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RESUMEN

La Displasia Ectodérmica Hipohidrética (DEH) es una genodermatosis que se caracteriza por presentar altera-
ciones en las estructuras derivadas del ectodermo y frecuentemente se da la triada: hipohidrosis, hipotricosis
e hipodoncia. El sindrome puede manifestarse como herencia autosémica dominante o recesiva y también
como herencia ligada al sexo. El objetivo de este articulo es presentar 6 casos clinicos atendidos en la clinica
del Nino de la Facultad de odontologia de la Universidad de Antioquia, entre 1998 y 2011. Se muestran las
caracteristicas faciales y dentales de una familia con displasia ectodérmica hipohidrética con herencia ligada al
cromosoma X. Para el tratamiento de este sindrome se propone un protocolo de manejo en forma integral y
multidisciplinario.
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SUMMARY

Ectodermal Hypohidrotic Dysplasia (EHD) is a genodermatosis characterized by the presence of the ectoderm-
derived structures alterations and often the triad is given: Hypohidrosis, Hypotrichosis and hypodontia. The
purpose of this article is to present 6 clinic cases attended in the Clinic of the Children Dental Care of the
Faculty of dentistry of the University of Antioquia between 1998 and 2011. It"s document the oral and facial
characteristics in this pathology in a family with inheritance associated with the X chromosome. For the
treatment of this syndrome a protocol of management in multidisciplinary and integral form is proposed.
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INTRODUCCION

La Displasia Ectodérmica (DE) es un sindrome cons-
tituido por un grupo heterogéneo de enfermedades
que resultan como consecuencia de defectos varia-
bles en dos o mas tejidos derivados del ectodermo
embrionario, incluyendo la piel, glandulas sudoripa-
ras, cabello, ufas y dientes (1, 2). Igualmente se han
reportado anomalias en otros érganos y sistemas (3).

Se han descrito mas de 150 diferentes fenotipos de
este sindrome, los cuales fueron clasificados origi-
nalmente por Pinheiro y Freire-Maia en 1994 (4) y
por Hassan y cols. (1995) (5) en 11 subgrupos, con
el fin de facilitar su abordaje clinico y diagnéstico.
No obstante, estas clasificaciones tienen un alto ni-
vel de complejidad y sélo tienen en cuenta los signos
y sintomas clinicos, sin considerar la patogénesis y
las alteraciones moleculares propias; por lo tanto,
Priolo & Lagana en el 2001 (2), reclasificaron este
sindrome y sus diferentes presentaciones integrando
datos genético-moleculares y hallazgos clinicos en
dos grupos principales: el grupo 1 que incluye las
DE con defectos que alteran el desarrollo de las in-
teracciones epitelio-mesénquima y el grupo 2 que
retne las DE en los cuales un defecto en una protei-
na se asocia o se infiere asociada a caracteristicas
clinicas especificas. Las presentaciones mas comu-
nes de DE incluyen la displasia anhidrética/hipohi-
drética (DEH) y la forma hidrética denominada Sin-
drome de Clouston (6, 7) o displasia ectodérmica
hidrética autosémica dominante (DEH-AD) por defi-
ciencia de conexina 30 (OMIM # 129500).

Actualmente se reconocen tres patrones de segrega-
ciéon de la DEH: Uno recesivo ligado al cromosoma
X (8, 9) (MIM # 300451) que ademas incluye una
variante con compromiso inmunolégico denomina-
da DEH-ID (10) (MIM # 300291), y las variantes
autosémicas recesivas (MIM # 224900) y dominante
(MIM # 129490) (11, 12). Es de resaltar que varian-
tes autosémicas de la DEH son indistinguibles clini-
camente de las formas ligadas al cromosoma X (con
excepcion de la DEH-ID por la inmunodeficiencia)
(13), probablemente porque en todas esté alterada
una via Unica de sefalizacién (14), por lo cual el diag-
nostico diferencial de estos individuos, afectados y
portadores, suele realizarse mediante anélisis gené-
tico con pruebas especificas.
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En anos recientes la Facultad de Odontologia de la
Universidad de Antioquia ha venido identificando indi-
viduos con diagnéstico de DEH pertenecientes a gru-
pos familiares definidos, para los cuales se han podido
realizar y reportar anélisis detallados de las caracteristi-
cas dentales, cefalométricas y antropométricas (15, 16).

