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SUMMARY

Las displasias ectodérmicas son un grupo de enfermedades
relacionadas con diversas estructuras ectodérmicas. La displasia
ectodérmica hipohidrética se trasmite generalmente ligada al
cromosoma X de forma recesiva, en la que el gen lo transmite la
mujer y se manifiesta en el hombre. Las manifestaciones de la
enfermedad difieren en severidad y puede comprometer la denti-
cién, piel, pelo ufias, glindulas sebiceas y sudoriparas.
Presentamos un caso de un nifio de cuatro afios con hipodoncia
y dientes cénicos con sospecha de displasia ectodérmica. El tra-
tamiento protésico consistié en la realizacién de una protesis
parcial removible superior y prétesis fija inferior (arco lingual
modificado) a la edad de 4 afios y 5 meses. Se describe el proce-
s0 de fabricacion de las prétesis. La obtencién de suficiente coo-
peracion del paciente y la correcta aplicacién de las técnicas de
manejo de comportamiento son factores criticos para el procedi-
miento descrito en este trabajo.

INTRODUCCION
Las displasias ectodérmicas son un grupo de enfermedades he-
reditarias que afectan al pelo, dientes, ufias, glindulas salivares y
otras partes del cuerpo *» (TABLA 1). En el tipo hidrético, la
enfermedad suele trasmitirse ligada al cromosoma-X o de forma
autosomica recesiva ® y se manifiesta generalmente en el varén
@. Se caracteriza clinicamente por la triada hipoplasia-hipotrico-
sis-hipohidrosis, que obedecen a una hipoplasia (o aplasia) de los
gérmenes de los dientes, de las estructuras pilosas y de las glin-
dulas sudoriparas ecrinas, sebiceas y mucosas ©. La afectacién
ocular puede estar presente principalmente en las formas anhi-
dréticas ©. En nifios y adolescentes con displasia ectodérmica
ligada al cromosoma-X, se ha encontrado que muchos sufren a
corta edad enfermedades severas y cerca del 30% fallece, muchos
con problemas de alimentacién, fiebre severa, enfermedades at6-
picas e infecciones respiratorias recurrentes, siendo por tanto im-
portante un diagnostico precoz de esta enfermedad .
Entre las manifestaciones orales que se han descrito en las dis-
plasias ectodérmicas se encuentran xerostomia, alteraciones den-
tarias del niimero y la forma ®, incluida la susceptibilidad au-

ista and]a[uza de
ontoto

e ;
ogla y estomatologia

Ectodermal dysplasia is a pull of diseases related to several
ectodermal structures. Hypohidrotic ectodermal dysplasia is
usually transmitted as an X-linked recessive trait in wihch the
gene is carried by the female and manifested in the male.
Manifestations of the disease differ in severity and may involve
teeth, skin, hair, nails, and sweat and sebaceous glands. A case of
a 4-years-old child with hypodontia and conical theeth suspec-
ted of ectodermal dysplasia is presented.

Removable partial maxillary and modiffied lingual arch man-
dibular fixed partial dentures were made at 4 years and 5 months
of age. The process for making the dentures is described.
Obtaining enough patient cooperation and proper application of
behavioral management are critical factors for the procedure
described in this paper.

mentada a la caries, lengua alargada y aumentada de volimen,
atrofia gustativa, hipo y anodoncia, erupcion retardada, inclu-
siones dentarias, dientes anteriores y premolares cénicos, falta de
desarrollo de apéfisis alveolares, tendencia al prognatismo o dis-
minucién de la dimensién vertical con labios prominentes, plie-
gues pericomisurales y ragades ©.

