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Resumen

La falta congénita de 6rganos dentarios re-
cibe diferentes nombres. Sus implicaciones
clinicas son muy importantes y van desde
alteracion en el desarrollo de los huesos del
macizo maxilo-facial hasta problemas en la
alimentacion del individuo afectado. En este
articuloserevisanlossindromes que presentan
ausencia de 6rganos dentarios, se enuncian
sus principales caracteristicas clinicas y se
revisa el tratamiento a que deben someterse
dichos pacientes.
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nodoncia, hipodonciayoligodoncia
son términos que en ocasiones se
emplean en forma indistinta para
referirse a la ausencia clinica de
uno o mas organos dentarios. Es
importante considerar que la au-
sencia congénita de 6rganos den-
tarios tiene implicaciones clinicas significativas
que no deben pasarse por alto. En los casos
de oligodoncia, que significa ausencia de seis o
mais dientes de la denticiéon permanente, dicha
ausencia se encuentra fuertemente asociada a
sindromes que presentan expresiones variables.
Los tres sindromes caracteristicos que comun-
mente se asocian con oligodoncia son:
1. Displasia Ectodérmica: Esta alteracion se
clasifica en anhidrética e hipohidrética. La
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Abstract

The congenital absence of teeth is known
by different names. The clinical implications
of such an absence are very important, and
can range from an altered development of
the person’s maxillofacial bones to eating
difficulties. In this article we review the syn-
dromes that display a congenital absence of
teeth; we also discuss their principal clinical
features and the appropriate treatment for af-
fected patients.Congenital absence of teeth
has been named in different ways.

Key words: anodontia, anodontic
syndromes.

anhidrotica es una forma autosémica domi-
nante, sus manifestaciones son aplasia de
glandulas sudoriparas, ausencia de glindu-
las sebaceas, pelo rubio, fino y escaso, falta
de pestanas y cejas, pocos dientes que sue-
len tener forma coénica. El tipo hipohidro-
tico se caracteriza por hipotricosis (vello y
pelo escasos), hipoplasia malar, puente na-
sal ancho, labios invertidos, piel periorbital
hiperpigmentada, orejas de insercion baja,
piel delgada y multiples dientes ausentes.
Cuando presenta dientes anteriores, estos
son conicos y espaciados.'”

2. Sindrome 6culo-mandibulo-cefilico.-También
conocido como Sindrome de Hollermann-
Streiff; el paciente presenta microftalmia,
enanismo proporcionado, hipotricosis, hipo-
plasiamaxilo-mandibular, escleréticasazules,
microcefalia, dientes permanentes ausentes
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e hipodoncia de dientes primarios.**

3. Disgénesis Mesoectodérmica.- Clinicamente
se observa cara amplia, deformidad de los
ojos, distrofia muscular, premaxila subdesa-
rrollada y algunas veces hipodoncia.?

Otros sindromes que pueden mostrar ausencia

de dientes son:

e Sindrome de Christ-Siemens.- ademds de la
ausencia congénita de 6rganos dentarios, los
pacientes presentan ausencia de glandulas
sudoriparas y sebdceas.’

e SindromedeBook.- Generalmente manifiesta
aplasia en premolares y terceros molares.'

e Sindrome de Riegar.- Se observa oligodoncia
y microdoncia asociada.

e Sindrome de dientes y ufas o sindrome de
Witkop.- Los pacientes presentan displasia
ungueal e hipodoncia.'" 2

e Disostosis Cleidocraneal.- El paciente pre-
senta subdesarrollo del maxilar, ausencia
de claviculas y no se debe de confundir
con hipodoncia, ya que caracteristicamente
presenta multiples dientes supernumerarios
no erupcionados (anodoncia falsa o relati-
va) 81315

e Sindrome de Down.- Los pacientes presentan
fascies mongoloide, cara plana, ojos oblicuos
y pequenos, subdesarrollo sexual, anomalias
cardiacas, macroglosia, dientes malformados,
hipoplasia del esmalte y con frecuencia au-
sencia de 6rganos dentarios.®1018

e Disostosis Craneofacial.- En los sujetos afec-
tados, los maxilares son pequenos, existe re-
trasoenlaerupciondentaria, hipertelorismo,
paladar alto, prognatismo mandibular y cie-
rre temprano de las suturas del crdneo.®

e Sindrome de Ellis van Creveld.- En este sin-
drome encontramos polidactilia manual bi-
lateral, condrodisplasia de los huesos largos,
la cual se traduce en enanismo acromegalico
y displasia ectodérmica, la cual consiste en
falta de desarrollo de unas y dientes.”

e Sindrome de Gardner.- Las manifestaciones
clinicas incluyen osteomas multiples en hue-
sos mixilo-faciales, quistes epidermoides en
piel y poliposis multiple del intestino grue-
s0.%

e DisostosisMandibulofacial.- Afectalacabeza,
presentando paladar profundo y malposicion
dentaria.’> 1

e La ausencia congénita de 6rganos dentarios
también se asocia con anomalias en otras
partes del cuerpo, como en el caso del labio
y paladar fisurados.? 19-2

Tratamiento

El tratamiento temprano de la ausencia congé-
nita de organos dentarios es siempre realizado
por un Especialista en Ortodoncia, que tenga
una buena experiencia en desarrollo crineo-
facial y vastos conocimientos de Ortopedia. El
tratamiento consiste en la colocacién y uso de
aparatos ortopédicos que tienen como funcion
primordial dirigir el desarrollo 6seo de las es-
tructuras maxilo-faciales hasta que el paciente
termine su desarrollo corporal, conla colocacion
posterior de aparatos protésicos adecuados.
Cuando el paciente se presenta en forma tardia,
es decir cuando el desarrollo craneo-facial estd
adelantado, el tratamiento ortopédico puede ini-
ciarse, siempre y cuando el paciente sea joven.
Posteriormente, se colocarin aparatos protési-
cos removibles que substituirdn a los 6rganos
dentarios ausentes y mantendran ocupado el
espacio en las arcadas dentarias.

Discusion

La oligodoncia por si sola trae como consecuen-
cia hipoplasia de maxilares y mandibula, que
tiene como resultado el colapso de la estructu-
ra 6sea craneo-facial con afectacion importante
de la articulacion témporo-mandibular, ésto no
indica que el nino tenga una maloclusion de
un tipo especifico, debido a que la expresion
es variable y por tanto la manifestacion clinica
también varia.

Es bien conocido que los sindromes que presen-
tan afectacion de las estructuras maxilo-faciales
también muestran alteraciones en otros 6rganos
de la economia; frecuentemente los huesos de
otras partes del cuerpo se observan afectados y
a menudo se identifican alteraciones en el desa-
rrollo y la funcién de algunos 6rganos.

Es por ello que cuando la ausencia dentaria
se encuentra asociada a un sindrome, no solo
es necesario tratar las alteraciones del macizo
mixilo-facial sino que es indispensable que el
trabajo sea interdisciplinario entre el Cirujano
Dentista, Ortodoncista, Odontopediatra, Pedia-
tra, Genetista, Cirujano Maxilo-Facial, Ortope-
dista, Protesista y todos aquellos especialistas
que puedan colaborar para modificar y armo-
nizar las alteraciones sindromicas, restaurando
la funcion y la estética, lo que permitira que el
sujeto afectado pueda hacer una vida lo mas
normal posible.
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