Este articulo tiene como finalidad reportar las carac-
teristicas clinicas de una familia con siete individuos
afectados, captada dentro de la Clinica Integral del
Nino en la Facultad de Odontologia de la Universi-
dad de Antioquia, quienes demuestran poseer una
herencia ligada al cromosoma X. A su vez se preten-
de instaurar un nuevo protocolo de atencién integral
de tratamiento odontoldgico, con el fin de mejorar la
funcioén, crecimiento craneofacial y estética de los
afectados por este sindrome, asi como prepararlos
para un mejor desempefio en el entorno social.

REVISION DE LITERATURA
Caracteristicas clinicas asociadas a DEH

La DEH altera la apariencia fisica normal de los pa-
cientes que la padecen, lo cual conlleva a un deterio-
ro del desarrollo psicolégico y social (17). Entre las
anomalias que se presentan en todas las formas de
segregacion de la DEH, existen tres caracteristicas
cardinales: anomalias dentales usualmente hipodon-
cias, ademaés hipohidrosis e hipotricosis (4). La dis-
plasia autosémica dominante, cuando se presenta
con deficiencia de conexina 30 se produce distrofia
en uhas, caracteristica que no se observa en los
pacientes con la DEH clésica (18). Segurado et al.

(2002) (19) describieron los signos confirmatorios

de DEH que se enuncian a continuacién:

a. Alteraciones del cabello: Hipotricosis en cuero
cabelludo, cejas, pestanas, region pubica y axi-
lar; el cabello es de color claro, corto y quebradi-
zo con posible pérdida o alteracion estructural
del tallo del pelo que causa una deformacion
denominada tricorrexis fisurada.

b. Anomalias dentales de nimero, forma y tamaro:
Pueden presentarse tanto en la denticion primaria
como permanente. Entre las manifestaciones den-
tarias méas comunes se encuentran los dientes c6-
nicos o en clavija y la microdoncia pasando por la
hipodoncia u oligodoncia, hasta casos mas seve-
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ros con anodoncia, lo cual desencadena un desa-
rrollo deficiente del hueso alveolar, dando aparien-
cia facial de un paciente adulto edentado.

c. Hipohidrosis/anhidrosis: Compromiso mayor de
las glandulas de tipo ecrino, seguidas por las
apocrinas y las sebaceas, lo cual genera hiperpi-
rexia con una marcada intolerancia al calor, y con-
vulsiones esporadicas (20, 21). Otras consecuen-
cias de la disminucién o ausencia de glandulas
son la laringitis crénica, las infecciones pulmo-
nares recurrentes, xeroftalmia, piel seca y dificul-
tad para la masticacién y la deglucién por dismi-
nucién de la cantidad de saliva fluida (22).

Sumado a las caracteristicas cardinales, los pacien-
tes con DEH pueden presentar rasgos faciales dis-
morficos tipicos como: frente abultada, orejas pun-
tiagudas de baja implantacién, nariz en silla de
montar, labios gruesos y evertidos (14).

Existe otra variedad de DEH que se relaciona con una
via de senalizacion alterna a la clasica, WNT/f3-catenina,
en la cual hay presencia de los signos cardinales ate-
nuados, sin fascies dismorficas (14). Adicionalmente
los ninos con diagnéstico de DEH suelen presentar
deficiencias de peso y altura para la edad (23).

En la tabla 1 se recopilan la mayor cantidad de ca-
racteristicas clinicas reportadas en pacientes con
DEH, algunas de las cuales han sido manifestacio-
nes puntuales de casos Unicos.

En una investigacién realizada por Cluzeau et al.
(2011) (14), encontré que La XDEH y la DEH-AR
(displasia ectodérmica autosémica recidiva) presen-
tan caracteristicas fisicas similares mientras la DEH-
AD (displasia ectodérmica autosémica dominante)
tiene manifestaciones clinicas atenuadas especial-
mente de las manifestaciones en piel.

PRESENTACION DE CASOS

Captacion de los pacientes

El objetivo de la Clinica Integral del Nifo de la Facul-
tad de Odontologia de la Universidad de Antioquia

es atender ninos de 3 a 14 anos con el fin de elabo-
rar un tratamiento preventivo-correctivo de las ma-
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loclusiones dentales y guiar el crecimiento maxilofa-
cial. Dado el volumen de pacientes captados por esta
clinica, se reconocié que algunos de ellos presenta-
ban condiciones sindrémicas como la displasia ec-
todérmica hipohidrética, lo que permitié que pacien-
tes con esta enfermedad encontraran un lugar de
atencién para su condicién. Paulatinamente se ha
conformado un grupo de trabajo de diferentes espe-
cialidades en odontologia para la construccién y eje-
cucién de un plan de tratamiento mas integral.

