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informe de un caso interesante

Manejo estomatolégico de una paciente con displasia ectodérmica
hipohidrética

Dra. Antonia Cadena Galdés,* Dr. Gerardo Garcia Ponce de Leon,* Dra. Cristina Sosa-de-Martinez,** Dr.
Eduardo de-la-Teja-Angeles*

RESUMEN

La displasia ectodérmica hipohidrética designa un grupo heterogéneo de desdrdenes en los que se encuentran afectados los dientes, la
piel, el pelo, las ufias, las glandulas exocrinas y las sebaceas. Se informa el caso de una nifia de nueve afios de edad con manifestaciones
orales severas. Su facies mostraba la frente amplia, puente nasal aplanado, nariz pequefa con alas hipoplasicas; arcadas supraorbitales
y labios prominentes. En la boca los principales datos fueron hipoplasia de las glandulas mucosas, hipodoncia o anodoncia; dientes de
forma conica. El tratamiento dental consistié en la implantacién de coronas estéticas con fundas de celuloide y resina en los dientes an-
teriores; prétesis removibles superior e inferior para suplir los dientes ausentes anteriores y posteriores. Aproximadamente en dos afos
y medio, las prétesis removibles ya no se adaptaran adecuadamente y seré necesario modificarlas o fabricarlas nuevamente. Es un reto
el colocar prétesis dentales fijas, removibles o totales y sobredentaduras en pacientes con displasia ectodérmica debido a la poca o nula
retencion de los alvéolos y de la ausencia dental parcial o total.
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ABSTRACT

Hypohidrotic ectodermic dysplasia is a heterogeneous group of disorders, which affect teeth, skin, hair, fingernails, exocrine and sebaceous
glands. The face shows a prominent forehead, low nasal bridge, small nose with hypoplastic wings, prominent supraorbital ridges and lips.
In the mouth the most common findings are: hypoplastic mucosal glands, hypodontia or anodontia, as well as conical teeth. We report a
9 year-old female patient with severe oral malformations. Dental treatment consisted in manufacturing aesthetic crowns with celluloid and
resin cases for the anterior teeth, as well as removable upper and lower prostheses to replace the anterior and posterior absent teeth. In
approximately two and a half years, the removable prostheses will lose their fit, and it will be necessary to modify them or manufacture
new ones. Placing fixed, removable or total dental prostheses and overdentures in patients with ectodermic dysplasia is a challenge, due
to the poor or null retention of the alveoiar process, and the partial or total absence of teeth.
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adisplasia ectodérmica hipohidrética (DEH)

fue descrita por primera vez en 1848 por

Thurnam.’ Designa a un grupo heterogéneo

de desérdenes en los que se encuentran afec-
tados los dientes, la piel, el pelo, las ufias, las gldndulas
exdcrinas y las sebdceas.”
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La clasificacion mas reciente de la displasia ec-
todérmica distingue mds de 150 variantes. La més
frecuente es la displasia ectodérmica hipohidrotica,
también llamada sindrome de Christ-Siemens-Toura-
ine o displasia ectodérmica ligada al cromosoma X.?
Su frecuencia es de 1:10,000 nacidos vivos y se hereda
en forma autosémica dominante, autosémica recesiva
o ligada al cromosoma X.3

El diagndstico de la DEH debe ser documentado por
una biopsia de piel para determinar la disminucién o au-
sencia de sudacién. Debido a que los pacientes afectados
no pueden sudar, suelen tener episodios de temperatura
corporal elevada y pueden ser diagnosticados errénea-
mente como pacientes con fiebre de origen desconocido.
La facies se caracteriza por frente amplia, puente nasal
aplanado, nariz pequena con alas hipopldsicas, arcadas
supraorbitales y labios prominentes; hipopigmentacién
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Figura 3. Maxitar superior con presencia de los dientes 16, 55 (con

corona de acero-cromo), 53, 11, 21, 63, 65, 26. Figura 6. Protesis superior en la boca que suple a los dientes

12, 22.

Figura 4. Maxilar inferior con presencia de los dientes 73, 31, 41,
82, 83.

Figura 7. Prétesis inferior en la boca que suple los dientes 36,
75, 85, 46.

Figura 5. Ortopantomografia que muestra la presencia de los
dientes 16, 55, 53, 11, 21, 63, 65, 26, en el maxilar y la ausencia
de los dientes 17, 15, 14, 13, 12, 22, 23, 24, 25, 27; la presencia
de los dientes 73, 31, 41, 82, 83, en la mandibulia; los gérmenes
dentales 33, 43 y la ausencia de los dientes 37, 36, 35, 34, 32, 42, Figura 8. Tratamiento dental protésico terminado, que mejora
44, 45,46, 47. ademas la apariencia fisica de la paciente.
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31,41, 82, 83 con coronas estéticas a base de celuloide
rellenas de resina fotopolimerizable para modificar
su contorno. El grabado dcido de cada pieza dental se
realizo utilizando dcido ortofosférico en concentracién
de 37% durante 15” y se enjuagé con agua durante 20”.
Se colocd el acondicionador durante 20”. Se fotopoli-
merizaron durante 20” las diferentes caras.

