de los huesos nasales; estos defectos estan
relacionados con las alteraciones cromosomicas propias del sindrome, que
actuan sobre el desarrollo éseo general y también sobre las estructuras
craneofaciales. Los procesos adenoideos provocan problemas respiratorios,
lo que convierte a estos pacientes en respiradores bucales.

Existe una deficiente neumatizacion de los senos maxilares provocando un

menos desarrollo del tercio medio facial.

Debido a estas caracteristicas estructurales, la lengua tiende a protuirse

favoreciendo el desarrollo de una mordida cruzada posterior bilateral o
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unilateral; es este ultimo caso existiria también una desviacion de la linea

media funcional.

La macroglosia para algunos autores es considerada pseudomacroglosia,
debido a que su tamafo no parece ser mayor a lo normal, sino que la
cavidad oral es pequefia por la hipoplsia de los maxilares que, junto a la
hipotonia, favorecen la salida de la lengua por delante.

La hipotonia muscular da una caracteristica expresion facial y disfuncién oral.
La boca se encuentra abierta con eversién del labio inferior, que se vuelve
prominente, las comisuras labiales bajas, el labio superior inactivo y el frenillo

superior corto.*®

La lengua, al igual que los labios, puede aparecer agrietada debido a la
sequedad oral producida por la respiracion bucal; también puede
ocasionarse quelitis angular. Otra anomalia lingual que puede aparecer en
aproximadamente un 60% de estos pacientes, es la lengua fisurada o
escrotal, que se hace menos evidente con la edad. Esta alteracién dificulta
su limpieza y favorece, junto con la sequedad, que se acumulen restos
alimenticios y se provoque halitosis y en ocasiones infecciones orales tipo

candidiasis.( Figura 21)*

Figura 21. Lengua agrietada debido a la sequedad oral.
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El desarrollo y la erupcion dentaria suelen estar retrasados, mientras que las
agenesias 0 ausencias congeénitas de dientes son comunes en estos
pacientes (50%). Los dientes mas frecuentemente ausentes son incisivos
centrales inferiores, seguidos de los incisivos laterales superiores, segundos
premolares y segundos molares inferiores. Los caninos y primeros molares
se afectan mas raramente. Los dientes temporales no se reabsorben o lo
hacen lentamente, por lo que pueden permanecer en boca hasta la edad
adulta. Los dientes ausentes suelen ser dos o mas, y la prevalencia de
dientes homodlogos ausentes como los incisivos centrales y segundos

molares difiere entre maxila y mandibula.

Las agenesis son mas frecuentes en hombres que en mujeres, en la

mandibula que en el maxilar y en el lado izquierdo que en el derecho.
La presencia de dientes incluidos se localiza en los premolares maxilares.

El numero de dientes ausentes o malformados en la denticion decidua es

menor en comparacion con la denticion permanente.

Entre un 35 y un 55% de estos pacientes presentan microdoncia en ambas
denticiones. La corona clinica es frecuentemente coénica, corta y mas

pequena de lo normal.

Podemos encontrarnos con alteraciones dentales como taurodontismo,
fusiones, hipoplasias o hipocalcificaciones. Estos defectos de forma y
tamano dentales se han atribuido a una disrupcion del recambio normal de
material de los vasos sanguineos durante el desarrollo de los gérmenes

dentarios.

Pueden aparecer coloraciones intrinsecas en los dientes como consecuencia
del consumo en la infancia de antibiéticos (tetraciclinas), a causa de la alta
incidencia de infecciones respiratorias. Los defectos hipoplasicos pueden ser
causados por los largos periodos de estas infecciones o de fiebres

prolongadas.
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El retraso eruptivo en el sindrome de Down es mayor en la denticion
permanente que en la temporal. Asi mismo, pueden existir asimetrias en el
tamafo de los dientes, principalmente en caninos y premolares. Estos
pacientes pueden mostrar una deficiencia selectiva en la hormona del

crecimiento, que podria estar relacionada con este retraso. (Figura 22)*

Figura 22. Salud oral en el nifio con Sindrome de Down.

La erupcion de los dientes temporales esta retrasada en tiempo y secuencia,
particularmente en los dientes anteriores maxilares y mandibulares y los
primeros molares. También se observa una variacion en la secuencia
eruptiva. La erupcion dental suele comenzar a los 12 meses, pero puede
retrasarse hasta los 24, y se completa aproximadamnete a los 4 o 5 afios de
edad.