Desde 1998 se decidi6é hacer un manejo multidiscipli-
nario a los pacientes con Displasia Ectodérmica, e
incorporar a varios miembros afectados del grupo fa-
miliar. Inicialmente se les realiz6 la respectiva historia
clinica, con las siguientes ayudas diagnésticas: radio-
grafias panoréamicas y cefélicas laterales incluyendo el
trazado cefalométrico, toma de modelos y reciente-
mente se realizaron los familiogramas. Cada paciente
o su acudiente firmaron voluntariamente el consenti-
miento informado para participar en el tratamiento y
para publicar sus imagenes, con base en la declara-
cién de Helsinki de la Asociacién Médica Mundial de
1964 y las normas cientifico-técnicas y administrati-
vas para la investigacion en salud, resolucién 008430
de 1993 del Ministerio de Salud, titulo Il capitulo I.

En una poblacién de 17 pacientes con DEH se se-
lecciond una familia con 7 miembros afectados don-
de claramente se expresaba una herencia ligada al
cromosoma X, en la genealogia con 63 personas
correspondientes a tres familias descendientes del
sujeto 11 afectado. Obsérvese que sufren la XDEH
dos varones de cada nucleo familiar (ver figura 1).

Diagnéstico dental

En la tabla 2 se registra cada una de las agenesias
presentes en 6 miembros afectados. No hay datos
sobre el individuo I1 porque cuando se inicio el es-
tudio el paciente era un adulto mayor desdentado
total. En dicha tabla se aprecia la gran cantidad de
agenesias y el requerimiento prioritario de los pa-
cientes en ser rehabilitados inicialmente con prétesis
removibles. Aunque todos descienden de un mismo
tronco familiar, la expresién genética varia entre her-
manos pero hay mayor diferencia entre una familia y
otra, ejemplo en los casos 3-4 (hermanos) presentan
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TABLA 1.- CARACTERISTICAS CLINICAS DE DEH*

Caracteristicas

XDEH

FACIALES Y ESQUELETICAS

* Frente prominente.

* Nariz en silla de montar.

* Labios evertidos.

* Hiperpigmentaciones periorbiculares.

* Hipertelorismo.

¢ Epicanto bilateral.

* Orejas de baja implantacion.

¢ Alteracion de la dimensién vertical anterior.

* Hipoplasia maxilar.

* Rotacién anterior mandibular con relacién molar CIII.

ORALES

* Anodoncia, oligodoncia o hipodoncia que causa dificultad masticatoria.

* Microdoncia.

¢ Alteraciones en la forma (Ej.: Dientes cénicos).

* Decremento cuantitativo de la saliva fluida que causa dificultad deglutiva.
* Bajo desarrollo de la zona crestal alveolar.

CABELLO

* Atricosis o hipotricosis en cuero cabelludo, cejas, pestanas, regién pubica y axilar.
* Pelo ralo, fino y quebradizo, usualmente de color rojizo o rubio claro.

¢ Tricorrexis fisurada.

* Disminucién o ausencia de foliculos pilosos.

* Hipoplasia de foliculos pilosos.

PIEL

* Dermatitis atopica de localizacion flexural.

e Xerodermia.

* Placas de liquenoides.

* Piel fina y rala.

* Hiperparaqueratosis palmoplantar.

* Tendencia a presentar arrugas, especialmente en los parpados.

* Eczema.

* Hipohidrosis: disminucién o ausencia de glandulas sudoriparas con alteracién de las
ecrinas seguidas por las apocrinas y sebaceas.

* Hiperpirexia con posible dano neurosensorial o muerte.

* Intolerancia al calor.

GLANDULAS MUCOSAS

* Ausencia o hipoplasia en el tracto aerodigestivo.
* Funcionamiento anormal en: nariz, membranas sinusales paranasales, tubo de Eustaquio,
naso-oro-hipo faringe, mucosa bucal, laringe y arbol traqueo-bronquial.

Oibo

* Impactacién de cerumen.

» Otitis media recurrente.

¢ Otitis media serosa cronica.

e Pérdida de la audicion neurosensorial por hiperpirexia.
* Pabellones auriculares sobresalientes.

* Estenosis del canal auditivo externo.

NARIZ

* Rinitis crénica.

* Obstruccién nasal crénica.

* Transporte mucociliar infeccioso.

¢ Infeccién secundaria de las sinusoides paranasales y los pasajes nasales.
¢ Epistaxis.

* Costras de secreciones mucosas.

