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Resumen

La Displasia Ectodérmica hace parte un grupo
de afecciones o sindromes, que tienen en co-
mun defectos en el desarrollo normal de dos
o mads tejidos derivados del ectodermo, en los
cuales hay un desarrollo anormal de la piel,
dientes, pelo, ufias o gldndulas sudoriparas.

Presenta oligodoncia, dientes en clavija y reab-
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sorcién de procesos alveolares, se le realizé un
tratamiento integral odontolégico, consiguien-
do una estética, funcionalidad y adaptacién ex-
celente asi como una considerable mejora de la

autoestima.

Palabras clave: Displasia Ectodérmica, oligo-
doncia, tratamiento dental, rehabilitacién oral,

manifestaciones orales.

Tratamento odontolégico de crianca com Displasia Ectodérmica

Resumo

Displasia Ectodérmica é parte de um grupo de
condi¢les ou sindromes, que tém em comum,
defeitos comuns no desenvolvimento normal
de dois ou mais tecidos derivados de ectoder-
ma, podendo haver desenvolvimento anor-
mal da pele, dentes, unhas e cabelo, glandulas
sudoriparas. Este artigo descreve um caos de

crianga com 4 anos de idade com displasia do

Case report

ectoderma, apresentando oligodontia, dentes
condides e reabsor¢do de processos alveolares.
Foi realizado tratamento odontoldgico integral,
alcangando resultado estético, funcionalidade e
excelente adapta¢do, bem como uma melhoria

significativa na auto-estima.

Palavras-chave: Displasia ectodérmica, oligo-
dontia, tratamento dental, reabilitacdo oral, ma-

nifestagdes orais.

Dental treatment for a pedatric patient with Ectodermal Dysplasia

Abstract

Ectodermal Dysplasias forms are a group of di-

seases or syndromes in which defects are com-
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mon in the ordinary development of two or more
tissues derived from ectoderm are common in

which there is abnormal development of the skin,
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teeth, hair, nails and sweat glands may be obser-
ved. This article describes, the case of a 4 year old
child with Ectodermal Dysplasia who presented
oligodontia, peg teeth and resorption of alveolar
processes. Comprehensive dental treatment was
is exposed, To Whom Realized is an integrated
dental treatment, Achieving aesthetics, excellent
functionality and adaptation as well as a signifi-

cant improvement in his self-esteem.

Keywords: Ectodermal Dysplasia, oligodontia,
dental treatment, oral rehabilitation, Oral mani-

festations

Introduccion

La displasia ectodérmica conforma un grupo
de afecciones o sindromes que tienen en comtn
defectos en el normal desarrollo de dos o mas
tejidos derivados del ectodermo, en los cuales
hay un desarrollo anormal de la piel, dientes,

pelo, ufias o gldndulas sudoriparas. (1)

Es un desorden que no se presenta con mucha
frecuencia. Esta varia entre 1:10.000 y 1:100.000
nifios nacidos vivos y es mds frecuente en los
hombres. En la mayoria de los casos es de heren-
cia autosOmica recesiva, pero puede ser también
autosémica dominante o ligada al cromosoma
X. (2)

Muchos defectos en los genes pueden generar
una Displasia Ectodérmica por lo cual existen
muchos tipos de displasias, observdndose dife-
rentes sindromes, dando como resultado hasta
154 formas diferentes de Displasia Ectodérmica
y 11 subgrupos. Los tipos que se observan mds
frecuentemente son: los hipohidrético, anhidré-

ticos y los hidréticos. (1)

El tipo hipohidrético-anhidrético, sindrome de
Christ- Siemens-Touraine, fue descrito en 1848
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por Thurman y se caracteriza por la triada hi-
potricosis (anomalias en piel, pelo y ufias), hi-
podoncia o anodoncia e hipohidrosis (ausencia
parcial o total de gldndulas sudoriparas ecrinas)
y algunos rasgos como: abombamiento de la

frente, nariz en silla de montar, labios evertidos.

