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INTRODUCCIÓN    

 

El Síndrome de Steinert tipo I es un raro padecimiento hereditario 

autosómico dominante trasmitido por vía materna.  

 

En la presente revisión bibliográfica se tiene como propósito brindar 

datos sobre el Síndrome de Steinert tipo I o también conocido como Distrofia 

Miotónica tipo I, dando importancia a sus alteraciones orofaciales ya que es 

un síndrome que se caracteriza por la atrofia  y debilidad de los músculos 

faciales involucra a los músculos de la masticación, la boca abierta está 

presente en ellos; la debilidad y fatiga masticatoria está asociada con la 

disminución de la coordinación de los músculos de la lengua y los labios, 

contribuyen a la dificultad para masticar, generando una alteración en la 

eficacia del reflejo de la deglución.  

 

Otros hallazgos del síndrome incluyen debilidad de los músculos 

faríngeos y respiratorios, lo que lleva a la acumulación de secreciones 

bronquiales que son factores importantes en los trastornos de la deglución, el 

habla y la respiración. 

 

Los niños con este síndrome presentan una gran incidencia para 

desarrollar enfermedades orales como son la caries, la enfermedad 

periodontal, maloclusiones aunadas a problemas de deglución, respiratorios 

y de fonética, es por eso que el odontólogo deberá conocer las diferentes 

estrategias para poder darles atención dental, ya que para estos niños es 

difícil lograr una atención dental por su economía, traslado y acceso a los 

servicios odontológicos.  
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1. ANTECEDENTES  

 

La genética es la ciencia que estudia los genes, la herencia, la variación y del 

conjunto de fenómenos y problemas relativos a la descendencia, así como 

de la estabilidad, modificación y transmisión del material hereditario.  

 

En la historia, las primeras referencias que encontramos son escritos 

cuneiformes babilónicos, de hace más de seis mil años, que estudiaron u los 

interpretaron como árboles genealógicos en los caballos, con el fin de 

mejorar la raza.  

 

Posteriormente Aristóteles e Hipócrates, postularon diversas teorías 

sobre la transmisión de caracteres entre padres a hijos. 

 

Pero fue Mendel en el año de 1865 que dio a conocer sus leyes, 

dando un gran impulso a la genética, realizando estudios, observando como 

los caracteres se mezclaban y variaban en las siguientes generaciones. 

 

Posteriormente Garrod en 1902 fue el fundador de la genética médica 

y es a partir de este momento cuando se ve que la genética aplicada en el 

campo de la Biología tiene gran importancia y repercusión en el ser humano, 

tanto en sus aspectos morfológicos como conductuales. 

 

En años posteriores se descubrió, que existían enfermedades que se 

transmitían de generación en generación o que aparecían en algunos 

miembros de la familia, es decir, que eran enfermedades hereditarias. 1 

 

Asimismo, se fue descubriendo que algunos niños que presentaban 

ciertas enfermedades como, retrasos mentales o determinadas 

malformaciones eran debidas a una anomalía cromosómica. 1, 2 
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De este modo, poco a poco, con nuevos descubrimientos se fue 

ampliando el campo de la Genética, alcanzando gran importancia y 

haciéndose imprescindible para la Medicina, más recientemente se ha 

podido comprender ciertos procesos conductuales sobre los que subyacen 

una alteración fisiológica, derivada de una incorrecta información o expresión 

genética. 1, 2 

 

Desde 1956, año en el que Tjio y Levan demostraron que el número 

de cromosomas en la especie humana era de 46, hasta nuestros días, las 

técnicas de estudio en genética han ido evolucionando y se han ampliado 

desde el estudio cromosómico clásico a los estudios de genética molecular 

que nos permiten conocer la función del ADN, su aplicación en el 

diagnóstico. Se han diagnosticado enfermedades como la fibrosis quística, 

talasemias y distrofias musculares además del diagnóstico de portadores de 

enfermedades hereditarias e incluso a veces diagnóstico prenatal de las 

mismas. 1 

 

Las enfermedades genéticas son aquellas causadas por una 

alteración o mutación de los genes. Podríamos distinguir tres grandes 

grupos:  

 

•     Alteraciones cromosómicas.  

La alteración del número y/o estructura de los 46 cromosomas 

humanos, da lugar a las aberraciones cromosómicas, las cuales pueden 

afectar a los cromosomas autosomas y/o a los cromosomas sexuales. 2 
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•     Alteraciones monogénicas o Mendelianas.  

Son producidas por una única mutación o lesión genética. Las 

lesiones moleculares en el ADN producen un cambio en la secuencia normal 

de bases de un determinado gen, lo que da lugar a una alteración en la 

producción y estructura de una determinada proteína estructural o 

enzimática, manifestándose la patología en los órganos y funciones en los 

que está presente y es necesaria dicha proteína. Las enfermedades 

monogénicas reciben el nombre de desórdenes mendelianos, porque se 

transmiten según un patrón hereditario de las Leyes de Mendel. Se pueden 

distinguir tres grandes grupos de enfermedades monogénicas según el modo 

de transmisión. 2, 3 

 

•   Enfermedades autosómicas dominantes.  

Se refiere a un patrón de herencia característico de algunos trastornos 

genéticos. “Autosómico” significa que el gen en cuestión se encuentra en uno 

de los cromosomas numerados, o no sexuales. “Dominante” significa que 

una sola copia del gen con la mutación (de uno de los progenitores) es 

suficiente para que el trastorno se manifieste. Los hijos de una persona 

afectada por un trastorno autosómico dominante tienen una probabilidad del 

50% de ser afectados por ese trastorno a través de la herencia de un alelo 

dominante. 2, 4 

 

• Enfermedades autosómicas recesivas. 

Se refiere a un patrón de herencia característico de algunos trastornos 

genéticos. “Autosómico” significa que el gen en cuestión se encuentra en uno 

de los cromosomas numerados, o no sexuales. 5 
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 “Recesivo” significa que se necesitan dos copias del gen con la 

mutación (una de cada progenitor) para que el trastorno se manifieste. En 

una familia en la que los dos progenitores son portadores y no tienen la 

enfermedad, aproximadamente un cuarto de los hijos heredará dos alelos 

que provocan la enfermedad y manifestarán dicha enfermedad. 5  

 

• Enfermedades ligadas al sexo.  

Cuando ocurre una enfermedad ocasionada por una mutación en un 

gen localizado en el cromosoma X hablamos de una enfermedad ligada al X. 

Las mutaciones pueden tener un comportamiento dominante o recesivo. 

Muchas de esas mutaciones se deben a errores en la síntesis y reparación 

del ADN. 

 

La herencia es recesiva cuando ambos alelos mutantes se expresan 

(esto para el caso de las mujeres, mientras que, en varones, por tener un 

solo cromosoma X, se requiere un solo alelo mutante). 

 
La herencia es dominante cuando se expresa en estado de 

heterocigocidad, es decir en presencia de un solo alelo mutante. 6 

 

• Alteraciones multifactoriales o poligénicas.  

