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RESUMEN

La displasia ectodérmica es una enfermedad congénita rara que
afecta a varias estructuras ectodérmicas. Los nifios con displasia
ectodérmica pueden tener diversas manifestaciones de la enferme-
dad que difieren en gravedad y pueden o no incluir los dientes, piel,
pelo, ufias, gldndulas sudoriparas y glandulas sebdceas. La forma mds
comun del sindrome de displasia ectodérmica es la displasia ecto-
dérmica hipohidrdtica y generalmente se hereda como un rasgo
recesivo ligado al cromosoma X. Las mujeres portadoras pueden
tener un grado variable de manifestaciones clinicas. En este caso
se presenta el manejo de una nifia con displasia ectodérmica que
inicia a la edad de 5 afios y | | meses y termina con su prétesis final
a los |5 afios y 8 meses de edad. El manejo clinico consistid en la
fabricacidn de prdtesis dentales superiores e inferiores para ayudar
en un desarrollo psicosocial asf como para restaurar la dimension
vertical, la estética y el funcionamiento del sistema estomatognatico.
Palabras clave: Displasia Ectodérmica, Hipodoncia, Rehabilitacién
con ausencias dentales

ABSTRACT

Ectodermal dysplasia is a rare congenital disease that affects several
ectodermal structures. Children with ectodermal dysplasia may have
various manifestation of the disease that differ in severity and may
or may not involve teeth, skin, hair, nails, sweat glands and sebaceous
glands. The most common form of the ectodermal dysplasia syn-
drome is hypohidrotic ectodermal dysplasia and is usually inherited
as an X-linked recessive trait. Female carriers may have a variable
degree of clinical manifestations. This case report discusses the
treatment management of a girl with ectodermal dysplasia, which
began at the age of 5 years and | | months old and ends with a final
prosthesis at the age of |5 years and 8 months old. Clinical management
consisted on fabricating upper and lower dentures to aid in
psychosocial development as well as to restore the vertical dimension,
aesthetics and function of the stomatognathic system.

Key worlds: Ectodermal Dysplasia, Hipodoncia, Dental absences
rehabilitation

INTRODUCCION

“La Displasia Ectodérmica” se compone de un gran grupo, hete-
rogéneo de trastornos hereditarios que se define por defectos
primarios en el desarrollo de 2 o méds tejidos que se derivan del
ectodermo embrionario. Este término fue descrito por primera vez
porThurnam en 1848 y fue acufiado porWeech en 1929 (2 Se han
reconocido por lo menos | |7 tipos de Displasias Ectodérmicas. Los
estudios genéticos que se han realizado sobre mds de 300 casos
han revelado un modo ligado al cromosoma X de la herencia , con
su gen locus Xql | siendo este gen transmitido por las mujeres, pero
se manifiesta en los hombres.(1,2). Es increible que no se haya
producido ningin caso donde de una hija se vea afectada.(2)Este
trastorno puede ocurrir durante el primer trimestre del embarazo.
Si es severa, esta aparece antes de la sexta semana de vida
embrionaria y en consecuencia, la denticion se verd afectada. Des-
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pués de la octava semana, otras estructuras ectodérmicas pueden
verse afectados. ©)

Estos trastornos se han considerado a ser relativamente raro, con
una frecuencia estimada de 7 casos en cada 10,000 nacimientos. ©
Los sindromes mds comunes dentro de este grupo incluyen hipohi-
drdtica (anhidrdtico) La displasia ectodérmica (también es conocida
como sindrome de Christ-Siemens -Touraine) y displasia ectodérmica
hidrética (sindrome Clouston), con displasia ectodérmica hipohi-
drdtica siendo este el fenotipo mds comun. ©9La enfermedad se
caracteriza por la afeccién de por lo menos dos o mas de estos
tejidos, que implica principalmente la piel, cabello, ufias, glandulas
sudoriparas, sebdceas, y dientes (6),lo que hace que sea dificil para
el paciente no sdlo masticar los alimentos ,como el de causar un
impacto psicoldgico debido a su hipodoncia. 879
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Tratamiento de un paciente con Displasia Ectodérmica después de diez aios de iniciado: Reporte de un Caso

REPORTE DE UN CASO

Se presenta paciente femenina de 5 afios || meses de edad, el
informe de genética da un diagndstico de Displasia Ectodérmica
Hipohidrdtica, segunda de dos hermanos mujeres no afectadas.
La paciente es remitida a la Universidad Tecnoldgica de México
para valoracién y tratamiento. Al examen clinico extraoral de cabeza
y cuello presenta piel reseca y descamaciones, cabello escaso, hiper-
pigmentacién peri-orbitaria, cejas y pestafias débiles y ralas, parpados
delgados arrugados (hipotricosis, hipohidrosis), un puente nasal depri-
mido con labio inferior aumentado de tamafio. Lateralmente encon-
tramos un perfil recto con pérdida de la dimension vertical. (fig.| y 2)

