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RESUMEN

El síndrome Witkop es un padecimiento autosómico dominante con una incidencia estimada de 2/10,000 naci-
mientos, cuya afectación es exclusiva de dientes y uñas. Se presenta el caso clínico de escolar femenino de 9 años 
que acudió a la consulta por problemas de caries. Identificándose anomalías en diferentes piezas dentarias, como 
los incisivos laterales maxilares en clavija, caninos con erupción ectópica, ausencia de premolares mandibulares, 
que fueron validadas con el estudio radiológico; asimismo, se identificó hipotaurodontismo en premolares superio-
res bilaterales. Adicionalmente, se detectó que las uñas de los pies eran muy delgadas y quebradizas.
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ABSTRACT

Witkop syndrome is a rare and benign autosomal dominant illness that often goes unnoticed due to dental and nail invol-
vement. The clinical case of a 9-year-olf female who came to the clinic due to caries problems is presented. However, ab-
normalities were identified in different teeth, such as maxillary peg lateral incisors, canines with ectopic eruption, absence 
of mandibular premolars and the radiological study confirmed these findings, as well as the presence of hypotaurodontism 
in bilateral upper premolars. Also, the presence of thin and brittle toenails was detected. 
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INTRODUCCIÓN

El síndrome Witkop es una displasia ectodérmi-
ca, que se caracteriza por oligodoncia y disgenesia un-
gueal y que en este caso particular se ven comprometidos 
las uñas y los dientes, por esta razón se conoce también 
como síndrome dientes-uñas.1 La forma de transmisión 
es autosómica dominante y la mutación heterocigótica 
es en el gen MSX1 (4p16.1). Su incidencia es de 1-2 de 
cada 10,000 nacimientos, con mayor frecuencia en  los 
menonitas holandeses, se evidencia en el período esco-
lar debido a que la dentición decidua persiste, y que los 
problemas se detectan durante la erupción de la denti-
ción permanente, y se caracteriza por anormalidades y 
la ausencia de piezas dentarias que pueden involucrar a 
los segundo molares, incisivos inferiores y caninos supe-
riores.2 Las uñas de los ortejos se presentan quebradizas, 
adelgazadas, o con crestas longitudinales y coiloniquia. 

CASO CLÍNICO

Escolar femenina de 9 años de edad, se presenta 
con caries dentales de 3 meses de evolución. Sin ante-
cedentes personales patológicos, ni heredo familiares de 
interés en la historia familiar. La exploración física re-
veló ausencia de los segundos premolares mandibulares 
(fig. 1A), uñas de ambos pies delgadas y quebradizas (fig. 
1B). La radiografía dental panorámica evidenció hipo-
taurodontismo en segundos molares superiores bilatera-
les (fig. 1C-flechas), agenesia de los segundos premo-
lares inferiores. Incisivos laterales maxilares en clavija 
(fig.1C-asteriscos) y caninos con erupción ectópica (fig. 

1C). Resto de la exploración sin anomalías detectables. 
Ante está situación se realizaron los estudios de genética 
molecular mediante al análisis de mutación dirigida en 
donde el gen testado fue MSX1, y se identificó la mu-
tación puntual en el mismo (4p16.1). Se diagnosticó el 
síndrome Witkop, el cual tiene un pronóstico bueno; y de 
manera inmediata se inició el tratamiento dental para las 
caries dentales identificadas, así como el tratamiento de 
ortodoncia y protésico respectivos, puesto que no tiene 
repercusiones sistémicas.

DISCUSIÓN

El caso clínico presentado se corresponde a un 
síndrome Witkop, también conocido como síndrome 
dientes-uñas; es un padecimiento autosómico dominan-
te, raro, que es diagnosticado durante la etapa escolar, 
debido a la permanencia de los dientes primarios o a la 
hipodoncia en la dentición permanente. También suele 
presentarse anormalidades en la morfología dentaria, con 
o sin presencia de taurodontismo, anomalía caracterizada 
por el ensanchamiento y distensión de la pulpa dental.3 
Empero, este padecimiento puede ser difícil de diagnos-
ticar porque los defectos ungueales pueden ser insigni-
ficantes. El diagnóstico se ratifica mediante la identifi-
cación de la mutación en el gen MSX1 localizado en el 
cromosoma 4p16. La expresividad de las anormalidades 
de los dientes y las uñas, son variables e inconstantes, 
esto debido a la mutación S202X en MSX1, que es la que 
condiciona el síndrome.4 El diagnóstico diferencial debe 
de realizarse con el síndrome Fried, que es la forma au-
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tosómica recesiva de esta condición y se caracteriza por 
cabello y cejas  delgados y escasos, así como labios ever-
tidos;5 con el síndrome TOD (trico-onicodental) que es 
muy similar pero presenta hipohidrosis;6 con el Síndrome 
DOOR  que presenta sordera y onico-osteodistrofia aso-
ciados con retraso mental; y finalmente con el síndrome 

de Curry-Hall que se asocia con polidactila.7 En general 
el pronóstico de esta enfermedad es bueno, y el paciente 
debe recibir el tratamiento dental específico que consiste 
en la colocación de prótesis destituibles que reemplaza-
rán a las piezas dentarias faltantes .

Figura 1. (A) Ausencia de segundos premolares inferiores. (B) Imagen de los pies y las uñas del paciente. (C) Imagen radiológica 
con evidencia de hipotaurodontismo en segundos molares superiores (flechas), agenesia de segundos premolares inferiores, 
incisivos laterales inferiores en forma de clavijas y caninos inferiores con erupción ectópica.       
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