En la displasia ectodérmica hipohidrética se ha encontrado un
desarrollo craneofacial anormal, con disminucién del tercio
facial inferior, angulo nasolabial agudo y labios evertidos 19, La
cara muestra un hueso frontal y reborde supraorbital prominen-
tes, con puente hundido . Cefalométricamente, presentan pro-
fundidad maxilar anormalmente corta, tercio facial inferior fuer-
temente reducido y reduccién del espesor de los tejidos blandos
faciales 2,

El tratamiento médico y dental de los pacientes afectados por
las displasias puede ser muy complicado. El tratamiento dental
es particularmente importante ya que es critico para una dieta
normal, aspecto facial, habla y desarrollo emocional **, Log
pacientes afectos de algiin tipo de displasia ectodérmica pueden
disfrutar de una serie de ventajas si reciben un tratamiento den-
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[ ALTERACIONES DIAGNOSTICO as0 c'i“ico | 4
i Grupo 1-2-3-4 * Hipohidrética lig. X (Sd. de
: Christ-Siemens-Touraine) . .
‘ ¢ Hipohidrética recesiva tal .adecuado que les permita (por e]e_mplo) comer una comple.ta
‘ + Hipohidrética tipo Rapp- variedad de comidas, mejorar su sonrisa, y crear un aspecto facial
Hodgkin apropiado a su edad. La pronunciacién de sonidos dentolabiales
¢ DE-Ectrodactilia-Fisura labio- mejora con el tratamiento, permitiendo una mejor diccion.
palatina (sind. EEC) Resulta esencial que los individuos afectos de displasia ectodér-
e Sd. Roselli-Gulienetti mica reciban tratamiento cuanto antes, a una edad temprana, por
e Sd. Freire-Maia razones fisioldgicas y psicologicas *¥ para que se restablezca su
e Sd. Basan apariencia y ayude a desarrollar una autoimagen positiva . Los
o Sd. Greither nifios con anodoncia causada por displasia ectodérmica no sélo
e Sd. Moynahan tienen dificultades en la alimentacién y el habla, sino también
* Anquiloblefaron-DE-Fisura pueden sentir que su apariencia es diferente a la de los otros
labiopalatina nifios. Permitir a estos nifios con prétesis apropiadas a su edad,
¢ Anoniquia y pigmentacion de parecer y actuar de forma similar a sus pares, puede ayudarles
flexuras (Yerboy) mucho en su transicién en los aios escolares .
* Displasia trico-odonto-ungueal El patrén de dientes permanentes presente en individuos con
displasia ectodérmica sugiere como posible tratamiento la colo-
Grupo 1-2-3 ¢ Hidrotica (Sd. de Clouston) cacién de implantes intradseos para restituir la denticién ausen-
e Sd. Trico-osteo-dental te !9 ya que suele haber un alto porcentaje de ausencias de
¢ Sd. Trico-rino-falingico (tipos dientes en sectores posteriores. Sin embargo, en nifios y adoles-
IyII) centes con implantes, el crecimiento dentoalveolar vertical puede
¢ Displasia condro-ectodérmica producir un hundimiento relativo del implante frente a la denti-
* Sd. Schoph-Schulce-Passarge ci6n natural remanente, cuando se colocan los implantes junto a
* Displasia trico-onico-dental los dientes permanentes en erupcion ., Parece-ser que el creci-
* Displasia onico-dental con alo- miento 4seo alveolar ocurre incluso sin la presencia de dientes,
pecia cuando se colocan implantes y la persistencia de este crecimiento
¢ Sd. Schinzel-Giedion depende de factores biomecdnicos, mas que debido a la presencia
* Sd. onico-dental de denticién remanente ?°. En ocasiones, el uso de sobredenta-
* Disgenesia ungueal con hipo- duras soportada por implantes combinada con protesis fija ha
dontia sido la mejor opci6n terapéutica de las alteraciones dentales de la
* Displasia odontodérmica displasia ectodérmica en la adolescencia ®.
* Sd. odont?-tricomélico En nifios en denticién primaria o mixta temprana, el trata-
* Sd. Salamon‘ . miento para mejorar tanto la apariencia como la funcién puede
* 8d. Coffin-Siris » incluir prétesis removible, carillas de composite y protesis parcial
* DE con poli orti y sindactilia fija @, En pacientes con displasia ectodérmica en denticion pri-
* Enan.1smo-.alopec1a-pseudoano- maria (3 afios) resulta critico obtener suficiente cooperacion y
dontla-c,utls -la?(a — una correcta aplicacidn de los procedimientos de manejo de com-
Grupo 3 ¢ Anomalias digitales-onicodis- portamiento @,
trofia-sordera
e Sd. oto-onico-peroneal CASO CLIiNICO
Grupo 1-2-4 * Sd. Hipohidrosis-diabetes insi- Presentamos un caso de un nifio de cuatro afios y dos meses de
pida = - edad, de sexo masculino, remitido por el servicio de pediatria del
Grupo 1-2 * Sd. oro-faclal—dlglfa! (tpo I) Hospital Materno Infantil de Malaga para tratamiento protési-
* 5d. oculf)-dento-djgltal co, debido a agenesias dentarias miltiples y comportamiento di-
* §d. Berlin ficil; con sospecha de displasia ectodérmica hipohidrética (forma
e Sd. Senscbrenne%' incompleta).
Gropo 13 : gg :r(i)?;-noscolillg(l);—dhz;anl;g-verte— Los antecedentes familiares que pudimos averiguar no son de
bre;l trascendencia, ya que la madre presenta aspecto normal y no ma-
« 5. pelo erespo-angraloblefa: nifiesta historia pasada relacionada. El padre no pudo ser eva-
sont-displasin ngnsal luat.io y tampf)co el hermano, pero la i{lfo.rmztci(')n sobre ellos ob-
Grapo 14 % %0 Koo t?mda a través de la madre, no aportd ningin antecedente rela-
Grupo 2-3-4 ¢ Hipoplasia esmalte-onicolisis- c1onad0: . .
hipohidrosis El pa.c1ente p.rc.senta un [zr(.)blema serio de comportar.rtlento en
Grupo 23 + Sd. distrofia ungueal-sordera una primera visita. Ps1colog1cam’entfe, parece set un nifio mala-
« 6 dbrvenonlin e daptado y de.sde luego mucho mas tumd.o que otros niflos de su
Grupo 2-4 * Sd. Sandman-Andra edad. El pacne.nte Prescnta un tipo particular de piel delgada y
o §d. Magshall seca, con atopia evidente (FI/GURA 1), C(/)Il cabello escaso y fino
Grupo 4 + Sd. Helwig Larsen-Ludwigsen (FIGURA 2). con dlsmmuc.lon de los' follculos. pllosos..El perfil
denota una ligera prognacia mentoniana, labios prominentes y