La erupcion de la denticion permanente estara también retrasada. Los
primeros molares e incisivos mandibulares no erupcionan hasta los 8 0 9
afnos. Es frecuentemente encontrar dientes en sombrero, puesto que el
permanente erupciona sin haberse exfoliado el deciduo, y resulta mas comun
en dientes anteriores. Los dientes que menos alteran su secuencia eruptiva

son los primeros molares, los incisivos centrales y los laterales.
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El bruxismo es un habito nocivo muy frecuente en los pacientes
discapacitados, asi como en los que padecen este sindrome. Apareceran
facetas de desgaste tanto en nifios como en adultos, pero son producidas

por un bruxismo diurno, al contrario que en la poblacion general.

Presentaran consecuentemente abrasion dentaria, que suele ser mayor en
dientes temporales y cuya gravedad estara en relaciéon con el tiempo de
evolucion, la fuerza del rechinamiento y la resistencia individual de los
dientes de desgaste. Estas lesiones abrasivas pueden observarse en bordes
incisales y en cuspides de un sector de la boca o en toda ella. Aparecen las
caras oclusales pulidas y con un brillo caracteristico, pudiendo acompanarse
de disminucién de la dimension vertical, dolores de tipo muscular,

contracturas en el area o alteraciones de la ATM.

Se ha demostrado en varios estudios que en los pacientes con Sindrome de
Down existe un nivel de caries dental igual al que se puede observar en la
pobracién general, e incluso una menor incidencia. Las lesiones suelen
aparecer en las caras oclusales de premolares y molares, siendo los
primeros molares los que mas susceptibilidad presentan. También podemos
observarlas en interproximal de incisivos superiores, asi como en sus caras
anteriores o0 posteriores. La hipdtesis que plantean algunos autores para
justificar una incidencia de caries menor en el Sindrome de Down consiste en
el desarrollo de una respuesta defensiva frente a los Streptococos mutans
con una mayor produccion de anticuerpos en comparacién a pacientes que

generan mas caries; sin embargo no esta todavia comprobado.

Por otro lado, estos pacientes son mas vulnerables a la gingivitis y a la
enfermedad periodontal.®®

48



c) Manejo clinico-odontolégico del paciente con Sindrome de

Down

La estimulaciéon orofacial precoz consiste en una serie de técnicas de
fisioterapia oral que inducen a mejorar la estimulacion del sistema

neuromuscular orofacial.

Se deberan establecer dietas sanas y crear habitos para una higiene oral
correcta desde edades tempranas, asi como instaurar una vigilancia de la

salud oral de manera periédica.

A los 6 afos el paciente debera haber completado su denticion temporal v,
por lo tanto, comenzar con fluorizaciones. Se debera controlar cada 4-6
meses.Asi mismo, desde la aparicion de la denticibn permanente se
preocedera a instaurar selladores de fisuras y un control de fluorizaciones. A
partir de los 12 afos, el objetivo primordial sera el control de gingivitis y
enfermedad periodontal. Los tratamientos ortoddncicos, cuando se realicen,
deberan finalizar antes de los 14 o 15 afos para evitar aumentar el acumulo
de placa y los problemas periodontales. Igualmente, sera aconsejable la

aplicacion de barnices de clorhexidina de forma periddica.

Respecto al manejo en clinica en estos pacientes, se puede decir que, en su
gran mayoria, son perfectamente controlables mediante las técnicas de
manejo de conducta y, en todo caso, la restriccion fisica seria suficiente.*
Tabla 2.%
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SINDROME
TAMARO | ESTRUCTURA COLOR EXFOLIACION POSICION
ANOMALIA
- ..l-l..

TREACHER
COLLINS

SINDROME DE
HOLLEMANN-
STREIFF

SINDROME DE -Hipodon- -Tauro- -Hipoplasia -Retardo de

ALBRIGHT cia dontismo esmalte. la erupcién.

ELLIS- VAN

CREVELD

S -Agenesia -Conicos - -Hipoplasia del - -Incluidos -Alteracién de la

-Fusiones  ppicrodon  @smalte y dentina Pigmenta -Alteracidén erupcién.