Son causadas por factores ambientales y varias lesiones genéticas 

que actúan conjuntamente. 7 
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2. SÍNDROME DE STEINERT  

 

La complejidad y variabilidad de las manifestaciones de la distrofia miotónica 

tipo 1 o de enfermedad de Steinert plantea la dificultad para el seguimiento 

clínico y su tratamiento debido a la presencia de somnolencia diurna 

excesiva, el cansancio, alteraciones digestivas, cardiacas, respiratorias o de 

la dificultad en la deglución que reduce su esperanza de vida. 8 

 

2.1 Concepto 

 

La enfermedad de Steinert también conocida como Distrofia Miotónica tipo I, 

Enfermedad de Batten Curschmann o Atrofia Miotónica, es una miopatía que 

fue descrita detalladamente por primera vez por Steinert en 1909. 8 

 

Actualmente se conocen dos tipos clínico y genéticamente 

diferenciados de DM: la Distrofia Miotónica tipo I (DM1), conocida 

propiamente como enfermedad de Steinert, y la Distrofia Miotónica tipo 2 

(DM2), denominada comúnmente como PROMM, o miopatía proximal 

miotónica. 8, 9 

 

El síndrome de Steinert neonatal, o distrofia miotónica congénita, es 

un raro padecimiento hereditario autosómico dominante transmitido por vía 

materna. El recién nacido afectado manifiesta debilidad, hipotonía, facies 

miopática, problemas respiratorios y dificultad para la alimentación, además 

suele tener pie equino. La primera descripción clínica detallada la realizó 

Steinert hace 100 años, en 1909, tres años después Curschmann delineó las 

manifestaciones neurológicas. 10, 11 
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Anteriormente se llamaba enfermedad de Steinert, de la cual se 

conoce la causa, pero se ignora la fisiopatología, siendo así que la 

denominación correcta es síndrome de Steinert, la afección neonatal la 

reportó Bell en 1972. 10, 11 

 

La distrofia miotónica tipo 1 (DM1) es una condición neurogenética de 

los desórdenes de tripletes repetidos.  

 

Presenta un patrón de herencia autosómica dominante con expresión 

variable, caracterizada por un cuadro    multisistémico   con   degeneración 

muscular   progresiva   asociada a debilidad y pérdida en el tejido muscular, 

siendo la primera entidad clínica que se definió por miotomía, la cual se 

define como la lentitud anormal del relajamiento muscular después de la 

contracción voluntaria o provocada. 12 

 

2.2 Etiología 

 

La DM1 presenta un patrón de herencia autosómica dominante lo que 

significa que en cada embarazo existe la probabilidad de que se presente la 

patología en un 50% sin importar si el producto es del sexo masculino o 

femenino. 

 

En 1992 se identificó la mutación causante de la DM1, la cual es 

causada por una expansión del número de repeticiones del trinucleótido CTG 

(Citosina, Timina, Guanina) presente en la región 3’ no codificante (3‘-UTR) 

de la secuencia del gen Myotonic Dystrophy Protein Kinase (DMPK) 

localizado en el cromosoma 19q13.3. 13 (Figura 1)  
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Figura 1. Gen DMPK (myotonic dystrophy protein kinase) localizado en el 

cromosoma 19q13.3. 13 

 

La repetición del trinucleótido CTG ocurre de 5 hasta 37 veces   en 

individuos   sanos.  En pacientes   con DM1, el número de repetidos es 

mayor a 50 y hasta aproximadamente 4000 y son inestables al heredarse.  El 

gen mutante de la DMPK mARNs contiene la expansión del trinucleótido 

retenido en el núcleo, atrapando la proteína Muscleblind (MBNL1) y varios 

factores de transcripción, lo cual causa un pre-mARN aberrante que causa la 

expresión génica y la patogenia asociada que presentan los pacientes 

portadores de esta enfermedad.  

 

La penetrancia parece casi completa, aunque difícil de estimar de 

manera exacta.  Depende de la manera en que se estudia la enfermedad y 

de la edad del individuo.  La expresividad es muy variable.  La enfermedad 

se expresa con una intensidad extremadamente variable según los 

individuos. La forma infantil es grave y la forma adulta tardía moderada, sin 

hablar de la forma congénita, a veces   letal, que pone de manifiesto, 

además, otros factores mal aclarados. 13 

 

La DM1 manifiesta el fenómeno de “anticipación”, el cual consiste en 

que a   medida   que   la   enfermedad   pasa   de   generación   en   

generación   la sintomatología aparece en edades   más tempranas y con 

mayor gravedad, lo que da más importancia aún, si cabe, al diagnóstico 

prenatal. 14 
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2.3 Diagnóstico 

 

El diagnóstico molecular de la DM1 se realiza con base al análisis de DNA 

mediante el análisis de Southern Blot el cual se basa en la detección de los 

repetidos expandidos del trinucleótido CTG del gen DMPK, sometiendo el 

DNA del paciente a digestiones con enzimas de   restricción, seguidas de       

electroforesis junto a un control (normal). La migración diferencial del DNA 

nos indica el tamaño del fragmento; siendo que    los fragmentos de mayor 

tamaño presentan menor migración.  

 

Por otro lado, se considera como análisis diagnóstico la reacción en 

cadena de la polimerasa (PCR), que permite la estimación de frecuencias 

alélicas de los repetidos de CTG del locus DMPK puede ser realizada como 

un estimador de prevalencia de la DM1, siendo más específica que la sola 

determinación del tamaño de los fragmentos repetidos por el análisis de 

Southern Blot. 15 

 

El estudio de la expansión del fragmento CTG se hace a partir de una 

muestra de 10 ml de sangre en EDTA.  

 

Mediante polymerase chain reaction (PCR, «reacción en cadena de la 

polimerasa») se detectan expansiones de hasta 180 repeticiones CTG. La 

Triple-repeat Primed-PCR (TP-PCR) es una técnica que detecta si el número 

de repeticiones CTG está en el rango normal o patológico, pero no permite 

cuantificarlas. Para determinar el número de repeticiones por encima de 180 

CTG es necesario emplear técnicas de Southern Blot.  

 

El estudio molecular detecta prácticamente el 100% de las variantes 

patógenas, de modo que la sensibilidad y especificidad del estudio genético 

son cercanas al 100%. 8 
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No es suficiente indicar si la expansión del fragmento es mayor o 

menor de 50 CTG. Es fundamental cuantificar el número de repeticiones 

CTG dado el valor pronóstico de esta determinación. 8  

 

2.4 Epidemiología  

 

La enfermedad tiene una enorme variación en la edad de inicio, ya que 

puede ocurrir en cualquier momento. La edad de presentación de la distrofia 

miotónica es, sin embargo, muy difícil precisar, debido a los períodos 

asintomáticos tan largos que presenta.     

 

De acuerdo con Dyken y a Harper los pacientes con DM están 

categorizados en subgrupos con base a la edad de inicio, y la presencia de 

síntomas. Su incidencia estimada a nivel mundial es de 1/8000 en 

caucásicos, ha sido descrita en muchos países a nivel mundial, Europa, 

América, Japón, China, incluso en poblaciones afroamericanas e hindúes. En 

algunas regiones de Norte América como Canadá se ha informado de una 

incidencia de hasta 1/475.  Tal discrepancia puede estar en función del 

número de pacientes no diagnosticados o por las diferencias étnicas y 

genómicas de cada raza. Ya que la población mexicana se compone de 

amplias mezclas raciales que incluyen europeos, americanos y africanos 

entre otros, se ha llegado a concluir que existe una prevalencia de moderada 

a alta de DM1 en Mexico. 9, 12, 13 

 

La distrofia miotónica tipo 1 o enfermedad de Steinert es la distrofia 

muscular más frecuente en adultos, con una incidencia de 13,5 por 100.000 

nacidos vivos. 5 afecta por igual a varones y mujeres. 14, 15 
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 Las estimaciones de su prevalencia oscilan entre aproximadamente 

1:100.000 en algunas áreas de Japón hasta aproximadamente 1:10.000 en 

Islandia, con una prevalencia en Europa de 3-15 por 100.0001. 14, 16, 17 (Tabla 

1)  

 

PREVALENCIA DEL FENOTIPO. 