OJos

 Xeroftalmia, que eventualmente puede ocasionar cataratas.
e Conjuntivitis eventual.

SISTEMA RESPIRATORIO

* Faringitis y laringitis crénica.
¢ Disfonia por inadecuada lubricacién de cuerdas vocales.
* Infecciones del tracto recurrentes.

SISTEMICAS

* Deficiencias de peso y altura para la edad.
¢ Perfusion vascular periférica alterada que ocasiona un patrén anormal de temperatura.
* Alteracion en la nutricién.

*  Tomado y modificado de: Cluzeau et al. 2011 y Gonzalez, et al. 2005.
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Fig. 1. Genealogia de la familia. Se presentan 4 generaciones. Todos los afectados son varones y las caracteristicas clasicas de sus signos
indican que se encuentra presente un patrén de herencia ligado al sexo.

agenesias de 8 y 9 dientes respectivamente, mien-
tras que entre los casos 5 y 6 (también hermanos)
faltan 21 y 22 dientes respectivamente.

Pacientes

En la figura 2 se resumen los casos de seis de los siete
pacientes con fotos clinicas de los rasgos faciales y

dentales tanto en imagenes fotogréficas como radio-
gréficas y se hace una breve descripcion de los hallaz-
gos y los tratamientos realizados hasta el momento.

Tratamientos instaurados

En sus inicios el objetivo del plan de tratamiento de
cada uno de ellos fue rehabilitar las alteraciones

TABLA 2.- TOTAL DE AGENESIAS PRESENTES EN FAMILIA CON HERENCIA LIGADA AL
CROMOSOMA X
FAMILIA
Derecho Izquierdo Total
Molares |Premolares |Caninos |Incisivos|Incisivos | Caninos |Premolares| Molares | agenesias
Maxilar 18 17 16| 15 14 13 12 11 | 21 22 23 24 25 |26 27 28 por
Mandibula| 48 47 46 | 45 44 43 42 41 | 31 32 33 34 35 |36 37 38| paciente
Paciente 1 | * & o & & o o 18
& & & & & & & & & & &
Paciente 2 | * o & o 10
& & & & & £
Paciente 3 & o & o 8
& £ & £
Paciente 4 | * o o & & 9
& & & &
Paciente 5 | * dB & & < & < S 21
& & £ £ & & & & & £ &
Paciente 6 & & & £ £ & £ & & & £ & 22
& & & £ & & & & £ &
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Fig. 2. Resumen de casos. a: PACIENTE; b: ASPECTO DENTAL/CLINICO; c: ASPECTO DENTAL/RADIOGRAFICO.

Caso 1.- a: Paciente con caracteristicas faciales tipicas de la XDEH que presenta frente prominente, cabello escaso, pliegues palpebrales, manchas
cutéaneas color marrén, orejas de implantacioén baja, labios prominentes. b y c: Intraoralmente agenesias multiples en ambos maxilares, reborde
inferior delgado.

Tratamientos realizados: Prétesis parcial removible superior e inferior.

CAso 2.- a. Clinicamente presenta frente prominente aunque no tiene tanto compromiso con el cabello, cejas anguladas, pliegues palpebrales,
labios gruesos, implantacion baja de orejas. b: Arco superior con transposicién 13-14 (imagen de espejo). La flecha muestra el canino entre los dos
bictspides. c: Aunque faltan 5 dientes en cada arco, el compromiso dentario es menor, ya que 3 de esas agenesias son terceros molares. En arco
inferior se aprecian caninos cénicos.

Tratamientos realizados: Exodoncias de molares deciduos para acelerar la erupciéon de bicispides y caninos, aparatologia fija ortodéntica en arco
superior, placa de hawley como retenedor postortodoncia con ganchos de entrega para 11 y 21 para cerrar diastemas y prétesis removible de arco
inferior. Debido la trasposicién entre 13 y 14, al bictspide se le dio forma de canino en superficie vestibular.

CAso 3.- a: Paciente de 16 anos. Presenta frente prominente, cabello en créneo escaso, cejas anguladas, ojos oblicuos, pliegue palpebral,
pigmentaciones marrones en cara, orejas puntiagudas y de implantacién baja, labios gruesos y evertidos. b: Intraoralmente agenesias, hipoplasias
de esmalte, malposiciones dentarias, paciente clase lll esquelética. c¢: Agenesia de premolares inferiores.