- . -Hipocalcificaciones ciones de erupcién
cia

Taurodonti por y
smo Tetracicli secuencia.(
nas Erupcién
retartada)

Tabla 2. Sindromes vinculados con anomalias dentarias.
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V. ANOMALIAS DENTARIAS

5.1 Definicion

Las anomalias dentarias constituyen una desviacién de la normalidad
en la formacion de los dientes que pueden ocurrir por condiciones
locales o ser manifestaciones de alteraciones sistémicas. Se producen
como consecuencia de alteraciones que afectan el proceso normal de

la odontogénesis.>®

5.2 Origen Genético de las Anomalias Dentarias

Los factores que provocan anomalias dentarias actuan a partir del segundo
mes de vida intrauterina, segun la fase del desarrollo en que se encuentre el
organo del esmalte y los tejidos dentarios que se afecten, apareceran
anomalias dentarias, o bien displasias de algun tejido dentario.

5.3 Factores Etiopatogénicos

El factor genético se refiere a la mautacion de alguno de los genes
implicados en la amelogénesis o la dentinogénesis el cual puede provocar

displasias y anomalias dentarias.

Los factores etiopatogénicos implicados en las alteraciones del desarrollo
dentario son basicamente dos: genético-hereditarios y ambientales.
Aunque en este caso nos vamos a centrar en los factores genéticos-
hereditarios, el normal desarrollo del germen dentario puede verse también
afectado por factores ambientales sistémicos (tetraciclinas, fluor) o locales
(presidon  externa, proceso inflamatorio, traumatismos, alteraciones

localizadas nerviosas, circulatorio o endocrinometabdlico), apareciendo
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displasias de esmalte o dentina y anomalias dentarias cuya expresion
fenotipica dependera de la fase del desarrollo dentario en la que hayan
actuado estos factores.

El control genético del desarrollo dentario se lleva a cabo mediante dos
procesos:

a) El control de la histogénesis del esmalte y la dentina

b) La especificacion del tipo, tamafo y posicion de cada diente.

Los genes implicados en la amelogénesis (AMELX, ANAM, 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
sindromicas.

En 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,anodoncia) que se presentan de
forma aislada, sin asociarse a sindrome hereditario alguno.

Varios genes con funciones reguladores morfogenéticas involucrados en la
determinacidn de la posicion y el desarrollo precoz de los 6rganos dentarios,
estan también implicados en la morfogénesis de otro érganos. La mutacion
de estos genes, ademas de alterar la morfodiferenciacion dentaria, puede
tener efectos pleiotropicos 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.
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5.4 Clasificacion de las anomalias dentarias

Lewis y Davis clasifican las anomalias dentarias de la siguiente forma: I. De
namero, Il. De forma, Ill. De estructura y textura, IV. De color. V, De erupcion

y exfoliacién , y VI De posicion.”’

5.4.1 Numero
Las anomalias de numero se originan en la fase de formacion de la lamina
dental. Se refieren al aumento o disminucion del numero de dientes en el

arco dentario.*®

a. Agenesia. Término utilizado para describir la ausencia de uno o mas

dientes deciduos o permanentes.*? (Figura 23.)*

Figura 23. Agenesia de tres incisivos inferiores permanentes.

b. Oligodoncia. Ausencia de seis 0 mas dientes de la denticion
permanente, dicha ausencia se encuentra fuertemente asociada a

sindromes.** (Figura 24)*
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Figura 24. Radiografia panoramica donde se observa estado de denticién
mixta y la ausencia de 22 foliculos permanentes, caracteristico de una

oligodoncia.

c. Dientes supernumerarios. Todo o6rgano dentario que se presenta
aumentando el numero normal de dientes en una de las arcadas o en
ambas, esta estructura dental puede parecerse a un diente
permanente o temporal.*® (Figura 25)*

Figura 25. Presencia de dos supernumerarios, OD.35 y 45.
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5.4.2 Forma

Se originan en la fase de diferenciacién morfolégica del desarrollo dental.*

a) Geminacion. Es la divisibn de un germen dentario en dos.
Radiograficamente las geminaciones se presentan con una raiz y un
canal radicular, pero, con dos coronas y dos camaras pulpares.’
(Figura 26)*®

Figura 26. En la radiografia observamos una cdmara pulpar bifida con un solo

conducto radicular amplio, al igual que la raiz.

b) Fusioén. Es la union entre la dentina y/o esmalte de dos o mas dientes
desarrollados por separado. Con frecuencia se da en la region anterior
y en denticion temporal."*® (Figura 27)*°
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Figura 27. Fusion bilateral.