Figura N .- Fotografias clinicas extraorales de frente y sonrisa de paciente 5
afios | | meses de edad con Displasia Ectodérmica Hipohidrética, donde pode-
mos observar hiper-pigmerntacion peri orbitaria, hipotricosis e hipohidrosis, y con
labio inferior grueso siendo mds aparente en la sonrisa.

|

Figura N2.- Fotografias clinicas extraorales de lado de paciente 5 afios |
meses de edad con Displasia Ectodérmica Hipohidrética, donde podemos ob-
servar, un aplanamiento occipital, fontanela anterior puntiforme, frente promi-
nente, baja implantacién auricular, hipoplasia malar, depresién del puente nasdl,
labios prominentes, hipoplasia de alas nasales.
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DIAGNOSTICO

Una de las formas para identificar la afectacion en glandulas sudoriparas
es tomando una impresién con un material ligero de impresién muy
exacto (polivinil siloxano) de la palma de la mano del paciente, con
lavado previé con agua y jabdn con la finalidad de identificar poros de
secrecion por milimetro cuadrado. La impresion es vista al microsco-
pio estereoscépico y comparada con una muestra de una hermana
clinicamente no afectada y un tercero no familiar sin el padecimiento.

(ig3)

Figura N3.- Fotografias clinicas de la técnica de impresion con polivinil
siloxano de la palma de la mano, para  ver gldndulas sudoriparas por
mm? al microscopio optico

Lo que nos permite ver una cuenta normal de los poros de las
glandulas sudoriparas del individuo no afectado, mientras que la
hermana sin manifestaciones clinicas de displasia ectodérmica presenta
una disminucion de estas. En la imagen de nuestra paciente pode-
mos observar que no existen poros por lo menos en la superficie
seleccionada. (fig.4)

Hermana femenina Individuo normal

heterocigota

Displasia Ectodérmica
Hipohidrética

Figura N4.- Imdgenes microscdpicas al microscopio estereoscépico del material
de impresién en el que se registraron las gldndulas sudoriparas de la palma
de la mano en mm?.
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En la exploracidn intraoral, se encontrd agenesia de varios drga-
nos dentales, encfa inflamada con pigmentacidon meldnica, acu-
mulacion de irritantes locales, hipodoncia de incisivos laterales
y primeros molares superiores y segundos molares inferiores
primarios,rebordes alveolares atrdficos, mucosas delgadas y secas
por una disminucidn de secrecion salival, dientes inferiores forma
cdnica. El reborde mandibular posterior de ambos lados se encontrd
completamente desdentado colapsado y deprimido. (fig.5)

Valencia R., Espinosa R.

En el examen radiogréfico con una cefalometria de la paciente, esta
presenta perfil recto con una Clase Ill esquelética por hipoplasia
maxilar e hiperplasia, anteroposicién mandibular, crecimiento hori-
zontal, mordida cruzada anterior y posterior, clase molar no valorable
y clase Ill canina e incisivos retroinclinados.(fig.6)

En la radiografia panordmica (ortopantomografia) se puede observar
Unicamente la presencia de las siguientes piezas dentales permanen-
tes; dos incisivos centrales en el maxilar como los 2 caninos vy |
premolar inferior izquierdo.(fig. 7)

Figura N5.- Fotografias clinicas intraorales del mismo paciente que (figuras | y 2 donde podermos observar;, la ausencia de incisivos laterales y primeros molares
superiores y segundos molares inferiores primarios. La perdida de linea media esqueletal y dental con una mordida cruzada anterior y posterior.
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Tratamiento de un paciente con Displasia Ectodérmica después de diez afos de iniciado: Reporte de un Caso

Figura N6.- Radiografia lateral Cefalométrica. del mismo paciente(fig. 1-3)con
unaClase Il esquelética por hipoplasia maxilar e hiperplasia, anteroposicién
mandibular, crecimiento horizontal, mordida cruzada anterior y posterior, clase
molar no valorable y clase Ill canina e incisivos retroinclinados.