Las coronas de celuloide previamente seleccionadas
y recortadas se rellenaron de resina fotopolimerizable
(Dentsply,® color A2) y se fotopolimerizaron durante
20” todas las caras. Se eliminaron las fundas de celu-
loide y los excedentes; se revisé la oclusién.

Posteriormente se elaboraron cucharillas individuales
de acrilico autopolimerizable y se tomaron impresiones
definitivas con un material de impresién Poliéter® (ESPE
base-catalizador, consistencia mediana). Se corrieron los
modelos de trabajo con yeso Vélmix® (Kerr Co®)

Para determinar la altura de los dientes posterio-
res y anteriores se hicieron placas base de acrilico
autopolimerizable con la técnica polvo y liquido;
posteriormente se les adaptaron los rodetes de cera.
Se montaron 1os modelos en el articulador de bisagra
y se alinearon los dientes; se hizo la prueba en cera de
ambas prétesis con ganchos en C (alambre redondo
0.36 pulgadas de acero inoxidable).

La prétesis superior suplié a los dientes 12, 22
(Figura 6) y la proétesis inferior suplié a los dientes
36,75, 85, 46 (Figura 7). Se revisé que las protesis no
tuvieran bordes cortantes y se dieron instrucciones
por escrito a la familia sobre la dieta, la higiene
dental y la aplicacién periddica de fluoruro en el
consultorio. Se programaron revisiones cada 15 dias
durante el primer mes y posteriormente al mes y a
los seis meses. En el futuro se realizardn ajustes a la
prétesis inferior a medida que los dientes anteriores
inferiores comiencen a erupcionar. La paciente se dio
de alta. (Figura 8)

DISCUSION

La paciente que se presenta tiene manifestaciones
orales propias del sindrome de displasia ectodérmica
hipohidrética: dientes anteriores en forma cénica,
oligodoncia, alvéolos escasamente desarrollados,
problemas para comer y aspecto desagradable en su
sonrisa.”

La rehabilitacion bucal en estos pacientes es muy
importante por varias razones: las psicosociales, para
mejorar el aspecto fisico; las fisioldgicas, para resta-
blecer la funcién de la cavidad bucal sustituyendo los
dientes ausentes por prétesis fijas, rtemovibles o apo-
yadas por implantes y coronas estéticas. Esto mejora
la alimentacion, la fonacién v la estética.*® Ademas
del tratamiento dental que se dio ala paciente, recibié
tratamiento psicolégico y terapia de lenguaje.

Franchi et al,® rehabilitaron bucalmente con un
juego de dentaduras totales a unanifia de cuatro afios
con anodoncia en las dos arcadas y en ambas denti-
ciones, lo que se habfa corroborado con la radiografia
panoramica. Itthagarun y cols.,’ rehabilitaron a una
nifia de tres afios con prétesis removible inferior y
coronas “veneres” de resina en los dientes anteriores
superiores, pues su denticion temporal era incom-
pleta: ausencia de los cuatro incisivos inferiores y los
incisivos superiores fenfan forma cénica. Ellis et al,®
rehabilitaron a una nifia de tres afios, restaurdndole los
dientes anteriores superiores que tenfan forma cénica
con coronas “venners” de resina.

La rehabilitacién bucal integral en el presente caso
se hizo con coronas estéticas a base de resina en los
incisivos anteriores para modificar la estética y fun-
cionalidad. Las ventajas de este tipo de coronas son
que disminuye el ndmero de citas; que es una técnica
conservadora que no requiere extensos desgastes y
evita exposicion de la pulpa. Por otra parte la técnica
requiere la cooperacién del paciente, estricto control
de la humedad del campo operatorio y citas de con-
trol.”!0

Las coronas estéticas frecuentemente se combinan
con prétesis removibles."! En la paciente, que carecia
de incisivos laterales superiores y dientes posteriores
inferiores, se elaboraron prétesis removibles superior
e inferior con ganchos en “C”, modalidad de trata-
miento dental de la DEH. 7

Es muy importante la revisién periddica debido
a que se deben modificar y adaptar las prétesis en
funcién del crecimiento y desarrollo continuo de los
maxilares y erupcién de los dientes permanentes;
para vigilar las dificultades fonéticas, las limitaciones
en la alimentacién y eventualmente su extravio. En
nuestra paciente no habfan erupcionado los incisivos
inferiores. Aunque las prétesis removibles no afectan
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el crecimiento de los alvéolos, el crecimiento Gseo
obliga a reconstruir las prétesis cada dos afios y medio
en promedio.

Otra opcién del tratamiento dental es la colocacion
de implantes intradseos una vez que el crecimiento de
la mandibula ha llegado al méximo alrededor de los
18 afios de edad y cuando han erupcionado todos los
dientes permanentes. *'> En nuestra paciente no estaba
indicado por su edad.

Es un reto el colocar prétesis dentales fijas, removi-
bles parciales o totales sobre dentaduras en pacientes
con DEH debido a la poca o nula retencién de los
alvéolos y de la ausencia dental parcial o total.*® Sin
embargo, es satisfactorio lograr un tratamiento dental
con buenos resultados.
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