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Taurodontismo e incisivos laterales en clavija e hipodoncia
asociados con un sindrome sistémico
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RESUMEN

El sindrome Witkop es un padecimiento autosdémico dominante con una incidencia estimada de 2/10,000 naci-
mientos, cuya afectacion es exclusiva de dientes y ufias. Se presenta el caso clinico de escolar femenino de 9 afios
que acudio a la consulta por problemas de caries. Identificandose anomalias en diferentes piezas dentarias, como
los incisivos laterales maxilares en clavija, caninos con erupcion ectdpica, ausencia de premolares mandibulares,
que fueron validadas con el estudio radiologico; asimismo, se identificd hipotaurodontismo en premolares superio-
res bilaterales. Adicionalmente, se detectd que las ufias de los pies eran muy delgadas y quebradizas.

Palabras clave: Sindrome de Witkop; Dientes; Ufias, Herencia autosémica dominante.

Fecha de recepcion: 23 de noviembre de 2020

Fecha de aceptacion : 20 de marzo de 2021

1 Departamento de Ciencias Bésicas, Escuela de Medicina, Universidad de Monterrey, San Pedro Garza Garcia, Nuevo Le6n, México.
2 Facultad de Odontologia, Universidad Michoacana de San Nicolas de Hidalgo, Morelia, Michoacan, México.

Correspondencia: Dr. Gerardo Rivera Silva MD, PED, PhD. Departamento de Ciencias Basicas, Escuela de Medicina, Universidad de
Monterrey, Av. Morones Prieto 4500 Pte., 66238, San Pedro Garza Garcia N.L., México. Tel.:

8182151446. Correo-electrénico: gerardorivera88@gmail.com

61



Bol Clin Hosp Infant Edo Son 2021; 38(1); 61-64

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.

Keywords: Witkop syndrome; Teeth; Nails; Autosomal dominant disease.

INTRODUCCION

El sindrome 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 ufias y los dientes, por esta razon se conoce también
como sindrome dientes-ufias.! La forma de transmision
es autosémica dominante y la mutacion heterocigética
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 periodo esco-
lar debido a que la denticion decidua persiste, y que los
problemas se detectan durante la erupcién de la denti-
cion 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.? Las ufias de los ortejos se presentan quebradizas,

adelgazadas, o con crestas longitudinales y coiloniquia.
CASO CLINICO

Escolar femenina de 9 afios de edad, se presenta
con caries dentales de 3 meses de evolucion. Sin ante-
cedentes personales patologicos, ni heredo familiares de
interés en la historia familiar. La exploracion fisica re-
veld ausencia de los segundos premolares mandibulares
(fig. 1A), ufias de ambos pies delgadas y quebradizas (fig.
1B). La radiografia dental panoramica evidencio 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 erupcion ectopica (fig.

1C). Resto de la exploracion sin anomalias detectables.
Ante esta situacion se realizaron los estudios de genética
molecular mediante al analisis de mutacion dirigida en
donde el gen testado fue MSX1, y se identificé la mu-
tacion puntual en el mismo (4p16.1). Se diagnostico el
sindrome Witkop, el cual tiene un pronéstico bueno; y de
manera inmediata se inicio el tratamiento dental para las
caries dentales identificadas, asi como el tratamiento de
ortodoncia y protésico respectivos, puesto que no tiene
repercusiones sistémicas.

DISCUSION

El caso clinico presentado se corresponde a un
sindrome Witkop, también conocido como sindrome
dientes-ufas; es un padecimiento autosémico dominan-
te, raro, que es diagnosticado durante la etapa escolar,
debido a la permanencia de los dientes primarios o a la
hipodoncia en la denticién permanente. También suele
presentarse anormalidades en la morfologia dentaria, con
o sin presencia de taurodontismo, anomalia caracterizada
por el ensanchamiento y distension de la pulpa dental.?
Empero, este padecimiento puede ser dificil de diagnos-
ticar porque los defectos ungueales pueden ser insigni-
ficantes. El diagnoéstico se ratifica mediante la identifi-
cacion de la mutacion en el gen MSX1 localizado en el
cromosoma 4pl6. La expresividad de las anormalidades
de los dientes y las ufias, son variables e inconstantes,
esto debido a la mutacion S202X en MSX1, que es la que
condiciona el sindrome.* El diagndstico diferencial debe

de realizarse con el sindrome Fried, que es la forma au-
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tosdmica recesiva de esta condicion y se caracteriza por
cabelloy cejas delgados y escasos, asi como labios ever-
tidos;* con el sindrome TOD (trico-onicodental) que es
muy similar pero presenta hipohidrosis;® con el Sindrome
DOOR que presenta sordera y onico-osteodistrofia aso-

ciados con retraso mental; y finalmente con el sindrome

de Curry-Hall que se asocia con polidactila.” En general
el prondstico de esta enfermedad es bueno, y el paciente
debe recibir el tratamiento dental especifico que consiste
en la colocacidn de protesis destituibles que reemplaza-

ran a las piezas dentarias faltantes .

Figura 1. (A) Ausencia de segundos premolares inferiores. (B) Imagen de los pies y las ufias del paciente. (C) Imagen radiol6gica
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 erupcién ectépica.
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