Tratamientos realizados: Periodoncia, mentonera, tracciéon quirargica de 13, 23 para posicionarlos. Paciente clase Il esquelética debida a la
reduccién del didametro del arco por las agenesias dentales y arco mandibular rotado. Se encuentra en proceso de rehabilitacién mediante cirugia
ortognatica, injertos éseos y posterior colocacién de implantes.
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Caso 4.- a: Paciente de 10 anos que presenta caracteristicas faciales atenuadas de la XDEH, cabello fino y escaso, en cuero cabelludo, cejas y
pestanas. b y ¢: Agenesias en ambos maxilares, mal posiciones dentarias y formas atipicas como caninos superiores e inferiores en forma cénica,
fluorosis leve generalizada. Tratamientos realizados: Operatoria, periodoncia y endodoncia, placa de hawley con funciones de prétesis parcial
removible inferior, frenectomia labial superior y ortodoncia superior para cerrar diastemas y posicionar dientes.

Caso 5.- a: Paciente de 17 anos y clinicamente muestra frente prominente, piel clara con manchas, cabello delgado y escasas cejas y pestanas,
orejas de implantacién baja paciente con XDEH tipico. b: Ha mostrado compromiso inmunolégico desde nino. En la infancia presenté cuadro
respiratorio y en la edad adulta sufre osteomielitis en rodilla derecha de dificil manejo. La imagen muestra distractor osteogénico como manejo
ortopédico del proceso infeccioso 6seo. c: Agenesias multiples en ambos maxilares. Ausencia de 6 dientes en maxilar superior y 9 en maxilar
inferior. Tratamientos realizados: Periodoncia, operatoria, aparato ortopédico porter, frenillectomia labial superior. Ortodoncia, blanqueamiento de
11y 21, prétesis parcial removible superior e inferior.

Caso 6.- a: Extraoralmente solo presenta cabello escaso pero, en las figuras b y ¢, se aprecia el marcado numero de agenesias de dientes
permanentes: 22 dientes en total. Tratamientos realizados: Restauraciones dentales y hasta el presente solamente prétesis parcial removible.
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dentales tanto de forma como de nimero, y redirigir
el crecimiento maxilofacial. En edades tempranas
el manejo consistié en realizar operatoria dental y
manejo preventivo, prétesis parciales removibles
para reemplazar dientes temporales, mantener la
dimensién vertical y mejorar la funcién y estética;
prétesis que se modificaron mediante la instaura-
cién de un tornillo de expansién con el fin de per-
mitir el crecimiento de los maxilares en el nino. De
igual forma se procuré que el aditamento protési-
co-ortopédico tuviera una durabilidad no mayor de
2 anos, al cabo de los cuales se elaboraba una nueva
estructura de acuerdo al desarrollo cefalométrico
del paciente y de los dientes que erupcionaban. A
medida que alcanzaron la adolescencia se inici6 fase
de manejo ortoddntico para posicionar adecuada-
mente los dientes presentes en boca y facilitar la
rehabilitaciéon protésica de los mismos. En los ca-
sos de denticién mixta tardia se instaur6 la orto-
doncia interceptiva como estrategia correctiva ini-
cial, y al finalizar la erupcién de dientes permanentes
y el desarrollo craneofacial del paciente se procedi6
con la ortodoncia correctiva. Debido a que los pa-
cientes ingresaron muy jévenes al tratamiento, nin-
guno ha sido rehabilitado totalmente. Los mayores
se encuentran en fase de preparacién para coloca-
cién de implantes; algunos de ellos requieren injer-
tos 6seos para mejorar rebordes, y otros estan en
preparacion para cirugia ortognatica y su rehabili-
tacién protésica definitiva.

DISCUSION

La primera etapa de un tratamiento integral consis-
te en informar al paciente de los signos cardinales
de esta enfermedad: alteraciones dentales, altera-
ciones en piel y sus efectos sistémicos y alteracio-
nes en el cabello y los cuidados o terapia de sopor-
te que se deben tener con cada uno de estos
problemas (19, 24, 25). La escasa cantidad de glan-
dulas sudoriparas ecrinas y apocrinas merecen
medidas preventivas tales como mantener una ade-
cuada hidratacién a través del consumo frecuente
de liquidos, humidificar la mucosa nasal y lubricar
la mucosa oral, hidratar la piel con productos emo-
lientes e hidratantes y protegerla del sol con el uso
de protectores solares, usar ropa fresca, evitar ac-
tividades fisicas vigorosas y temperaturas calurosas
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en aquellos pacientes que se evidencie una amplia
intolerancia al calor.