Fenotipo Edad de presentación Porcentaje 

Congénita/neonatal (presente al nacer) 4.5% 

Infantil 1 mes a10 años 14% 

Adulto precoz 11 a 20 años 30% 

Adulto 21 a 40 años 34% 

Tardío o parcial Más 40 años 16% 

Tabla 1. Porcentajes de las formas clínicas. 18 

 

2.5 Clasificación del Síndrome de Steinert 

 

Debido a que puede manifestarse en cualquier etapa de la vida, con 5 formas 

de presentación en relación con el número de repeticiones. (Tabla 2) 

 

En adolescentes y adultos la primera manifestación suele ser la 

miotonía (contracción muscular con dificultad para la relajación) que limita o 

impide soltar objetos asidos con la mano. A veces pasa desapercibida, 

empeora con el frío y mejora al calentar el músculo. La debilidad y atrofia 

muscular se instaura progresivamente en los músculos faciales, 

masticatorios, del cuello, flexores de los dedos, antebrazos y flexores de los 

pies. La debilidad de las extremidades es de predominio distal e intensidad 

variable, con hiperextensión en reposo de los dedos de la mano por atrofia 

de la musculatura flexora. 9 
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Esta debilidad distal de extremidades superiores es referida por los 

pacientes como dificultad para abrir latas o botes y en las extremidades 

inferiores se manifiesta en forma de tropiezos y caídas frecuentes. 9 (Figuras 

2, 3, 4, 5 y 6) 

 

CLASIFICACIÓN DEL SÍNDROME DE STEINERT. 

Fenotipo  Edad Tipo Características  
Congenita/ 
neonatal 

Al nacer Severa Hipotonía en extremidades, tronco aparato 
respiratorio y facial, dificultad para alimentarse 

Infantil 1mes-10 
años 

Grave Hipotonía muscular y debilidad facial, dificultad 
en la deglución, retraso motor y debilidad 

mental. 

Adulto 
precoz 

11-20 años Clásica Debilidad muscular, cataratas, atrofia gonadal, 
alteraciones del sistema nervioso. 

Adulto 21-40 años Leve  Cataratas, hipotonía en brazos y piernas. 

Afulto 
tardío 

+ 40 años Leve Cataratas, mínima atrofia muscular. 

Tabla 2. Tipos y características. 13 

 

 

Figura 2. Fenotipo dla forma congenita/neonatal. 19 

 

 

Figura 3. Hipotonía de las extremidades. 20 
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Figura 4. Fenotipo infantil. 21 

 

 

Figura 5. Fenotipo adulto. 22 

 

 

Figura 6. Fenotipo de la forma tardía. 22 

 

2.6 Manifestaciones clínicas  

 

Nos enfocaremos a las manifestaciones clínicas que corresponden al niño y 

el adolescente. 9, 13, 18 (Tabla 3) 
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Tabla 3. Manifestaciones clínicas en niños con Síndrome de Steinert. 9, 13, 18 

 

2.7 Tratamientos médicos 

 

El tratamiento del síndrome de Steinert está dirigido a varias especialidades 

médicas, como: cardiología, endocrinología, neurología, neumología, 

dermatología, gastroenterología, endocrinología, nutrición, oftalmología, 

otorrinolaringología, cirugía maxilofacial, fisioterapia y rehabilitación. 18, 23 

(Tabla 4) 

 

 

 

MANIFESTACIONES CLÍNICAS DEL SÍNDROME DE STEINERT. 

Sistema Manifestaciones 

Neurológicas 
 

La debilidad distal; afecta los músculos del cuello, la cara, de la masticación, la deglución y 
la fonación. Con curso progresivo. Riesgo de caídas y de fracturas. 

El retraso intelectual suele ser muy evidente en las formas congénitas, puede observarse 
también en las otras formas, en grado variable y con coeficiente intelectual normal, 

trastornos del lenguaje, disfunción neurocognitiva, déficit de atención, hiperactividad y 
trastornos del espectro autista. 

Los trastornos 
del sueño 

Hipersomnia diurna tras las comidas, con dificultades para mantenerse despierto (fatiga). 
 

Psiquiátricas 
 

Depresión y trastornos de la personalidad no suelen ser graves, rasgos de trastorno 
esquizoide, ansiedad, histeria, compulsión, neurosis depresiva, carácter autodestructivo o 

narcisista, falta de iniciativa y apatía. 

Cardiopatías 
 

El corazón se ve afectado, presenta defectos auriculoventriculares e intraventriculares, 
aparición de bradicardia sinusal, extrasístoles auriculares y ventriculares, fibrilación, flúter 

auricular y taquicardia ventricular, son leves y, por tanto, subclínicas. 

Respiratorias 
 

Los problemas respiratorios son frecuentes y la principal causa de muerte prematura en 
estos pacientes. A veces la insuficiencia respiratoria aparece de forma aguda 

desencadenada por un proceso anestésico o una infección respiratoria. 
Influye en los trastornos del sueño y los cognitivos. 

Endocrinas 
 

Presentan hipogonadismo, hipergonadotropismo, alteraciones tiroideas como 
hiperparatiroidismo y trastornos del metabolismo hidrocarbonado y fosfocálcico. 
La disfagia característica de la DM1, descrita seguidamente, puede favorecer la 

desnutrición y la pérdida de peso. 

Oftalmológicas 
 

Cataratas prematuras, debilidad de los músculos orbiculares, caída de parpados, con 
ceguera funcional. 

Dermatológicas Pilomatricomas múltiples (epitelioma calcificante de Malherbe) es un tumor benigno. 
La alopecia, por envejecimiento acelerado del folículo piloso. 

La dermatitis seborreica por disminución de vitamina D. 
El Nevus displásico no asociado a melanoma. 
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TRATAMIENTOS MÉDICOS POR ESPECIALIDAD. 

Especialidad  
Se sugieren las siguientes recomendaciones 

 

Cardiología 
 

Para los trastornos del ritmo se recomienda la valuación anual y estudios 
electrofisiológicos. 

Endocrinología y 
nutrición 

Hiperparatiroidismo, hipogonadismo, alteraciones tiroideas, diabetes y déficit 
de vitamina D: Tratamiento específico. 

Digestivo Disfagia para sólidos: Escala EAT-10 anual y recomendaciones nutricionales. 
Reflujo: Tratamiento sintomático 
Diarrea por sobrecrecimiento bacteriano intestinal es: dieta, antibióticos: ciclos 
mensuales de rifaximina, o ciprofloxacino. 
Estreñimiento: Fibra, procinéticos y laxantes.  
Litiasis biliar: Cirugía. 

Neumología Tos ineficaz, insuficiencia, respiratoria e infección respiratoria (Principal causa 
de muerte) Valoración clínica anual, espirometría anual, vacunación antigripal 
anual y vacunación antineumocócica. 

Neurología Debilidad: Exploración muscular cada 2 años. 
Miotonía: Mexiletina 
Cansancio/hipersomnia: Modafinilo  
Deterioro cognitivo: Evaluación neuropsicológica 

Estomatología y cirugía 
maxilofacial 

Maloclusión, limitación apertura bucal y claudicación masticatoria:   Ortodoncia 
y cirugía ortognática 

Oftalmología Cataratas precoces: Faquectomía 
Ptosis palpebral: Blefaroplastia 
Maloclusión palpebral: Prevención queratitis 

Otorrinolaringología Disfagia: Test volumen viscosidad y fibroendoscopia deglución. 
Rehabilitación Pie péndulo o equino y limitación flexión dedos mano: Ortesis pie y tobillo y 

soporte para muñeca. 

