Reporte de caso

Displasia ectodérmica en odontopediatria

Resumen

La displasia ectodérmica (DE) se caracteriza
por ser una enfermedad hereditaria que con-
siste en alteraciones genéticas y ambientales,
provocando hipodoncia, distrofia en ufas,
cabello escaso y anomalias dentarias. El tra-
tamiento de rehabilitacion en pacientes pe-
diatricos con DE es dificil debido al continuo
crecimiento y desarrollo craneo facial de es-
tos nifos. El presente trabajo tiene como ob-
jetivo relatar un caso clinico de rehabilitacién
oral en paciente pediatrico diagnosticado con
DE. Paciente de sexo femenino, con 5 afios y 6
meses de edad que comparecid a la clinica de
odontopediatria en la UNIDERP. Al examen
fisico, extra oral, se constaté que la paciente
era respiradora bucal, y presentaba disminu-
cién del tercio inferior de la cara, labios pro-

truidos y evertidos, frente prominente, nariz
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en “silla de montar”, escasez de cabello, pes-
tanas y cejas, piel fina y seca. En el examen
intraoral se observo ausencia de los siguientes
dientes: 51/52, 61/62/63, 71/72, 81/82, y aspecto
conoide de los dientes 53, 73 y 83. Al examen
radiografico se constatd agenesia de 9 dientes
primarios y de los gérmenes de los siguien-
tes dientes permanentes: 11/12/13, 21/22/23,
41/42, 31/32, se observd la presencia de los
gérmenes de los dientes 33 y 43. Con base en
las caracteristicas fisicas y radiograficas se
diagnosticéd displasia ectodérmica hidrotica.
Como conducta clinica, se opt6 por la insta-
lacion de mantenedores estéticos funcionales
removibles, con el fin de favorecer la fonacion,
deglucion, tonicidad muscular labial y lingual

y el desenvolvimiento social.
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Relato de caso

Displasia ectodérmica em odontopediatria

Resumo

A displasia ectodérmica (DE) caracteriza-se por
uma doenga hereditdria que consiste em alte-
ragdes genéticas e ambientais, provocando hi-
podontia, unhas distroficas, cabelos escassos e
anomalias dentarias. O tratamento reabilitador
em pacientes pediatricos com DE se torna dificil
devido ao continuo desenvolvimento e cresci-
mento cranio-facial dessas criangas. O presente
trabalho tem como objetivo relatar um caso cli-
nico de reabilitacdo oral em paciente pediatrico
diagnosticado com DE. Paciente sexo feminino,
com 5 anos e 6 meses de idade compareceu a cli-
nica de Odontopediatria na UNIDERP. Ao exa-
me fisico, extra-oral, constatou-se que a paciente
era respiradora bucal, e tinha como caracteristi-
cas a diminuigao do terco inferior da face, labios

protusos e evertidos, fronte proeminente, nariz

Case report

em “sela”, escassez de pelos, cilios e sobrance-
lha, pele fina e seca. No exame intra-oral obser-
vou-se auséncia dos elementos dentarios, 51/52,
61/62/63, 71/72, 81/82, e os elementos 53, 73 e 83
apresentando aspecto conoide. Ao exame radio-
grafico constatou-se a agenesia de 9 dentes deci-
duos e dos germes dos seguintes dentes perma-
nentes: 11/12/13, 21/22/23, 41/42, 31/32 e ainda
observou-se a presenca dos germes dos dentes
33 e 43. Baseado nas caracteristicas fisicas e ra-
diogréficas diagnosticou-se displasia ectoder-
mica hidroética. Como conduta clinica, optou-se
pela instalacdo de mantenedores estéticos fun-
cionais removiveis, favorecendo a normalidade
da fala, degluticao, tonicidade muscular labial e

lingual e do desenvolvimento social.

Palavras chave: Displasia Ectodérmica; Ano-

dontia; Protese Dentaria.

Ectodermal dysplasia in pediatric dentistry

Abstract

Ectodermal dyspasia (ED) is a hereditary dis-
ease that includes genetic and environmental
changes. ED causes hypodontia, dystrophic
nails, sparse hair and dental anomalies. Oral
rehabilitation treatment for pediatric patients
with ED is difficult because of continuous de-

velopment and craniofacial growth. The aim of
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this study was to present a case report of oral
rehabilitation in pediatric patients diagnosed
with ED. A 5- year, 6-month-old girl report-
ed to the clinic of Pediatric Dentistry in Uni-
versity Anhanguera UNIDERP-BR. Extraoral
examination showed that the patient was an
oral breather, and presented with decreased
lower face height, protruding and everted

lips, prominent forehead, “horse saddle” nose,



lack of hair, eyelashes and eyebrows, thin and
dry skin. Intraoral examination demonstrated
absence of teeth: 51/52, 61/62/63, 71/72, 81/82
and tree conical teeth: 53, 73 and 83. The ra-
diographic examination revealed agenesis
of 9 primary teeth and of the buds of the fol-
lowing permanent teeth: 11/12/13, 21/22/23,
41/42, 31/32, we observed the presence of teeth
buds of 33 and 43. Considering physical and

Introduccion

El termino displasia ectodérmica se refiere a un
conjunto heterogéneo de desdrdenes, envolviendo
los tejidos y derivados del ectodermo, en los cuales
los defectos en dos 0 mas derivados ectodérmicos

estan presentes.'?