(©)

El tipo hidrético es definido en 1929 por Clous-
ton y se distingue por hipotricosis, distrofia un-
gueal e hiperqueratosis de palmas de las manos

y plantas de los pies.(3)

La hipodoncia es la falta de 1 o mds dientes (<6);
la oligodoncia es la ausencia de 6 0 més dientes;
y la anodoncia total es la ausencia de la denti-
cién; estas son de gran interés a la hora de diag-
nosticar las displasias (4) La oligodoncia se en-
cuentra asociada con mds frecuencia a factores
hereditarios de tipo dominante, poligénico y li-
gado al cromosoma X. También es muy frecuen-
te en estos pacientes el hallazgo de anomalias en
la forma y tamafio de los dientes, y alteracién en

la erupcion.(5,6)

El diagndstico diferencial de las Displasias Ecto-
dérmicas estd basado principalmente en la his-
toria clinica, se debe analizar la patologia, hacer
diagnoéstico prenatal de forma invasiva (biopsia
de piel o un estudio genético) o no invasiva me-
diante ultrasonografia tridimensional identifi-
cando las caracteristicas faciales a partir de la

semana treinta de gestacion.(3)

El prondstico, en general, es bueno, salvo los
casos con hipo o anhidrosis, que alcanzan tasas
de mortalidad del 30% en la primera infancia,
fundamentalmente, debido a infecciones respi-
ratorias dada la ausencia de glandulas mucosas

en el aparato respiratorio.

En odontopediatria se usan diferentes trata-

mientos para darles a estos pacientes una solu-
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cién estética y funcional a muy temprana edad.
El tratamiento odontolégico debe ser de acuer-
do a la edad, a la severidad del caso y al desa-

rrollo dental.

Las formas plésticas son una buena opcién para
mejorar la anomalia en la forma dental en la
denticion decidua, son restauraciones adhesivas
con gran apariencia estética y buen control de la
hemorragia. La retencién depende de la canti-
dad de estructura dentaria con la que se cuente
y las fuerzas ala que estd expuesta. Las ventajas
de restaurar con las formas plésticas es la alta
estética que se logra, el menor tiempo de traba-
jo, requiere remocién de poco tejido dental, se
puede obtener retencién extra adhiriéndose al

esmalte y dentina remanente.(7)

El tratamiento de rehabilitacién es importante
por razones fisioldgicas, emocionales y psicoso-
ciales, el inicio de este tratamiento debe ser lo
mads temprano posible para limitar la reabsor-

cién de los procesos alveolares.

El objetivo de este articulo es reportar un caso
clinico, de un paciente de 4 afios con diagndstico
de Displasia Ectodérmica, el cual presenta mul-
tiples afecciones a nivel dental y es tratado en el
servicio de odontopediatria, se sustenta con evi-
dencia en la literatura, y se intenta responder la
siguiente pregunta, cuales son los efectos fisio-
16gicos y sicolégicos de un tratamiento odonto-
pedidtrico integral en un paciente con Displasia

Ectodérmica?

Caso clinico

Paciente de 4 afios de edad de sexo masculino
que asiste a consulta de odontopediatria por pri-
mera vez a la Universidad CES en el 2013, en
compafifa de su madre remitidos por el odon-

topediatra de su empresa prestadora de salud.

Motivo de consulta: “tiene los dientes puntia-
gudos y quiero que se los limen, ademads va a
entrar a la guarderia y no quiero que los nifios
lo vean sin dientes. El se siente mal por no tener

dientes” relata la madre.

ENFERMEDAD ACTUAL: Paciente asintomati-
co, el cudl consulta para tratamiento odontope-

diatrico por anomalia en la forma de los dientes.

Se realiz6 historia clinica completa, en los ante-
cedentes médicos presenta antecedente de Bron-
quitis, Rinitis y Dermatitis de contacto y parto

por cesaria.

ANTECEDENTES FAMILIARES: Su madre re-
lata que en ella, un tio y el abuelo materno del
nifio, presentan ausencias y forma cénica de los

dientes.

EXAMEN EXTRAORAL: Paciente con tipo cra-
neal mesocéfalico, tipo facial mesoprosopo con
cuerpo ectomorfo, pelo escaso y fino, con desa-

rrollo psicomotor y crecimiento normal.

EXAMEN FACIAL: Tipo facial ortogndtico, ter-
cios 50 — 48 — 40 con tercio inferior disminui-
do, presenta competencia labial, frente amplia,
puente nasal aplanado, nariz pequefia con dor-
so recto, orejas bajas, mentén efectivo, con arcos
superciliares poco prominentes, malar poco ex-
presivo, surco frontonasal obtuso, dngulo naso
labial obtuso, surco mentolabial marcado, perfil
recto, linea media facial desviada hacia la iz-
quierda por deflexién mandibular, sonrisa den-

tal, filtrum centrado. (Figura 1).

EXAMEN INTRAORAL: Se observa atrofia 6sea
de los procesos alveolares tanto en el maxilar
como en mandibula y numerosos espacios edén-
tulos, presenta anomalia en la forma y en el
numero de dientes (figura 1); se observa oligo-

doncia y dientes en forma de clavija, periodon-



talmente se observa inflamacién generalizada
asociada a biopelicula dental, pulpar sano, tipo

de denticién decidua, riesgo bajo de caries. Se

Figura 1. Primera cita.