Tabla 4. Tratamientos y recomendaciones por especialidad. 18 

 

A estas personas se les asignará un médico de referencia y el será el 

que les irá guiando, los distintos controles que deben realizar durante la 

evolución de la enfermedad e informará a qué especialistas consultar. 18 

 

3. MANIFESTACIONES CLÍNICAS CRANEOFACIALES 

 

Debido a la debilidad característica de los músculos, las personas presentan 

alteraciones de crecimientos, dificultad de la relajación muscular, menor 

fuerza de mordida, mayor incidencia de prognatismo mandibular, boca 

entreabierta (respiración bucal) falta de expresión facial, atrofia de los 

maseteros y temporales (debilidad mandibular). 11, 24, 25, 26 (Figura 7) 
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Figura 7. Manifestaciones clínicas faciales. 20 

 

La DM1 es una enfermedad progresiva cuya gravedad está 

relacionada con la presentación y con el periodo de la vida en que esta se 

expresa. Todas las características descritas varían, de acuerdo con esto. 24 

(Figura 8) 

 

 

Figura 8. Pie equino, hipotonía de las extremidades, falta de expresión facial. 20 
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3.1 Fenómeno miotónico orofacial 

 

Uno de los signos característicos, de utilidad para el diagnóstico, es el 

denominado fenómeno miotónico, que se manifiesta como dificultad en la 

relajación muscular, consecuentemente, con una disminución en la velocidad 

de ejecución de los movimientos voluntarios.  

 

Para la práctica odontológica resulta relevante conocer el fenómeno 

miotónico en las estructuras musculares del sistema estomatognático, debido 

a que la aparición del enlentecimiento de la actividad muscular puede estar 

enmascarada con posiciones antiálgicas o con dificultades mecánicas en los 

movimientos de apertura y cierre oral, como ocurre en desplazamiento 

anterior del disco de la ATM, siendo necesario su diagnóstico diferencial. 

 

Se pueden describir tres fenómenos miotónicos:  

 

• Fenómeno miotónico en apertura 

Es cuando los pacientes realizan contracción isométrica en máxima 

intercuspidación de los músculos elevadores mandibulares, durante 10 

segundos. Después de ese período les pide que realicen apertura oral. 27 

(Figura 9) 

 

 

Figura 9. Máxima intercuspidación y apertura bucal. 28 
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● Fenómeno miotónico en cierre 

Los pacientes realizan apertura oral máxima, manteniéndose así por 

10 segundos, por contracción isométrica de los músculos depresores 

mandibulares. Posteriormente realizaran cierre oral. 

 

● Fenómeno miotónico en otros músculos de la cavidad oral 

Se analiza la presencia de retardo en la relajación de los músculos 

faciales y de la lengua. Los músculos faciales se evalúan mediante la 

expresión facial y los músculos de la lengua se analizan con movimientos de 

protrusión y retracción lingual. 27 (Figuras 10 y 11) 

 

 

Figura 10. Estimulación de movimientos linguales. 29 

 

  

Figura 11. Valoración de la dinámica lingual. 30 

 

En un estudio se analizó la presencia del fenómeno miotónico (FM) en 

movimientos de apertura y cierre oral, movimientos de la lengua y de otros 

músculos periorales, en 50 pacientes con diagnóstico molecular de DM1. 27 
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Encontraron FM en los movimientos analizados en 32 de los 50 

pacientes con DM1 analizados (64%), dentro de los cuales, la mayor 

prevalencia afectó a los movimientos de la lengua, 21 casos (65,6%), 

seguidos de los movimientos de apertura oral que afectó a 14 pacientes y de 

los movimientos de cierre oral que presentó fenómeno miotónico en 7 

pacientes, sólo 2 pacientes expresaron el signo en apertura y cierre oral y en 

1 caso se encontró afectada la actividad del músculo buccinador.  

 

Este estudio nos muestra que los músculos de la región orofacial son 

frecuentemente afectados en los pacientes con DM1, por lo que el clínico 

debe reconocer el FM en estos pacientes. 27 

 

3.1.1 Consecuencias del fenómeno miotónico orofacial 

 

Se encontró una alta incidencia de fenómeno miotónico orofacial en las 

funciones de apertura y cierre y movimientos linguales, lo que se manifiesta 

en un enlentecimiento del movimiento que dificulta la colaboración del 

paciente en la atención odontológica. 31, 32  

 

La DM1 es considerada un factor de riesgo para el desarrollo de caries 

y de enfermedad periodontal, ya que los pacientes presentan dificultades 

para realizar correctamente su higiene bucal, especialmente en aquellos 

pacientes donde se expresa tempranamente. 

 

La mayoría de los pacientes que presentaron el fenómeno miotónico 

tenían algún compromiso lingual, lo que implica alteraciones en la 

fonoarticulación que puede confundirse con desórdenes mentales y 

disminuyen la autoestima del paciente. 31 
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El fenómeno miotónico sugiere cambios morfológicos importantes en 

los músculos masticadores que implican disminución de la fuerza muscular, 

posiblemente asociada al reemplazo de fibras musculares y de los usos 

neuromusculares por tejido adiposo y el aumento del tejido conectivo entre 

las fibras musculares. Las alteraciones originadas por la disminución del 

sistema propioceptivo muscular pueden verse aumentadas en estos 

pacientes por la pérdida de piezas dentarias, generando inestabilidad 

mandibular y dislocación de la ATM. 31 

 

Se originan alteraciones en el crecimiento craneofacial, que se 

expresan en una mayor incidencia de prognatismo mandibular. 8 

 

4. PATOLOGÍA ORAL   

 

Las enfermedades dentarias son frecuentes a causa de una higiene oral 

deficiente, en especial en la zona posterior de la arcada dentaria, y por 

hiposalivación. Por lo que son pacientes con riesgo a padecer caries y 

gingivitis debido al acumulo de placa bacteriana que puede evolucionar en 

una enfermedad periodontal. 

 

Presentan dismorfias faciales, paladar ojival, retrognatismo o 

prognatismo mandibular, limitación de la apertura bucal, dolor y claudicación 

mandibulares durante la masticación. Estas se encuentran en la DM1 

congénita, por alteraciones en el desarrollo embrionario. 

 

Estas alteraciones se deben a la disfunción de la articulación 

temporomandibular por cambios morfológicos del disco articular con 

remodelación ósea y debilidad de musculatura masticatoria. Se estudian con 

pruebas de imagen de la articulación temporomandibular (radiografía 

funcional, RMN). 8 (Figura 12) 
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Figura 12. Fenotipo de DM1. Hipotonía de músculos faciales (expresión 

característica). Ptosis palpebral. 33 

 

4.1 Caries 

 

Hay que considerar la caries dental como una enfermedad multifactorial 

condicionada tanto en su localización y extensión, como en su progresión por 

elementos que intervienen, que son las características del huésped (diente), 

la presencia de bacterias (microflora) y el sustrato (carbohidratos refinados), 

que tienen que coincidir en el tiempo en una medida determinada. 34 (Figura 

13) 

 

Triada ecológica de Keyes, en 1969, Keyes, a partir del modelo 

microbiano basado en la triada ecológica formulada inicialmente por Gordon, 

propuso un modelo teórico explicativo de la caries dental en el que identificó 

los factores de riesgo locales para la caries, con lo que cambió el 

pensamiento del origen unicausal a multicausal. La triada estableció que la 

etiología de la caries dental obedecía a un esquema compuesto por tres 

agentes (huésped, microorganismos y dieta) que debían interactuar entre sí y 

que la inexistencia de la caries se daría en caso de ser removido alguno de 

los factores. 35 
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Figura 13. Caries dental. 34 

 

Asimismo, esta teoría identifica que la sacarosa favorece el proceso 

carioso, establece el carácter infectocontagioso de la enfermedad asociada a 

otras bacterias.  