En los casos en los se encuentren comprometidas
las glandulas lacrimales, se debe informar al pacien-
te sobre el uso de lagrimas artificiales para prevenir
danos en la cérnea, asi como el uso de solucién
salina para proteger la mucosa nasal mediante su
humidificacién (22). Los antibidticos se usan sola-
mente cuando hay certeza de la presencia de infec-
ciones, puesto que puede haber confusiones con los
casos de hiperpirexia (26). En todo caso, en aquellos
pacientes en los que se tiene un compromiso inmu-
nolégico comprobado o infecciones a repeticion, se
deben realizar antibiogramas con la posterior terapia
antibiética. A veces esos compromisos son severos
como el caso del paciente n¢ 5 que present6 proble-
mas respiratorios en la infancia como indicio de un
compromiso inmune, y de adulto presenté una os-
teomielitis en rodilla derecha para lo cual fue nece-
sario realizar una osteotomia y luego una distracciéon
osteogénica.

El odontélogo debe asumir un compromiso en la
rehabilitacién de la anatomia que restaure la funcién
y mejore la estética, ya que ésta juega un papel pre-
ponderante en la autoestima y en su comportamien-
to psicolégico (26, 27).

Para ello, varios autores han establecido criterios y
objetivos de tratamiento odontolégico en pacientes
con DEH, por ejemplo Kearns en 1999 (26), deter-
mind que los objetivos fundamentales eran restaurar
los dientes para establecer una dimensién vertical
normal y proveer soporte a los tejidos blandos facia-
les; asimismo Suri et al. (2004) (28) determinaron
que los objetivos béasicos de tratamiento eran modi-
ficar el patrén de desarrollo dentofacial y de alinea-
cién dental; redirigir y modificar el crecimiento maxi-
lar, crear un punto de inicio favorable para la fase
protésica, y mejorar la eficiencia masticatoria, la fo-
nética y la estética.

Los anteriores objetivos deben ser logrados preferi-
blemente antes de que el nifio ingrese a la escuela,
debido a que una rehabilitacién adecuada colabora-
réa con el habla, apariencia facial, autoestima y nutri-
cién pertinente de éste. Otros problemas originados
en la DEH como la deficiencia salival pueden reque-
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rir de beber agua durante las comidas, saliva artifi-
cial y gomas a base de sorbitol.

PROPUESTA PARA UNAS CONSIDERACIONES
TERAPEUTICAS ODONTOLOGICAS

Las diferentes manifestaciones presentes en los pa-
cientes con DEH merecen cuidados, recomendacio-
nes y acciones terapéuticas que varian segun la se-
veridad y complejidad de cada caso, y que requieren
de una intervencién multidisciplinaria con el fin de
lograr una adecuada rehabilitacion bucal y social de
cada individuo; el grupo de trabajo que interviene en
los pacientes con DEH y sus grupos familiares debe-
ria estar conformado por las areas de genética, pe-
diatria, dermatologia, otorrinolaringologia, odonto-
pediatria, rehabilitacién dental, ortodoncia, cirugia
oral y maxilofacial, terapia del habla, psicologia y
trabajo social (24), con lo que se asegura una vision
holistica del paciente. Las necesidades de los pa-
cientes varian segun el grado de severidad de las
manifestaciones clinicas y la personalidad del pa-
ciente para afrontar el entorno social.

La Academia Americana de Pediatria Dental (AAPD)
(29, 30), establece que los pacientes que requieren
un manejo especial de sus necesidades de salud para
lograr un desarrollo fisico, mental, sensorial, cogni-
tivo o emocional y de comportamiento debido a que
presentan discapacidad o limitacién en alguna con-
dicién, requieren un manejo médico o intervencion
en los cuidados de la salud mediante programas y
servicios especializados (31). Estos pacientes son
mas vulnerables a sufrir enfermedades bucales por-
que algunos de ellos presentan compromiso inmu-
nolégico que los hace susceptibles a infecciones.

Uno de principales objetivos del tratamiento maxilo-
facial para estos pacientes es el de obtener un abor-
daje integral que cubra todas las falencias a nivel
sistémico y proporcione el méximo grado de desa-
rrollo como ser humano tanto a nivel fisico como
sicolégico y social. Desde esta perspectiva, los lo-
gros a alcanzar abarcan condiciones como: proveer
una actividad masticatoria adecuada mediante una
rehabilitacién multidisciplinaria, promover el desa-
rrollo maxilofacial adecuado, evitar la atrofia alveolar
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o restaurar el reborde de los maxilares, mantener la
dimensién vertical apropiada, integrar la estética
dentofacial para lograr una autoestima y auto acep-
tacion que le permitan mejorar las relaciones inter-
personales en su entorno social.