orejas de implantacién posterior y oblicua.

Tubln 1. CLASIFICACION DE DISPLASIAS ECTODERMICAS
Grupos: 1. Alteraciones pilosas, 2. Alteraciones dentarins, 3. Alteraciones unguenles,
4. Transtornos de ln sudoracién. Elaboracion propin. Modificado de Armijo®.

En esta primera visita se usaron dos técnicas de manejo psico-
16gico: la primera, encaminada a obtener la atenci6n del nifio y
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Fig. 1: Fotografia de Perfil. Se observan labios prominentes, dngulo
nasolabial abierto. Notese la presencia de atopias cutineas.

Fig. 2: Fotografia de Frente. Obsérvese Il sequedad de la piel.

Cejas finas y despobladas.

Fig. 3: Dibujo de la familia realizado por el paciente: 1. Hermano,
2. Dentista, 3. “Papd cuando chico, con boca”, 4. Serpientes.
Comentario: “Las serpientes se comen los pdjaros”.

Fig. 4: Modelos de Estudio. Notese la ausencia completa de incisivos
y la delgadez del reborde alveolar inferior.

Fig. 5: Protesis parcial infantil superior. Ganchos circunferenciales y
topes oclusales.

Fig. 6: Protesis inferior: dientes montados sobre arco lingual modi-
ficado soldado a bandas en segundos inferiores primarios.
Notese la conicidad de caninos inferiores primarios.

Fig. 7: Caso completado



previa consecucion de consentimiento por parte de la madre,
consisti6 en la “inmersién” del paciente mediante la técnica de
control de voz y la segunda consistio (una vez consiguida la aten-
cién del nifio) en la técnica de mostrar-decir-hacer; con la que se
consigui6 la aceptacién por parte del nifio de la realizacién de
una fluoracién tdpica con cubetas flexibles y gel de flior.