 

Keyes consolidó al azúcar como el archienemigo de los dientes, lo que 

dio origen a la promoción de programas educativos para combatir su uso 

medido. Las investigaciones empezaron a dirigirse a la identificación de 

microorganismos importantes en el proceso causal y las estrategias para su 

control como la utilización de vacunas y de productos antimicrobianos.  

Gracias a su aporte, los programas preventivos orientados por la salud 

pública estimularon el uso del flúor en fuentes de abastecimiento públicas. 35 

 

A pesar de la gran aceptación del modelo de Keyes, en 1979, 

Newbrun lo modificó convirtiéndolo en un esquema tetrafactorial al añadirle 

un cuarto factor: el tiempo. 36 (Figura 14) 

 

 

Figura 14. Esquema de Keyes modificado por Newbrun. 37 
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Es importante realizar técnicas de prevención en pacientes con este 

síndrome. Los principales problemas a los que están expuestos son a la 

hiposalivasión, deficiente o nula autoclisis, dificultad para realizar una 

adecuada higiene dental (técnica de cepillado) por debilidad de los músculos, 

respiración oral (boca seca) e implicación de la fuerza de los músculos de la 

boca, son la suma a los factores predisponentes ya mencionados a la caries 

dental.  

 

En la actualidad se han desarrollado nuevos instrumentos para el 

diagnóstico de las lesiones iniciales de caries dental en etapas iniciales. Sin 

embargo, no todos pueden ser aplicables para las mismas situaciones 

clínicas, pues cada uno de ellos tiene sus propias indicaciones y limitaciones. 

Los métodos de diagnóstico tienen por finalidad:  

     

● Determinar la presencia de la enfermedad 

● Permitir la elección de un tratamiento  

● Vigilar el curso de la enfermedad y evaluar la efectividad del 

tratamiento. 38  

 

El Sistema Internacional de Detección y Evaluación de Caries (ICDAS) 

presenta un nuevo paradigma para la medición de la caries dental, es una 

herramienta creada basándose en los conocimientos adquiridos de una 

revisión sistemática de la literatura sobre el sistema de detección de caries 

clínica.  

 

Para realizar la clasificación mediante el código ICDAS se colocan 2 

dígitos: el primero referido a la superficie y el segundo referido a la lesión 

cariosa. 39 (Tabla 5) (Figura 15) 
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CLASIFICACIÓN ICDAS. 

Código  Lesión 

0 Sano 

1 Cambio visible en esmalte-visto seco 

2 Cambio detectable en esmalte  

3 Ruptura localizada del esmalte sin visualizar dentina 

4 Sombra oscura subyacente de dentina 

5 Cavidad detectable con dentina visible 

6 Cavidad detectable extensa con dentina visible 

Tabla 5. Segundo Código (Lesión cariosa). 39 

 

 

Figura 15. Códigos de lesión cariosa. 39 

 

4.2 Enfermedad periodontal 

 

La enfermedad periodontal, en su etapa inicial se presenta como gingivitis o 

en estado avanzado como enfermedad periodontal, es un padecimiento muy 

frecuente, de etiología multifactorial, vinculada a factores de riesgo 

modificables y no modificables. 40 
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Dentro de los factores de riesgo se destacan la mala higiene bucal, los 

cambios hormonales, enfermedades sistémicas, como la diabetes mellitus, el 

estrés y el empleo de medicamentos y factores genéticos que incrementan la 

susceptibilidad a la enfermedad. 40 (Tabla 6) 

 

En estos niños los factores desencadenantes son la mala higiene, 

falta de salivación y falta de autoclisis, debido a las dificultades en la 

masticación y al consumo de alimentos suaves. 

 

Los resultados en varios estudios realizados en los Estados Unidos y 

otros países, reportaron el estado de salud oral de niños y jóvenes con 

retraso mental, discapacidades del desarrollo y una amplia gama de otras 

discapacidades, han enfatizado repetidamente hallazgos de pobre higiene 

oral, significativa incidencia de enfermedad periodontal y la resultante 

“mutilación de la dentición”. La prevalencia de enfermedad periodontal en 

pacientes con retraso mental combina los factores locales y sistémicos que 

influencian la susceptibilidad de la enfermedad.  

 

En estudios previos se ha encontrado que la enfermedad periodontal 

es el problema de salud oral predominante en las poblaciones con 

discapacidad mental y de desarrollo.  

 

La incidencia de enfermedad periodontal ha sido estimada como 3 

veces más alta que la población en general.  

 

Sin tomar en cuenta el nivel de retraso mental en algunos pacientes 

con discapacidad, la higiene oral generalmente depende de otras personas, 

usualmente los padres o un guardián o los encargados en las instituciones. 41 
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ENFERMEDAD PERIODONTAL. 

Manifestaciones 
periodontales. 

Características Imagen 

Gingivitis 
asociada a placa 

Deficiente higiene. 
Aumento de bacterias 
Cambios en su composición. 
Apiñamiento. 
 

 

 
 

Gingivitis 
prepuberal y 
puberal 
(hormonal) 

Se caracteriza por reacciones vasculares marcadas y edema 
tisular. 
Solo afecta la encía libre. 
En ocasiones se produce agrandamiento gingival en la 
pubertad. 
 

 

 

Gingivitis por 
respiración 
bucal 

Hipertrofia del margen gingival por la respiración oral 
Edema en el margen gingival y papila interdental, con 
presencia de placa. 

 

 
Periodontitis 
infantil 

Edad de inicio: 2-4 años. 
Producida por Actinobacillus actinomycetemomitans, 
Caphocythopaga, Cikenella corrodens, Provotella intermedia, 
entre otras.  
En ocasiones hay poca placa. 
Hay perdida de inserción de 4 mm o más, en 8 dientes. 

 
 

 
 

Periodontitis 
puberal 
localizada 

Perdida de inserción y de hueso alveolar en molares primarios 
Edad de inicio: 10-15 años 
Afecta a los incisivos y molares 
Presenta acumulación moderada de placa y calculo.  
Perdida de inserción y hueso generalizada. 
En estadios graves se presenta exfoliación prematura de 
dientes primarios. 

 

 
 

 

Periodontitis 
puberal 
generalizada 

Recesión pronunciada 
Anomalías leucocitarias 
Inflamación recurrente que disminuye la respuesta del 
huésped ante infecciones. 
Caracterizada por un deterioro rápido que no se reconoce 
clínicamente. 
Radiográficamente: se observa perdida de ligamento 
periodontal y destrucción ósea localizada 
Perdida de mayor a 4mm en molares permanentes e incisivos.  
Edad de inicio: 10-15 años 
Tiende a repetirse en familiares. 
Presenta bolsas periodontales en incisivos. 

 

 
 

 

 

Tabla 6. Manifestaciones periodontales en niños con Síndrome de Steinert. 