Figura 2. Oclusal de frente.

Figura 5. Oclusal superior.

Figura 7. Panordmica.

Figura 3. Lateral izquierda.
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observé una relaciéon molar decidua de escalén
mesial bilateral, presenta contacto prematuro
entre 63-73 generando una deflexién mandibu-
lar. (Figura 2-3-4)

Se observa forma cuadrada en los arcos denta-
rios superior e inferior. (Figura 5-6)

Ayudas diagnésticas

RADIOGRAFIA PANORAMICA: Presenta den-
ticién decidua con numerosas agenesias (oligo-
doncia), se observa retraso en la erupcién y for-

mas dentarias anémalas. (Figura 7)

Figura 4. Lateral derecha.

Figura 6. Oclusal inferior.

Formula dental con ausencias dentales
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Diagnosticos

SISTEMICO: Brongquitis, Rinitis y Dermatitis de
contacto controlado, diagndstico presuntivo de

Displasia Ectodérmica.

ESTOMATOLOGICO: Diagnéstico presuntivo
de Displasia Ectodérmica.

FACIAL: Perfil recto, tipo facial ortogndtico,
frente amplia, orejas bajas, tercio medio dismi-

nuido, desviacién mandibular a la izquierda.

PERIODONTAL: Gingivitis generalizada aso-

ciada a biopelicula.
DENTAL: Oligodoncia :
* Deciduos: 54-52-62-64- 74-72-71-81-82-84.

e Permanentes:17-15-14-13-12-22-23-24-25-
27-34-33-32-31-41-42-43-44.

e Anomalia de forma dental: Dientes en clavi-
ja 53-51-61-63-73-83.

PULPAR: Sano.
OCLUSAL: Maloclusién clase 111 bilateral.

FUNCIONAL: Deflexién mandibular a la iz-
quierda por contacto prematuro entre 63 y 73.

OBJETIVOS DEL TRATAMIENTO: Dar solucién
aceptable a un caso complejo debido a la corta
edad del nifio y la situacién emocional materna,
agobiada por la numerosa ausencia de dientes
en zonas tan comprometidas estéticamente. Se
busco restablecer la funcién, mejorar la estabi-
lidad oclusal, la dimensién vertical y la desvia-

cién mandibular.

Se inicif el tratamiento de rehabilitacion lo antes
posible, para limitar la reabsorcién de los proce-

sos alveolares, minimizar el impacto psicolégico

y emocional por la ausencia de dientes, mejo-
rar la forma de los dientes en clavija, confirmar
diagndstico sistémico de Displasia Ectodérmica
y poder guiar a la familia a una asesoria gené-

tica.

Plan de tratamiento 2013

PERIODO HIGIENICO: Motivacion e instruc-
cion en higiene bucal y profilaxis. Remisién a

genetista y a pediatria.

PERIODO CORRECTIVO INICIAL: Formas
plasticas para mejorar forma en clavija de los
dientes: 53-51-61-63-73-83, instalacién del flip-
per mantenedor de espacio fijo para rehabilitar
zonas edéntulas inferiores con bandas en 75 y
85. Se decide poner aparatologia fija por la edad

del paciente y el dificil manejo.

PERIODO CORRECTIVO FINAL: Reevaluacién
y control del flipper mantenedor de espacio fijo
y asesoria para rehabilitaciones posteriores y
acompafiamiento a la familia en el crecimiento y

desarrollo del nifio.

Se realiz¢ interconsulta con patélogo oral el cual
por los signos clinicos confirma el diagndstico
de displasia ectodérmica, y recomienda remitir
a genetista para que defina qué tipo de displasia

presenta.

En abril del 2013 se realizé formas pldsticas su-
periores 53-51-61-63 e inferiores 73 y 83 con el
objetivo de darle una forma mds anatémica a los
dientes. (Figura 8-9)

En mayo del 2013 se adaptaron bandas inferio-
res en 75 y 85 para fabricacién del flipper, man-
tenedor de espacio fijo, se toma impresién en
alginato para su fabricacién, se le envia al labo-
ratorio con una foto del paciente y con el color
de los dientes. (Figura 10)
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Figura 8. Formas pldsticas 51-61. Figura 9. Forma pldstica 52-52-61-62 y flipper.

En junio se cementa flipper mantenedor de es-

pacio fijo y se logra una adecuada adaptacién.

El paciente es citado a control cada 3 meses para

control de aparatologia e higiene oral.

La madre relata que el nifio sicolégicamente se
observa que se le facilita mas la socializacién en
la guarderia, la mama se encuentra muy satis-
fecha con el resultado del tratamiento y estd ac-
tualmente en la asesoria genética, mejoro en el

habla y la masticacién.