c) Concrescencia. Forma de fusién en que los dientes estan unidos por
el cemento, normalmente ocurre cerca al tercio apical y es mas

frecuente en molares permanentes superiores.*® (Figura 28)°’

Figura 28. Concrescencia dental.
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d) Taurodontismo. El término taurodontismo proviene del latin tauros,
que significa “toro”, y del griego odus, que significa “diente”; por lo que
literalmente taurodontismo significa “diente de toro”. Se usa para
describir piezas dentarias e las que la camara pulpar esta

verticalmnete elongada a expensas de las raices.*? (Figura 29)°*

- T —

Figura 29. Molares con taurodontismo.

e) Diente Invaginado *(dents in dent ). El dens in dente también se
denomina diente invaginado, odontoma invaginado, odontoma
compuesto retardado, inclusion dental o dentoid in dente. se
caracteriza clinicamente por presentar la corona con leves

deformaciones, aunque no siempre llega a ser visible.** (Figura 30)**
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f) Diente Evaginado* ( dents evaginatus ). Es una aberracion en el
desarrollo de un diente que resulta en la formaciéon de una cuspide
accesoria cuya morfologia se ha descrito como un tubérculo anormal,
elevacioén, protuberancia, extrusion o abultamiento en la superficie

oclusal.”® (Figura 31)°

Figura 31. Dents evaginatus.
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g) Dilaceracion. Una dilaceracion ocurre cuando existe una desviacion
de la raiz en direccién mesial o distal, formando un angulo de 90° o

mfias con eje longitudinal normal del diente o raiz.*’ (Figura 32)®

Figura 32. Dilaceracion.

h) Perlas del Esmalte. Consisten en una estructura globular de esmalte
ectdpico que se ubican en las raices de los dientes temporales y
permanentes y cuyo diametro oscila entre 0.3mm y 4mm.*° (Figura
33)60

Figura 33. Perlas del esmalte.

59



5.4.3 Tamano

Es dificil establecer cuando un diente tiene una variacién de tamafo o no,
dada la gran variabilidad que existe entre individuos. Normalmente la
valoracion del tamafio de los dientes se hace en relacion con la estructura
donde se implantan, es decir, los maxilares. Por ello, una anomalia
dentaria de tamafa (en mas o en menos) puede deberse a una verdadera
alteracion del tamafo de los dientes, o a una alteracion del tamano de los
maxilares, que dan lugar a una apariencia de dientes mayores o menores

de lo normal.?’

a) Macrodoncia. Aumento de tamafio de los dientes.®' (Figura 34)%

Figura 34. Macrodoncia del OD 22.

b) Microdoncia. Consiste en una reduccion en el tamafo de los
dientes.®’ (Figura 35)°
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a.

Figura 35. Microdoncia del OD 31

Estructura

Amelogénesis Imperfecta. Corresponde a un grupo de desordenes
hereditarios que afectan el desarrollo del esmalte dental en un
individuo, afectando la estructura histolégica y comprometiendo la
apariencia clinica de todos o casi todos los dientes, tanto temporales

como permanentes.®*

La amelogénesis imperfecta se divide en 3 clasificaciones: (Tabla 3.)%

1.

Hipoplasica: Disminucién local o generalizada del espesor del
esmalte de los dientes afectados. Clinicamente se observa el esmalte
delgado con presencia irregular, en el que la superficie presenta
variaciones (lisa, rugosa o con hoyos).

Hipocalcificada. El esmalte es débil, friable y con baja resistencia al
desgaste, queda de un espesor normal pero con un contenido mineral
deficiente. Clinicamente, el esmalte presenta un aspecto de “copos o

motas de algoddn” debido a la insuficiente mineralizacion.
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lll.  Hipomaduraciéon. Esmalte de grosor y dureza normal, con manchas