42, 43, 44, 45, 46, 47, 48 
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5.  MANEJO DE PACIENTE CON DISCAPACIDAD MOTORA E 

INTELECTUAL 

 

Según la Academia Americana de Odontología Pediátrica la guía de 

conducta es un proceso continuo en el que interactúan el odontólogo, el 

equipo dental, el paciente y los padres dirigida a través de la comunicación y 

la educación, usando técnicas; que tienen como objetivo aliviar el miedo y la 

ansiedad, mejorar las habilidades de afrontamiento del niño, lograr la 

completa disposición y aceptación integral de la atención dental. Para 

obtener la colaboración de un niño el odontólogo debe establecer una 

adecuada empatía y emplear una guía de la conducta que permita realizar un 

tratamiento efectivo y eficiente, e instalar en el niño una actitud positiva hacia 

la consulta odontológica. 49 

 

La OMS define a la discapacidad con un término genérico que 

engloba deficiencias, limitaciones de actividad y restricciones para la 

participación denotando aspectos negativos de la interacción entre personas 

con un problema de salud y factores personales y ambientales. 50  

 

Los pacientes que presentan DM1 suelen presentar un grado leve-

moderado de discapacidad cognitiva, en algunos pacientes no está 

establecida como tal la discapacidad, pero pareciera que tienen una 

discapacidad intelectual debido al enlentecimiento muscular (hablan lento, 

sin fluidez) lo que nos haría pensar que cursan con alguna discapacidad.  

 

La restricción de los movimientos de la cara y cuerpo en las 

extremidades, hacen que los pacientes con DM1 presenten discapacidad 

motora y física, impidiendo la realización de determinados movimientos, esta 

característica esta mediada por el fenotipo de la enfermedad, puede ir de 

leve a grave. 51 
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 Es importante identificar el grado pues así brindaremos una mejor 

orientación en el manejo de la conducta y atención odontológica. 51 

 

5.1 Técnicas de la comunicación 

 

Es primordial establecer una buena comunicación con el niño y los padres, 

de esta manera se ganará su confianza y se conseguirá una mayor 

aceptación del tratamiento. Si se proporciona un ambiente relajado y cómodo 

será más fácil para el personal del consultorio trabajar con el niño en 

cuestión. La comunicación nos va a permitir llevar a cabo el tratamiento 

necesario de la mejor manera posible para el paciente. 49  

 

5.1.1 Decir-Mostrar y Hacer 

 

Consiste en permitir que el paciente conozca con antelación los 

procedimientos que han de aplicarse. Esto se hace de una manera 

secuencial: primero se explica, en un lenguaje adecuado para su desarrollo, 

el procedimiento que se va a aplicar (decir), luego se hace una demostración 

(mostrar) y por último se realiza el procedimiento (hacer). 49 (Figura 16) 

 

 

Figura 16. Técnica decir-mostrar y hacer. 52 
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5.1.2 Control de voz 

 

Es una técnica de comunicación muy efectiva cuando se utiliza 

adecuadamente. Consiste en una alteración controlada del tono de voz por 

parte del odontólogo para direccionar e influenciar en el comportamiento del 

paciente y mostrar con firmeza la presencia de la autoridad del profesional, 

sin embargo, no debe confundirse con gritar al paciente ni enfadarse con él. 

 

Es importante hacer énfasis que en la aplicación de esta técnica debe 

haber una combinación de comunicación verbal y no verbal puesto que la 

información es transmitida además de las palabras, con gestos, expresión 

facial, postura y contacto visual. 53 (Figura 17) 

 

 

Figura 17. Se modifica la voz ante una conducta inadecuada. 54 

 

5.2 Técnicas de modificación de la conducta 

 

En la atención odontológica de un niño, muchas veces nos encontramos con 

pacientes que podríamos llamar difíciles, no por el tratamiento que requieren, 

sino por la disposición de estos ante la consulta odontológica. Las técnicas 

de modificación de conducta, basadas en los principios de refuerzo, 

desensibilización e imitación, ayudan a orientar o canalizar los 

comportamientos no deseados que puede presentar el paciente infantil 

durante el tratamiento odontológico. 55 
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5.2.1 Refuerzo positivo  

 

La técnica de refuerzo nos permite fortalecer una conducta favorable o 

corregir una actitud desfavorable en la consulta dental, se divide en dos: 

 

Refuerzo positivo:  Se recompensa al niño luego de manifestar un 

buen comportamiento. La recompensa puede ser algo material como 

juguetes, pasta de dientes, cepillos, aplausos, etc. 53 (Figura 18) 

 

 

Figura 18. Se premia con una estampita. 49 

 

Refuerzo negativo: Pretende modificar un comportamiento no deseado 

mediante la eliminación de una causa de mal comportamiento. Por ejemplo, 

retirar a los padres de la sala de trabajo condicionando su regreso a una 

mejoría del comportamiento. 49, 53 (Figura 19) 

 

 

Figura 19. Condicionar por mala conducta en la consulta dental. 56 
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5.2.2 Desensibilización  

 

Esta técnica nos permite modificar la conducta del niño en esta técnica se 

utilizan dos elementos que incluye métodos de relajación; el primero es 

describir escenas que tienen relación con el miedo o fobia y que se 

presentan de forma gradual. El otro elemento es la inducción de una 

situación de compatibilidad con el miedo; de manera que poco a poco se van 

introduciendo situaciones cada vez más próximas al objeto o situación 

temidos.  

 

Es preciso establecer una escala de dificultad y de ansiedad de los 

diversos procedimientos que se realizarán e introducirlos paulatinamente, 

primero los que puedan producir menos ansiedad para terminar con los más 

difíciles. 

 

Se trata de romper vínculos entre el objeto o la situación temida y los 

condicionantes que los provocan, esto para cumplir con los dos elementos 

necesarios para la efectividad de la técnica. 57 (Figura 20) 

 

 

Figura 20. Se comienza realizando procedimientos que provoquen menor 

ansiedad en el paciente (profilaxis). 58 
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5.2.3 Imitación  

 

El proceso de la técnica de imitación consiste en que el paciente observe a 

uno o más niños (pueden ser sus hermanos) que demuestren una conducta 

apropiada en la consulta dental. Es muy útil para que puedan comprender lo 

que esperamos de ellos cuando se les dan unas determinadas instrucciones. 

Es de gran utilidad, principalmente para mejorar la conducta de niños 

aprensivos sin experiencia dental. El paciente como observador, imitará el 

modelo presentado cuando experimente una situación similar. 53 (Figura 21) 

 

 

Figura 21. El paciente observa el comportamiento y tratamiento de otro niño. 59 

 

 

6. TRATAMIENTO ODONTOLÓGICO EN PACIENTES CON 

DM1 

 

Los pacientes en condición de discapacidad requieren de cuidados 

especiales para realizar su higiene de acuerdo con su edad, cooperación, 

nivel de inhabilidad y compromiso sistémico, porque pueden desarrollar 

fácilmente enfermedades debidas al tiempo prolongado de retención de la 

comida en la boca, lo que ocasiona inflamación gingival, caries y enfermedad 

periodontal; por tanto, dolor, disfunción, incomodidad y necesidad de 

tratamientos largos, costosos y de dudable pronóstico. Estos problemas 
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afectan su calidad de vida, teniendo limitaciones en el habla, halitosis, 

alteraciones en el gusto y molestias al comer. 50 

 

6.1 Prevención  

 

Los pacientes con síndrome de Steinert, presentan factores de riesgo 

adicionales que facilitan la incidencia de caries y enfermedad periodontal. 

Para frenar estas dos enfermedades, se fomentará una adecua técnica de 

cepillado aunada a la utilización de pastas fluoradas 3 veces al día, mínimo.  