Las displasias ectodérmicas son relativamente ra-
ras y ocurren con una frecuencia variando entre
1:10.000 y 1: 100.000 nacidos vivos.> Las mas comu-
nes son las DE hipohidroticas, puede ser denomi-
nada Sindrome de Christ Siemens Touraine que se
caracteriza por la ausencia o reduccion del nimero
de glandulas sudoriparas asociada a hipodoncia
(anodoncia y oligodoncia), hipotricosis y dimorfis-
mo facial. Es una enfermedad generalmente trans-
mitida por el gen recesivo ligado al cromosoma X,
el gen es transmitido por la mujer y el desorden se
manifiesta la mayoria de las veces en hombres.**
En cuanto a displasia ectodérmica Hidrética o Sin-
drome de Clouston es una enfermedad autosomi-
ca dominante, caracterizada por la triada: alopecia,
distrofia en ufias e hiperqueratosis palmo plantar,
sin presentar alteraciones en las glandulas sudori-

paras. >’

Dentro de las manifestaciones bucales, la agenesia

dental es una caracteristica tipica en pacientes con

Displasia ectodérmica en odontopediatria.

radiographic characteristics hydrotic ectoder-
mal was diagnosed. As clinical management,
we opted for the installation of removable
functional aesthetic maintainers, favoring the
speech normality, swallowing, lip and lingual

muscle tone and social development.

Keywords: Ectodermal Dysplasia; Anodontia;
Dental Prosthesis.

displasia ectodérmica.*” Los dientes permanen-
tes con mayor probabilidad de estar presentes en
pacientes con displasia ectodérmica son los incisi-
vos centrales, seguidos por los primeros molares
y caninos en el arco superior, primeros premola-
res y primeros molares en el arco inferior'®. Mien-
tras que los dientes mas afectados por la agenesia
dental son los incisivos mandibulares permanen-
tes, seguidos por los segundos premolares.*? La
asociacion de la agenesia dental con la displasia
ectodérmica es frecuentemente caracterizada por
estructuras Oseas subdesarrolladas con rebordes

alveolares ausentes o reducidos.*'?

Dependiendo de los problemas estéticos y funcio-
nales, la condicion dentaria de los pacientes con
displasia ectodérmica tiene implicaciones psicoso-
ciales,*” asi, la restauracion de una apariencia na-
tural y agradable es importante para el desarrollo
psicolégico normal del nifio."* Las proétesis denta-
les totales o parciales son opciones de tratamiento
que pueden ser ofrecidas.’ Llevandose en conside-
racion el crecimiento craneofacial, el tratamiento
rehabilitador debe ser monitoreado regularmente
y adaptado de acuerdo con el desarrollo del pa-
ciente. Durante la fase de denticion mixta, la pré-
tesis requerira de modificaciones para acomodar la
perdida de dientes primarios y la apariencia de los

dientes permanentes que estan erupcionando.”
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En la denticién permanente, las protesis removibles
pueden ser substituidas por fijas o por protesis im-
planto soportadas, dependiendo del ntimero, posi-
cién de los dientes, cantidad de hueso alveolar.*

Ante la importancia del tratamiento y acompana-
miento odontologico de pacientes odontopedia-
tricos con displasia ectodérmica, asi, como la au-
sencia de trabajos, el presente trabajo tiene como
objetivo relatar un caso clinico de rehabilitacion
oral en paciente pediatrico diagnosticado con DE.

Relato de Caso

Los responsables por la paciente autorizaron
previamente con consentimiento informado la
realizacion del tratamiento, la documentacién y

la publicacion posterior del mismo.

Figura 1. Examen intraoral: vista frontal.

Paciente de sexo femenino, 5 afios y 6 meses de
edad, piel oscura. Fue remitida para la clinica
de odontopediatria en la Policlinica Odontolo-
gica de la Universidad Anhanguera - Uniderp
(UNIDERP) debido a la ausencia de dientes. En

Figura 2. Radiografia panordmica.
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Figura 3. Examen intraoral: arco superior e inferior.

la anamnesis la madre relato: parto normal, sin
complicaciones durante la gestacion, ausencia
de fiebre de origen desconocida, asi, como dis-

turbios en su desarrollo neuroldgico.