opacas de color amarillo-café o rojo-café, que tiende mas a la fractura

que al desgaste.®*

Tipo Al Aspecto clinico Aspecto radiografico
Hipoplasica (tipo /) Hipoplasica, Esmalte delgado, rugeso, Hipoplasia del esmalte,
generalizada irregular, bandas, puntos. mas en los 2/3 coronales.
(Tipo IG) Dientes pequenos, con Espesor reducido del
diastemasinterdentarios. esmalte.
Hiploplasica, Esmalte delgado, rugoso, Hipoplasia dificil de
localizada solo en parte de la corona. apreciar.
(Tipos 1 A-F)
Hipomineralizacion  Hipocalcificacion Esmalte blando y quebradizo. Espesor preeruptivo del
(Tipo I Sufre gran atricion y, al final, esmalte normal.
solo persiste a nivel cervical. Radiolucidez del esmalte
Dentina expuesta. menor que la dentina.
Color amarillo-anaranjado.
Hipomaduracion Aspecto calcareo, blanco, Esmalte de grosor normal
(Tipo II) marron, anaranjado. Igual de radiclicide que
la dentina.

Tabla 3. Se muestran las caracteristicas clinicas y radiograficas de las
alteraciones del esmalte en cada uno de los tipos de Al.
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1.

b. Dentinogenesis Imperfecta. Es una condicion hereditaria, au-

tosbmica dominante. Tiene como caracteristica, piezas dentales con
esmalte normal pero con denti- na defectuosa, por esta razon el
esmalte pierde soporte y tiende a fracturarse, esto origina su
coloraciéon translucida de azulado grisaceo a marron propia de la
enfermedad. Radiogracamente presentan coronas bulbosas,
constriccion cervical, raices cortas y una progresiva obliteracion
pulpar.®®

El diagnéstico se basa en los hallazgos clinicos y radiologicos. Segun
los criterios clinicos, radiolégicos e histologicos, se clasifican en tres
tipos descritos por Shields en 1973:%°

Tipo I: Asociada a la osteogénesis imperfecta. Los pacientes
presentan una mayor susceptibilidad a las fracturas 6seas desde
temprana edad. Se afectan ambas denticiones, aunque los dientes
temporales se afectan de forma mas severa; seguido de los incisivos y
primeros molares permanentes. Clinicamente los dientes presentan un
color muy variable; desde amarillo-ambar traslucido al pardo azulado,
debido al color anormal de la dentina que brilla a través del esmalte
traslucido.

Tipo II: Llamada también dentina opalescente hereditaria.
Clinicamnete y radiograficamnete no se distingue de la tipo I, aunque
en la tipo Il ambas denticiones se ven igualmente afectada y la
obliteracién de la camara puede suceder incluso antes de la erupcién
dental. La principaldiferencia es que la Tipo |l no se asocia con
osteogénesis imperfecta.
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lll.  Tipo lll: Su principal caracteristica es la forma de “campana” o de
‘concha” de las coronas en la denticion permanente. Los dientes
‘concha” presentan un grosor de esmalte normal pero un grosor de
dentina extremadamnete delgada y camaras pulpares de gran

tamafio.?%:”

5.4.5 Erupciéony exfolacién

Los procesos de erupcion y exfoliacion estan intimamente ligados a los de
desarrollo y crecimiento fisico, una exfoliacion temprana o tardia es un
suceso clinico de importancia ya que son manifestaciones clinicas de una

alteracion en el metabolismo.

a. Dientes Natales. Los dientes natales son dientes que aparecen

en la cavidad oral en el momento del nacimiento.®’

b. Dientes Neonatales. Los dientes neonatales son los que

aparecen durante las primeras semanas de vida.®’ (Figura 36)°’

Figura 36. Diente neonatal.
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VI. CONCLUSIONES

Se realiz6 una investigacion detallada sobre las anomalias dentarias que
tienen mayor incidencia y vinculacion con sindromes que se manifiestan a

nivel bucal.

El odontdélogo debe reconocer los signos y sintomas bucales que identifican
a estos pacientes, para realizar un correcto diagnodstico y aplicar el

tratamiento mas adecuado.

Como futuros odontdlogos tenemos la responsabilidad y el deber de poseer
la competencia para determinar cuando los pacientes sindromicos deben ser
atendidos en la consulta rutinaria y cuando deben ser canalizados a nivel
hospitalario, sobre todo si se trata de Pacientes con Necesidades Especiales
de Atencidn.

Es necesario tener conocimiento de las diversas técnicas de control de
conducta para atender a cada paciente, sobre todo si se trata de pacientes
sindrémicos infantiles que pueden llegar a nuestra consulta, valores como
empatia, paciencia, cariio y respeto deben ser partes integrales de la

formacion de cualquier odontodlogo.
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