 

• Los cepillos dentales empleados para estos niños de ser posible, se 

harán adaptaciones a los mangos, esto para favorecer y facilitar el agarre de 

ellos, también se puede implementar el uso de un cepillo eléctrico, 

dependiendo el grado de afección en la motricidad. Ya que estos niños 

presentan debilidad de sus extremidades principalmente en el fenotipo 

infantil. (Tabla 7) 

 

Sera importante realizar una higiene oral con una gasa humedecida 

antes de la erupción de la primera dentición, posteriormente se comenzarán 

a introducir aditamentos para su higiene oral del niño. 50 

 

TIPOS DE CEPILLOS. 
Edades Características Imagen 

0-6 meses Cepillo de silicona. 
Es ideal para masajear las encías y apoyar los 
hábitos de higiene desde una edad temprana.60 

 

 
6 meses-

3años 
Para una suave limpieza y masaje de los dientes 
y encías 
Ayuda a los padres a cepillar los dientes y encías 
del bebé.61 

 

 
3-8 años Su tamaño y ergonomía está diseñado para los 

dientes del niño, con él es más sencillo cepillar 
áreas posteriores. 
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El cepillado deben realizarlo los padres junto al 
niño.62 

 
8-12 años Es muy importante fortalecer el cepillado a esta 

edad, debido a que los de dientes permanentes 
están en erupción. 
Los cepillos con figuras y formas hacen que el 
paciente acepte de una mejor manera el 
cepillado 3 veces al día.  

 

 
 

Cepillo 
eléctrico 

Es una alternativa para los niños que no pueden 
realizar un cepillado convencional. 50 
Lo podrán utilizar mayores de 3 años con la 
supervisión de un adulto. 

 

 
Cepillo 

interdental 
Brindaran mejor limpieza en áreas proximales 
que no tengan un adecuado contacto. 
Previniendo enfermedades periodontales y 
caries interproximales. 65 

 

 

Tabla 7. Tipos de cepillos. 60, 61, 62, 63, 64, 65 

 

• El hilo dental es un auxiliar muy importante para la higiene oral. 

Existen varios tipos de hilos dentales en el mercado con cera, sin cera, cinta 

dental, de politetrafluoroetileno y el superfloss. sin embargo, a los niños y en 

especial en aquellos que manifiestan una discapacidad no siempre se les va 

a facilitar el uso del mismo. Por lo que de no ser posible que realicen su 

higiene de forma rutinaria se les pedirá a los padres que lo realicen por ellos 

o bien buscar otras alternativas, como el uso de aplicadores de hilo dental 

(Flosser). 66 (Figuras 22 y 23) 

 

 

Figura 22. Flosser para niños. 67 
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Figura 23. Uso del hilo dental. 68 

 

• Los enjuagues o colutorios son substancias químicas como la 

clorhexidina que son coadyuvantes en el cepillado dental para el control de 

placa bacteriana y la gingivitis en pacientes con limitaciones físicas, ya que 

reducen y retardan la colonización bacteriana, pero hay que tener cuidado 

pues presentan ciertas desventajas como la aparición de manchas y 

tinciones oscuras en los dientes, lengua y restauraciones y pueden alterar la 

percepción del gusto hasta cuatro horas después del enjuague. 50 

 

Otros elementos como los aceites esenciales no han mostrado 

ninguna evidencia de manchas dentales y ningún cambio en la percepción 

del sabor, mientras que en la composición de la placa supragingival reduce la 

flora microbiana total. 50 (Tabla 8) 

 

ENJUAGUES DENTALES. 
Enjuagues de flúor  Imagen 

Concentraciones: 0.05% (230 ppm) para uso diario y 0.2% (920 ppm) de 
fluoruro de sodio neutro para uso semanal o quincenal. 
Prevención de la caries 
No usar en niños menores de 6 años 
Empleo en pacientes con alto riesgo de caries.  

 

 

Enjuagues de clorhexidina 

 

Es un antiséptico de amplio espectro que incluye actividad frente a bacterias 
gramnegativas y grampositivas. Inhibe la formación de placa. 
Concentraciones: colutorios 0.12% y 0.2%  

Tabla 8. Concentraciones de enjuagues y su empleo. 69, 70, 71, 72 
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Los enjuagues de igual forma nos beneficiaran a fortalecer la 

estructura del esmalte, para prevenir la desmineralización causada por 

agentes endógenos y exógenos que cada niño. 50 

 

• Los fluoruros aplicados por el profesional son muy importantes en 

estos niños, ya que de esta forma se reforzará la estructura del esmalte con 

su aplicación ya sea presentación de gel, barniz o laca. Es más favorable el 

uso de barnices o lacas en niños pues sus propiedades presentan mayor 

efectividad, menos efectos adversos y una mejor aceptación. 73, 74 (Tabla 9) 

 

TIPOS DE FLUORUROS. 

Presentación Indicaciones Imagen 

Geles o 
espumas 

Concentración: 1.23% (12,300 ppm). 
Pacientes libres de caries. 
Pacientes de alto riesgo de caries o con caries activa. 
Pacientes que controlen el reflejo de deglución.  

 

 
 

Barnices 
 

Concentración: Fluoruro de silano al 0.1% (1 000 ppm) 
y Barniz de fluoruro de sodio al 2,2%. (22 000 ppm) y 
5% (22,600). 
En niños con dentición temporal y permanente. 
Pacientes con alto riesgo de caries. 
En zonas radiculares expuestas. 
Dientes con márgenes dudosos de algunas 
restauraciones.  

 

 
 

 

Laca Concentración: Fluoruro al 0,1% (1000 ppm). 
Tratamiento mejorado de áreas difíciles de alcanzar 
Laca clara, sin color y de secado rápido. 
 

 

 

Tabla 9. Presentaciones tópicas de fluoruro. 75, 76, 77, 78, 79, 80, 81  

 

• Un accesorio indispensable para la higiene oral son las pastas 

dentales fluoradas nos ayudan como medida preventiva contra la caries, es 

importante que los niños que presentan un alto riesgo a caries deberán 

usarlas diariamente. 82 (Tabla 10) 
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TIPOS DE PASTAS DENTALES Y SU CONTENIDO DE FLUOR. 

Pastas  Características  Imagen  

Fluoradas Niños de 3 años pastas de 1000 a 1500 ppm, que ya 
sepan escupir. Porción equivalente al tamaño de un 
chícharo. 

Existen pastas con alto contenido de flúor, (2500 y 5000 
ppm).  Están indicadas para niños mayores de 10 años.  
No debe deglutir la pasta. 

 

 

 

Fosfopéptidos de 
caseína-fosfato de 
calcio amorfo (CPP-
ACP, Recaldent®) 

Utilizada en niños que necesitan una protección 
adicional debido a que un riesgo de caries de medio a 
alto. 
Presenten un medio bucal ácido. 
Sufran de erosión y reflujo gástrico. 

 

 

Tabla 10. Pastas utilizadas como medida de prevención. 82, 83, 84, 85, 86 

 

La dieta en los pacientes con DM1 es en general “blanda”, debido a la 

hipotonía de los músculos involucrados en la masticación, deglución y 

lengua, por lo que hay que tratar de que lleven un tratamiento de fisioterapia 

(estimulación de los músculos) para que adquieran mayor fuerza muscular y 

su dieta sea más fibrosa. 69 

 

6.2 Resinas 

 

Las resinas compuestas son materiales restauradores utilizados en dientes 

posteriores y anteriores. Existe una gran variedad de resinas compuestas en 

el comercio, las cuales presentan propiedades físicas y mecánicas distintas, 

dependiendo de su composición. (Figura 24) 

 

Se clasifican en:  

• Resinas de Macrorelleno o Convencionales 

• Resinas Híbridas 

• Resinas de Nanorelleno 

• Resinas Compuestas de Baja Viscosidad o Fluidas 

• Resinas Compuestas de Alta Viscosidad 

• Resinas Infiltrativas 87 
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Indicaciones: 

• Lesiones en superficies oclusales con extensión en dentina. 

• Lesiones en superficies ocluso-proximales de dientes deciduos 

que no se extiendan más allá de los ángulos proximales. 

• Lesiones que involucran superficies vestibulares y proximales de 

dientes deciduos y permanentes, principalmente en la región 

anterior. 