Al examen fisico extra-oral, se constatd que la pa-
ciente era respiradora bucal, con mordida abier-
ta anterior y presencia de habito de succiéon no
nutritivo (uso de chupete), ademas de presentar
caracteristicas de displasia ectodérmica, como la
disminucion del tercio inferior de la cara, labios
protruidos y evertidos, frente prominente, nariz
en “silla de montar”, escasez de cabello, pesta-
fas y cejas, piel fina y seca. Al examen intra-oral
se observo agenesia de los dientes 51/52, 61/62/63,

71/72, 81/82, y formato conoide de los dientes
53, 73 y 83 (Figura 1). Al examen radiografico se
constatd agenesia de 9 dientes primarios y de los
gérmenes de los siguientes dientes permanentes:
11/12/13, 21/22/23, 41/42, 31/32, se observo la pre-
sencia de los gérmenes de los dientes 33 y 43, y las
demas estructuras dentro de normalidad (Figura
2). Considerando las condiciones clinicas y la edad
de la paciente el tratamiento realizado fue la insta-

lacion de una protesis parcial removible.

Inicialmente se realiz6 una evaluacion ortodoncica
para la evaluacién de la oclusién, tomando la de-
cision de respetar la oclusion de la paciente para

o tratamiento inicial. Posteriormente se realizo la

Figura 4. A. Protesis inicial. B. Protesis final.
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Figura 5. Oclusal superior 5 afios 6 meses.

toma de impresiones del arco superior e inferior
para la confeccion de la prétesis (Figura 3). Los
dientes de la protesis confeccionada tenian la ana-
tomia de los dientes primarios (Figura 4A, 5 e 6),
considerando que al momento de la instalacion
de la primera protesis la paciente tenia 5 afos y
6 meses de edad. La madre recibid instrucciones
sobre la instalacion, utilizacion y manutencion de
la protesis. Durante ese periodo fueron realizados
manutenciones y ajustes necesarios en las protesis
del arco superior e inferior. A los 8 afios de edad
y, debido al crecimiento y desarrollo de la nina, la
protesis fue cambiada (Figura 4B, 7 e 8). Los dien-
tes fueron confeccionados con caracteristicas de
dientes permanentes. La paciente continia enw
acompanamiento y los mantenedores de espacio

se estan cambiando periddicamente hasta alcan-

Figura 6. Oclusal inferior 5 arios 6 meses.

zar la edad dsea para la instalacion de implantes
dentales, asi como acompafiamiento ortoddncico
para el tratamiento de la mordida abierta.

Discusion

Ante las caracteristicas bucales de los pacientes con
displasia ectodérmica, la rehabilitacién protésica
es fundamental y el inicio de tratamiento debe ser
precoz, permitiendo que el nifio tenga oportunidad
de desarrollar formas normales en el habla, la mas-
ticacion, la funcion articular y la estética, posibili-
tandole una vida social normal, sin perjuicio en el

desarrollo psicoldgico.”

Diversos tipos de tratamiento son posibles para los

pacientes con displasia ectodérmica, lo que depen-

Figura 7. Oclusal superior 8 afios.
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Figura 8. Oclusal inferior 8 arios.



dera de la edad, del volumen 6seo alveolar, y la
presencia de dientes." Dentro de las intervenciones
estd la confeccion de protesis parciales o totales” y
la instalacion de implantes.” Sin embargo, el uso
de implantes en pacientes en crecimiento debe ser
evitado, especialmente los parcialmente edéntulos,
debido a las consecuencias relativamente imprevi-
sibles que el crecimiento y el desarrollo de la man-
dibula pueden ejercer sobre la posicion del implan-
te. Por lo tanto, la colocacion protesis removibles
pueden ser la tinica opcidn rehabilitadora en estos
pacientes pediatricos.”**

El tratamiento protésico es recomendado para ni-
nos con edad superior a 3 afios y, como parte de
un abordaje multidisciplinar se incluye la actua-
cion de psicologos y fonoaudidlogos.' El uso de
protesis parciales y totales de acrilico son alterna-
tivas interesantes y practicas, que proporcionan
una solucion relativamente rapida, facil, agrada-
ble y econdmica para la rehabilitacion oral estética
funcional y promueve beneficios psicologicos en
los pacientes jovenes con edentulismo pronuncia-
do. Esta solucion mejora la calidad de vida del pa-
ciente y optimiza la integracion social.” Ademas,
la instalaciéon de protesis en edades tempranas
tiene ventaja de mejoras significativas en el habla
y en las funciones masticatorias, auxiliando en el
establecimiento de patrones alimenticios a lo largo
dela vida."
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