En la segunda visita, a través de un dibujo de su familia
(FIGURA 3), se comenzd a evaluar la importancia de su imagen,
y de la especial relevancia que tiene en sus relaciones familiares y
sociales su boca y la falta de dientes. Se le explicaron al nifio los
resultados espectaculares que le esperaban tras el tratamiento
protésico. El paciente se dio cuenta de la inocuidad que tiene el
procedimiento de toma de impresiones, sobre todo porque ya
conocia las cubetas de flior. A continuacién, se fabrico una cube-
ta individual para la toma de impresiones de sus arcadas,
mediante una cubeta flexible de flaor y alginato. Ademas, se le
dieron recomendaciones de higiene y a partir de ese momento, el
paciente reaccionarfa correctamente en su comportamiento en el
sillén dental. En una tercera visita se tomaron los modelos de
estudio (FIGURA 4) mediante impresion con alginato y cubetas
individuales de acrilico.

Al examen intraoral presenta ausencia los ocho incisivos pri-
marios, presentando una morfologia conoide de caninos (FIGU-
RA 4). El reborde alveolar anterior tanto maxilar como mandi-
bular es fino e hipoplasico, sobre todo el mandibular. Las dimen-
siones transversales de las arcadas son inferiores cuando se com-
paran con el promedio (TABLA 2). Presenta una oclusién nor-
mal con plano terminal recto. Los molares deciduos estin pre-
sentes y sanos, aunque presentan una morfologia excesivamente
conica.

El tratamiento rehabilitador realizado consistié en: protesis
parcial fija de incisivos inferiores sujeta a bandas en segundos
molares temporales inferiores y protesis parcial superior de los
cuatro incisivos, con apoyo oclusal a nivel de primeros molares
superiores primarios y ganchos circunferenciales en caninos y
segundos molares primarios superiores. Se utilizaron dientes
protésicos de resina acrilica (Bambibo tooth. Major prodotti
dentari SRL. Moncalieri, Italia), montados en acrilico.

En la prétesis mandibular, el arco lingual se fabric6 con una
modificacién en su parte anterior que consisti6 en un zigzag
antigiratorio en el alambre 0,9 mm de diametro soldado a ban-
das de 0.15 x 4.55 de la casa Dentaurum (referencia 814-045-
00 Dentaurum. Phorzheim, Alemania). Para la correcta reten-
cién de la prétesis maxilar, en los segundos molares primarios
superiores se realizé6 con composite una modificacién en su
superficie bucogingival, debido a la conicidad excesiva de las pie-
zas. (FIGURAS 5-7).

DISCUSION

A falta de un diagnéstico exacto, clinicamente este caso podria
ser compatible con una forma incompleta de displasia ectodér-
mica hipohidrética debido al aspecto facial, a las caracteristicas
cutdneas y de sus anejos, del tipo de implantacién auricular, y la
hipodoncia. De cualquier forma, el diagnéstico médico exacto
del paciente, en este caso concreto (y en cualquier tipo de dis-
plasia ectodérmica del grupo con compromiso dental), no debe
ser relevante a la hora de decidir instaurar un tratamiento dental
temprano, debido a los efectos que la hipodoncia puede tener
sobre la funcionalidad del aparato masticatorio y el fonatorio,
con sus repercusiones en la alimentacién y correcta nutricion, a
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parte de los mecanismos psicoldgicos relativos a la afectividad,
socializacion y autoestima en un nifio de esta edad ®**\.

En este caso, tenemos indicios para sospechar que el nifio
podria estar afectado psicoldgicamente y el desarrollo emocio-
nal podria ser anormal. Nos basamos en el grado de dificultad
en el manejo de comportamiento, asi como por los indicios
grificos que obtuvimos (FIGURA 3). El paciente ha identifi-
cado perfectamente la diferencia que existe entre él y miem-
bros de su propia familia y esta diferencia trasladada a su
ambiente social genera un rechazo y desadaptacién psicoldgi-
ca. Esta diferencia estd claramente expresada en la interpreta-
cién del dibujo realizado por el paciente (FIGURA 3) que no
solo le identifica a él mismo como diferente, sino que expresa
la alienacién social que sufre, precisamente, en base a esa dife-
rencia anatémica.