Figura 10. Flipper.Mantenedor de espacio fijo.

Figura 11. Foto perfil. Figura 12. Foto de frente. Figura 13. Foto sonrisa.
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La madre autoriza el tratamiento y la publica-

cion del caso.

Resultados

A nivel facial: el paciente presenta mds estabi-
lidad oclusal logrando eliminar deflexién man-
dibular y eliminando asimetria facial. Se logré

aumento de la dimension vertical.

Anivel dental se logra una forma dental estética
y funcional, ya que con las formas plasticas se
les dio a los dientes la forma anatémica normal.
Se logra con el flipper mantenedor de espacio
fijo remplazar dientes faltantes inferiores prote-
giendo el reborde alveolar, devolviendo la esté-
tica y la funcién.

Anivel funcional se eliminé deflexién mandibu-
lar al restablecer la oclusién, mejoramiento en
la fonacién, masticacién, habla y autoestima del

paciente pedidtrico.

Tabla 1. Resultados de la biisqueda segiin términos MESH.

Discusion

Para poder sustentar con evidencia cientifica
este reporte de caso se realiza una pregunta
PICO; cuales son los efectos fisiol6gicos y si-
colégicos de un tratamiento odontopediatrico
integral en un paciente con Displasia Ectodér-

mica?

Se realiz6 una revision de literatura mediante la
biisqueda en la base de datos MEDLINE (via
PubMed, Cochrane (Biblioteca Cochrane Plus),
LILACS (search via virtual Health Library),
Google Scholar. La revision se realiz6 del pe-
riodo comprendido entre 1980 a 2014; se utiliz6
el Medical Subject Headings (MeSH). Se inclu-
yeron todos los estudios sobre los efectos fisio-
l6gicos y sicolégicos de un tratamiento odonto-
pedidtrico integral en un paciente con Displasia
Ectodérmica? Se usaron los siguientes términos
Mesh: “Ectodermal Dysplasia”, “children oral

rehabilitation”, “Oral Manifestations”.

Esquema 1. Articulos encontrados en la biisqueda.



Abordaje odontopediatrico de un paciente con Displasia Ectodérmica

Tabla 2. Resumen articulos seleccionados.
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Los resultados de la estrategia de blisqueda
arrojaron un de total 122 articulos, de los cua-
les solo 3 fueron incluidos para sustentar el caso
clinico. El nivel de evidencia es muy bajo, solo
se reporta casos clinicos donde se describen di-
ferentes formas de tratamiento y de abordaje

clinico.

El paciente de este caso clinico presenta manifes-
taciones faciales y orales propias de esta patolo-
gla; frente amplia, puente nasal aplanado, nariz
pequefia, orejas bajas, pelo fino, seco e hipocré-
micoy oligodoncia de deciduos y permanentes.

Diversos autores han propuesto rehabilitacién
protésica como tratamiento de eleccién para este
tipo de pacientes. Se recomienda rehabilitar al
paciente en las primeras edades de la vida para
permitir el ajuste de la dimensién vertical y una
mejor interrelacion entre los maxilares. Lo que
permite una mejor funcién masticatoria, estética

y desarrollo psicolégico del nifio.

La rehabilitacion intenta mantener los procesos
alveolares maxilares sin atrofia y posibilitar una
vida social practicamente normal tan importan-
te a estas edades en el desarrollo psicolégico, au-
toestima y de la personalidad del nifio.

Conclusiones

Este caso clinico demuestra la importancia del
tratamiento odontopedidtrico en la rehabilita-
cién en nifios con displasia ectodérmica. Apara-
tologia como el flipper mantenedor de espacio
fijo y las formas plésticas puede ser un método

reversible, estético, funcional y de bajo costo.

A nivel facial se logra eliminar deflexién man-
dibular y asimetria facial. También se logra au-

mento de la dimensién vertical.

A nivel dental se obtiene una forma dental esté-
tica y funcional, con las formas plésticas se les

da a los dientes la forma anatémica normal. Se



logra con el flipper mantenedor de espacio fijo
remplazar dientes faltantes inferiores protegien-
do el reborde alveolar, devolviendo la estética y

la funcién

Abordaje odontopediatrico de un paciente con Displasia Ectodérmica

la fonacién, masticacién, habla y autoestima del
paciente pediétrico.

Es importante lograr un acompafiamiento con

los padres desde edades muy tempranas y po-
A nivel funcional se eliminé deflexiéon mandibu-  derlos guiar en el crecimiento y desarrollo del

lar al restablecer la oclusién, mejoramiento en  nifio.
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