Conciencia de autocuidado

La primera atencién implica suministrar informacién
al paciente y la familia sobre la enfermedad y a reci-
bir consejeria genética. Se debe lograr un compro-
miso tanto del paciente como de los organismos
prestadores de salud, para rehabilitar a corto y largo
plazo las estructuras y funciones alteradas, como un
proceso permanente que requiere alcanzar objetivos
y mantener los resultados en el tiempo para evitar
problemas futuros. Idealmente el paciente debe ini-
ciar su atencién odontolégica con el odontopediatra
y conocer los métodos de cuidado de su higiene oral
para prevenir enfermedades dentales o bucales.

Historia clinica

Una historia clinica exacta, completa y reciente es
necesaria para el diagndéstico correcto y planifica-
cion efectiva de tratamiento.

— Anamnesis: Considerar la necesidad sentida del
paciente , el estatus de su salud oral, anteceden-
tes médicos, medicamentos que ingiere, cirugias
y hospitalizaciones previas, alergias, y esquemas
de vacunacion, experiencia con anestésicos, y an-
tecedentes familiares con displasia y otros com-
promisos, posible tipo de herencia genética (32).

— Examen clinico maxilofacial: Debe ser exhaus-
tivo para determinar cuéles son las caracteristi-
cas fisicas mas relevantes descritas (piel seca,
implantacién de las orejas, pelo delgado y que-
bradizo, nariz en silla de montar, ausencia o dis-
minuciéon de la sudoracién, labios gruesos entre
otros, agenesias, malposiciones dentarias, otras
anomalias dentales, alteraciones en el habla y la
deglucién, estado de rebordes maxilares, calidad
y cantidad de saliva).

— Ayudas diagnosticas:

* Rx panoramica: Lo méas temprana posible
para descartar otras anomalias dentales: an-
quilosis, microdoncias entre otras.
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* Recuento de fluido salivar: Cuantitativo/cua-
litativo para determinar la cantidad y calidad
de la saliva lo que evidenciard el nimero nor-
mal o disminuido de las glandulas salivares, si
la prueba no arroja resultados exactos se lleva
a cabo una tomografia computarizada de glan-
dulas para observar si los conductos se encuen-
tran hipoplésicos o estén ausentes, produccion
de las glandulas sudoriparas (evaluacién por
dermatologia quien define si es necesario biop-
sia de piel).

* Fuvaluacion genética: Mediante el estudio de
los genes y receptores de: EDA, EDAR, entre
otros.

* Familiograma: sirve para determinar la preva-
lencia por generaciones dentro de una misma
familia y diagnosticar el tipo de displasia que
se estd presentando: de Novo, ligada al X,
autosémica dominante y autosémica recesi-
va. Tomar como referente las medidas cefalo-
métricas y de alli poder evaluar el progreso
del tratamiento.

— Consentimiento informado: Todo paciente o su

acudiente deben firmar y conocer el consentimien-
to informado previo a cualquier tratamiento.

Plan de tratamiento

1.

2.

Tratamiento preventivo: Como fase previa al tra-
tamiento se debe instruir al paciente en los mé-
todos de higiene oral para mantener un equili-
brio bucal compatible con salud y propiciar un
ambiente sano que no interfiera con los posterio-
res procedimientos y aparatologia; para estos
propdsitos se acude a realizar topicaciones con
fldor y suplementos de saliva debido a que sus
componentes como: el calcio, fosfato y fluoruro
que ayudan a la remineralizaciéon dental, asimis-
mo se restablece en gran medida los mecanis-
mos de defensa frente a los microorganismos
orales patogénicos, ayuda a la sintesis de enzi-
mas que disuelven moléculas necesarias para la
percepcién del gusto y humedece la mucosa
bucal para protegerla de factores irritantes me-
cénicos, quimicos e infecciosos (33).

Fase inicial en deciduos: Comienza en denti-
cién decidua con mantener la integridad de los
dientes, libre de caries y luego con la coloca-
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3.

cién de proétesis ortopédicas removibles que fa-
vorecen la estética, la funcién y el adecuado cre-
cimiento maxilar entre los 3 a 5 anos de edad.
Este procedimiento conlleva a una disminucién
del overbite, aumento en la dimensién vertical
anterior, retrusién del mentén provocando au-
mento del overjet, perfil més convexo y retrui-
do. A estas protesis se les anade un aditamento
o tornillo que propicie el acomodamiento de la
placa al crecimiento de los maxilares del pa-
ciente sin impedir el desarrollo craneofacial. En
un periodo menor a los 2 afios se cambia, para
promover el desarrollo de la dimensién trans-
versal. Tanto el paciente como la madre o el
responsable deberén recibir informacién sobre
la higiene del aparato (33).