El nifio manifiesta un interés enorme, dentro de su ambien-
te interno, en la figura de su hermano, quien ocupa el lugar
mas relevante dentro del dibujo (FIGURA 3). Su padre, en un
segundo lugar; lo idealiza como modelo de nifio normal
(“pap4 con boca, cuando chico”). El hecho de que el nifio no
represente la figura de la madre en el dibujo puede deberse a
un fenémeno de “negacién” de esta figura que aparentemente
resulta sobreprotectora y puede hacerle sentir inferior al
paciente. La representacién de la sociedad (medio externo)
como “serpientes que se comen los pajaros” puede estar indi-
cando la inferioridad que percibe el nifio debido a su alinea-
cién a consecuencia de la agenesia dentaria que padece. De
cualquier forma, una evaluacién psicologica del paciente debe-
ria realizarse a posteriori para comprobar los beneficios obte-
nidos en cuanto a su autoestima.

Constituye una clara indicacion de restaruracion protésica la
necesidad de contribuir a la integracion social de un nifio de
cuatro afios desdentado anterior *-'*), Sobre todo con sus futu-
ros compaiieros de preescolar al comienzo de la escolarizacion.
El momento previo al recambio dentario puede ser decisivo
psicolégicamente en un paciente pedidtrico con certeza de age-
nesia dental en los sectores anteriores. Constituye también una
indicacién “psicoldgica® de restauracion protésica para hacer
frente al comienzo de la denticién mixta, en la que los nifios
“normales” van procediendo al recambio dentario *41%2%,

El tratamiento protésico no sdlo va a verse acompaiiado de
una mejora en la autoestima del nifio, sino que se va a produ-
cir también, seguramente, una mejora en la nutricién del nifio
a través de la correcta masticacion, lo que puede limitar los
efectos de la enfermedad de base en los anejos cutineos *1¢29,

En cuanto al diagndstico dental, se observa agenesia de todo
el grupo incisivo (FIGURA 4), con formas conoides en cani-
nos y coronas aiin mas expulsivas de lo normal en molares
temporarios, con un reborde alveolar inferior casi inexistente
en la zona desdentada, lo que ha condicionado la eleccién de
protesis fija inferior. En este caso, la sustitucion protésica de
todo el grupo incisivo inferior no es favorable biomecanica-
mente mediante una prétesis fija convencional. El uso de un
arco lingual modificado se hace muy apropiado para asi lograr,
ademads, una limitacion en la migracién mesial de los molares
inferiores, con el consiguiente colapso de arco.

Debido a la ausencia de reborde alveolar, asi como la morfo-
logia muy expulsiva de molares y caninos, se decidié como
mejor opcidn la adaptacion de un arco lingual soldado a ban-
das modificado. Sin embargo, no queremos dejar pasar la
oportunidad de indicar que en un momento posterior, debe-
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MAXILAR MANDIBULA
DIAMETRO MEDIDA (mm) PROMEDIO MEDIDA(mm) PROMEDIO
BICANINO 24 27,79 19 22,05
BIMOLAR 1 31 34,8 26 28,27
BIMOLAR 2V 33 40,62 34 34,72
BIMOLAR 2L 32 31,12 27 27,62
BOGUE 25 26,68 e --

Tnbin 2. DIMENSIONES DE ARCADA EN LOS MODELOS DE ESTUDIO. Medidas transversales maxilares y mandibulaves. Promedios de Facal-Garcin y otros (24)

mos explorar la posibilidad de usar implantes, sobre todo en la
etapa de joven adulto *'¥,

Por otra parte, resulta esencial la correcta toma de impresiones
que permita la obtencion de registros fiables ®®. Influye de una
parte, la colaboracion del nifio y de otra, la aptitud del equipo
de profesionales que pueda oftrecer el tratamiento “¢. El tamafio
de los maxilares en un paciente de cuatro afnos, asi como la
ausencia de reborde alvelolar y las posibles distorsiones del mate-
rial de impresion hacen aconsejable la fabricacién de cubetas
individuales en el proceso de toma de impresiones, sobre todo en
un paciente con dimensiones maxilares reducidas (TABLA 2).

Como conclusién, en un caso como el que presentamos, com-
patible con displasia ectodérmica, esta claro que debemos conse-
guir una restaruracion de la eficacia masticatoria a través de pré-
tesis perfectamente adaptadas que permitan una socializacion
correcta del paciente y mejora de su autoestima. Con ello conse-
guiremos para el paciente un beneficio médico, psicoldgico y
afectivo.
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