• Reconstrucción coronaria de dientes anteriores deciduos y 

permanentes. 88 

 

Contraindicaciones:   

• Cuando el diente no pueda ser aislado para el control de la 

humedad. 

• En pacientes que necesitan restauraciones que envuelvan 

múltiples superficies en dientes deciduos posteriores. 

• En pacientes con actividad de caries con resistencia a realizar una 

buena higiene, falta de control en los hábitos dietéticos y no 

comprometidos a retornos periódicos a la consulta. 88 

 

 

Figura 24. Restauración con resina. 89 

 

Los selladores han sido descritos como materiales aplicados en la 

fosas y fisuras de la superficie oclusal de los dientes susceptibles a la caries, 
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formando una capa micromecánicamente retenida, la cual bloquea el acceso 

de bacterias cariogénicas. El riesgo de caries del diente debe ser 

determinado, y cualquier diente deciduo o permanente considerado en riesgo 

podrá recibir el beneficio del uso de sellantes. 88 

 

La colocación de selladores de fosetas y fisuras también es una 

alternativa a disminuir el riesgo a desarrollar caries. Aquellos individuos que 

presentan alto riesgo de desarrollo de la caries serán los más beneficiados 

con la colocación de los selladores. 88 (Figura 25) 

 

 

Figura 25. Selladores de fosetas y fisuras en dentición permanente. 90 

 

6.3 Amalgama 

 

La amalgama de plata ha sido utilizada como material restaurador dentario 

desde 1880. Las propiedades de esta, así como la facilidad de manipulación, 

durabilidad, costo relativamente bajo y baja sensibilidad a la técnica cuando 

es comparada con otros materiales, han contribuido para su popularidad. La 

demanda de la estética y el uso de materiales con propiedades semejantes 

al color del diente, han disminuido su uso.  

Indicaciones 

• Cavidades Clase I y II 

• Estética no relevante 

• En dientes posteriores que reciben carga de oclusión. 91 
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Contraindicaciones 

• Cavidades muy extensas o con paredes débiles.  

• Más de 1/3 distancia intercuspídea: porque la amalgama hace 

efecto de cuña y se puede fracturar una de las cúspides 

• Por estética, como en sectores anteriores que son más visibles. 

• Restauraciones de diferentes metales (galvanismo) 

• Alergia a Hg o alguna aleación. 91 

 

 

Figura 26. Restauración con amalgama. 39 

 

6.4 Coronas de Acero Cromo 

 

Las coronas de acero constituyen el tratamiento indicado en odontopediatría 

para el recubrimiento de la superficie dental cuando ha sido afectada 

severamente por caries dental, cuando hay defectos en el desarrollo del 

esmalte, fracturas dentales por traumatismos y después de pulpotomías y 

pulpectomías. Deberán quedar adaptadas y ajustadas al diente. 92 (Figura 

27) 
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Figura 27. Rehabilitación con coronas de acero cromo en sector posterior. 93 

 

6.5 Terapéutica pulpa 

 

La terapéutica pulpar se empleará en aquellos dietes que tengan 

compromiso del tejido pulpar, en los cuales el diagnostico sea pulpitis 

irreversible o necrosis pulpar. 94 (Tabla 11) 

 

TRATAMIENTOS PULPARES. 

Tratamiento Indicaciones Imágenes 

Recubrimiento 
pulpar indirecto 

Está indicado para lesiones cariosas profundas activas en dentina 
en ambas denticiones. 

 

 
 

Recubrimiento 
pulpar directo 

Indicado cuando ocurre una pequeña exposición pulpar 
accidental, durante la preparación de cavidades o después de 
una lesión traumática, una base radiopaca biocompatible, como 
hidróxido de calcio o mineral trióxido agregado (MTA). 
En dientes permanentes y deciduos. 

 

 
 

Pulpotomía La pulpotomía se realiza en dientes de la primera dentición y es 
la amputación de la porción coronaria de la pulpa de un diente 
vital, en situaciones de exposición pulpar extensa por trauma o 
durante la remoción de tejido cariado. 

 
Pulpectomía Es la extirpación de toda la pulpa dental, ya sean necróticos o 

contaminados por bacterias, se realiza en la primera dentición.   
 
 

 

 

 
Apicogenésis Promueve la formación de él ápice en dientes permanentes 

jóvenes vitales. En estos casos la pulpa radicular vital es 
mantenida y debe ser tratada con un medicamento como 
hidróxido de calcio. 
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Apexificación   La apexificación es una forma de inducir el cierre apical radicular 
de un diente no vital con rizogénesis incompleta, a partir de la 
remoción del tejido coronario y radicular no vital y la obturación 
radicular hasta el final de la raíz con un agente biocompatible, 
como hidróxido de calcio o MTA. Una vez obtenido el cierre 
apical, o una barrera apical establecida, el tratamiento 
endodóntico debe ser completado. 

 

 
 

Tabla 11. Tratamientos en dentición primaria y permanente joven. 94, 95, 96, 97, 

98, 99 

 

6.6 Exodoncia  

 

La exodoncia es parte de la práctica diaria de la odontopediatría, se indicará 

en casos donde el tejido óseo de soporte no puede ser reestablecido, cuando 

la estructura dental es insuficiente para procedimientos restauradores, 

cuando la reabsorción radicular este presente, fracaso de la terapéutica 

pulpar, infección apical persistente, trauma dentoalveolar (fracturas coronales 

o radiculares), infección de espacios profundos asociados, anquilosis, 

incorrecta reabsorción de diente temporal, cuando existe una traba para la 

erupción de dientes permanentes y como estrategia de guía de erupción. 100 

(Figura 28) 

 

 

Figura 28. Extracción dental. 101 

 

Se va a contraindicar cuando exista la presencia de una infección 

aguda que amerite antibioticoterapia previa, en infecciones de la mucosa 

tales como gingivitis úlceronecrosantes o gingivoestomatitis herpética, 

pericoronitis y cuando el estado sistémico del niño no sea el apropiado. 101 
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CONCLUSIONES 

 

El síndrome de Steinert manifiesta varias dificultades en su manejo 

multidisciplinario, el área de la odontología no podía estar excluida en su 

tratamiento. Los niños que tienen este síndrome presentan miotonía en los 

músculos de la región orofacial, por lo que el clínico debe reconocer este 

signo, especialmente en casos en los cuales la expresión de la enfermedad 

ocurre en la infancia, dado que es cuando se encuentran más afectados por 

el síndrome.  

 

Estos niños presentan discapacidad motora y en algunos casos 

cognitiva, será imprescindible incorporar técnicas de prevención en su 

manejo odontológico, tales como: aplicaciones de fluoruro, técnicas de 

cepillado, selladores de fosetas y fisuras, modificación de la dieta y hábitos, 

para poder tener un control en los factores de riesgo a padecer caries y 

enfermedad periodontal, que se presentan con una alta incidencia. Esto 

debido a su condición sistémica, pues la hipersalivación, falta de expresión 

facial, la poca o nula autoclisis, ser respirador bucal, entre otras 

manifestaciones, van a aumentar el riesgo a que encontremos patologías 

orales.  

 

Los obstáculos que enfrentan estas personas para lograr una buena 

higiene oral son la falta de supervisión y asistencia o la apatía del cuidador 

hacia la salud dental y la falta de disponibilidad de dentistas capacitados para 

su atención.  

De acuerdo con lo anterior, es de vital importancia informar a los 

padres, tutores o cuidadores que, a pesar de los problemas propios de su 

enfermedad, deben considerar otros factores para que su estado de salud 

oral no se vea afectado. 
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