En denticion mixta: Se realiza la restauracién de
dientes permanentes presentes en boca, con re-
sina, para la reparacién de microdoncias. Los
dientes dismoérficos producen retencion limitada
de las prétesis, lo que exige modificar el contor-
no de las coronas clinicas con técnica directa o
indirecta mediante uso de resinas y favorecer asi
el anclaje de la prétesis. Cuando ya estéan rehabi-
litados los dientes naturales se procede a realizar
una nueva prétesis removible que se acomode al
tamano real de los dientes permanentes y que no
haga compresioén a las zonas de erupciones den-
tales, lo que contribuye al buen posicionamiento
de los labios, la lengua y la adecuada dimensién
vertical ademas beneficia la funcién masticatoria
y el aspecto psicosocial (33, 34).

En denticién permanente: Se realiza una orto-
doncia interceptiva para el cierre de diastemas y
el reposicionamiento de las piezas dentales, una
vez erupcionados todos los dientes se coloca la
ortodoncia correctiva para terminar el tratamien-
to ortodéntico y darle paso a la fase quirtrgica,
esta consta de reconstruccién 6sea guiada antes
de los implantes, ofreciendo un restablecimiento
del tejido 6seo mandibular y maxilar de las zonas
afectadas con injertos o biomateriales que crean
un grosor adecuado para la colocacién de los
implantes ya que estos pacientes se caracterizan
por presentar corticales delgadas y rebordes al-
veolares delgados en forma de cuchilla y con al-
turas disminuidas para favorecer la rehabilitacion,
usualmente falta tejido blando de recubrimiento
en las zonas edéntulas.
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5. Fase quirtirgica: En pacientes no sindrémicos los
implantes se proyectan alrededor de los 18 anos
que ha culminado el crecimiento maxilar, sin em-
bargo, en pacientes con este sindrome y totalmen-
te edéntulos se ha iniciado la colocacién de los
implantes de cada pieza dental a la edad en la que
ese diente estaria en boca, es decir, a partir de los 6
anos de edad para primeros molares y asi sucesiva-
mente como lo reporta Candel et al 2011 (35).
Como efectos adversos de los implantes a edades
tan tempranas se han reportado anquilosis y cam-
bios de la posicién y de la angulacién de los mis-
mos, con el crecimiento de los maxilares, por lo
que se ha sugerido posponer esta forma de rehabi-
litacion hasta los 12 anos edad. El rehabilitador es-
tablecera la forma ideal para lograr el soporte estra-
tégico de la prétesis dependiendo de los recursos
del paciente y la disponibilidad de soporte 6seo
remanente (35). Algunos pacientes requieren ci-
rugia ortognética, o alguna otra variedad de ciru-
gia 6sea, como cirugias segmentarias y/o distrac-
cién osteogénica, para posicionar adecuadamente
los maxilares y lograr un acople oclusal ideal.

6. Fase de mantenimiento: Se busca mantener los
resultados en el tiempo y la garantia de los proce-
dimientos por lo que se recurre a las citas periédi-
cas para evaluar higiene oral de la boca y de las
prétesis acrilicas haciendo énfasis en la desinfec-
cién de estas con diluciones de hipoclorito o pe-
réxido durante aproximadamente quince minutos
una vez por semana y evitar desequilibrios micro-
biolégicos. Se recomienda retirar la prétesis de la
boca unas 6-8 horas al dia para el adecuado
descanso y oxigenacion de las mucosas, ademas
en las citas se evallGa el soporte de la prétesis,
zonas dolorosas, altas o inestables y complica-
ciones que hayan surgido posteriormente como
infecciones generales en la cavidad oral o del te-
jido adyacente a los implantes, entre otros (36).

La displasia ectodérmica es un sindrome que com-
promete la funcion y la estética del paciente en boca
y la salud general. Sus multiples formas de presen-
tacion afectan otros érganos y sistemas que con-
duce a establecer la necesidad de instaurar como
protocolo un tratamiento integral multidisciplinario.

Las necesidades terapéuticas principales se rela-
cionan con la hipodoncia, ya que afecta el creci-
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miento maxilofacial, la estética y su desarrollo
emocional.

Un tratamiento adecuado estimula el desarrollo de
los maxilares y le proporciona resultados funcionales
y estéticos armoniosos y por ende una vida social
agradable.
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