PLAN DE TRATAMIENTO

El tratamiento inicial por prioridades consistid en corregir el problema
transverso, para que de manera paralela se realizara latracciéndel
maxilar superior buscando rotar los maxilares con las manecillas del
reloj y llevando de esa manera a un perfil convexo y buscando mejorar
la relacion molar y canina (Cl). Finalmente en esta primera etapa des-
pués derealizado el tratamiento ortopédico, se rehabilitaria al paciente
con una prétesis para substituir los dientes faltantes.('%

PROGRESO DEL TRATAMIENTO

La protraccion fue de aproximadamente |0 meses, usando la mdscara
facial tipo Pettitpor un periodo de 14 a 16 horas al dia y utilizando elas-
ticos 5/16" de 14 onzas / 400 gm. En cada lado, y con una angulacion
entre 35y 40 grados con respecto al plano oclusal, siempre siguiendo
el patrén de crecimiento del maxilar (hacia abajo y adelante), lo que
nos permitié esconder o camuflajear lo més posible el problema de la
clase lll, ademds de terminar con un mejor perfil y mayor soporte en

Figura N7.- Radiografia panordmica (ortopantomografia) del mismo paciente (fig. 1-4) donde se puede observar tnicamente la presencia de 5 estructuras den-
tales permanentes (2 centrales superiores, 2 caninos inferiores y un primer premolar inferior del lado izquierdo).

el tercio medio de la cara. A los 10 meses se retird el expansor y se
mantuvo en observacion. En el proceso de activacion del aparato de
expansion tipo Haas con coberturas oclusales, la activacién fue de 2
activaciones por semana y la justificacion para este tipo de activacion,
es que tenemos que darle el tiempo suficiente a la arcada inferior a
que se vaya adaptando a los cambios que estan pasando en la arcada
superior. Durante y después de la expansion los cambios son ligeros y
la capacidad de adaptacién es mayor.(Fig, 8-9)('! 127 13)
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VALORACION ESQUELETAL

Los cambios esqueletales se dieron, rotando la mandibula con las
manecillas del reloj y proyectando el maxilar hacia adelante dédndole a
la paciente un tercio medio mas protrusivo y con un perfil convexo.
(fig. 10)
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VALORACION FACIAL

Dos afios después los cambios faciales son importantes, logrando los
objetivos iniciales, mejorando el perfil al igual que la posicidn labial,
donde también se ve disminuida ladeficiencia del tercio medio.(fig. I )

VALORACION DENTAL

Dentalmente se logré descruzar la mordida anterior y posterior, con-
seguir una sobre-mordida vertical adecuada,llegar a una linea media
coincidente y obtener una mejor posicidn de caninos.(fig. 12)

REHABILITACION ORAL (primera fase)

Antes de la realizacion de la rehabilitacion se establecié un programa
preventivo. De manera individual se colocaron en los dientes prima-
rios coronas con frente estético. Coronas tipo “'ChairSide” elaboradas
en el consultorio. (fig. | 3) Colocacion deselladores de fosetas v fisuras
para que ya terminados estos procedimientos se pudiera colocar una
prétesis removible superior e inferior(fig. 14)(1+'®

REHABILITACION ORAL (segunda fase)

Unos afos después el uso de esos dientes primarios inferiores, donde
sabemos tienen una menor dureza por el tamafio de sus cristales
comparados a los de un diente permanente, se generaron grandes
desgaste en la corona de estas piezas. Para restablecer tanto tama-
flo como altura correspondiente a la que tendria de acuerdo a su
edad, se efectud un encerado y fabricacién de coronas de acrilico
termo-curadas de alto impacto. Estas fueron rebasadas con acrilico
y cementadas con materiales resinosos.(fig. 15)

Las prdtesis en esta segunda etapa fueron confeccionadas con
ganchos vaciados e incisivos laterales y primeros molares acrilicos, para
darle mayor estabilidad al arco ya con la posicién final de los incisivos
centrales permanentes que son los Unicos dientes permanentes en el
maxilar superior. El arco inferior con una confeccién de acrilico répido
y ganchos de alambre de calibre .032 para seguir con el intercambio
de los caninos y el primer premolar inferior izquierdo(fig. 16)

La prdtesis superior después de esta segunda etapa permanece igual
pero son modificados los caninos primarios para darles mayor tamafo
y mimetizarlos como caninos permanentes.(fig. | 7)

Después de la segunda etapa de tratamiento a los 14 afios con cinco
meses, la protesis inferior tipo de semi-precision con pdnticos en los
tres dientes permanentes es programada con la erupcién de caninos y
primer premolar inferior izquierdo. El primer molar derecho primario
se le realiza una pulpectomia con hidréxido de calcio y es decoronado,
con la finalidad de mantener hueso alveolar. Es importante mencionar
que la razén de no tomar como soporte este diente es que en el
momento de cargar la prdtesis, el proceso de resorcion radicular se
acelerarfa y la prétesis de semi-precision se perderfa.(fig. 18 A)

Se efectlan preparaciones en las tres piezas dentales inferiores y se
procede a la toma de impresidn, estas son corridas en yeso tipo V.
El laboratorio efectda la subestructura de metal con aditamentos de
semi precision tipo Bola Vario Snap extra coronales distales a las es-
tructuras metdlicas y paralelizadas con gufas de insercién. (Fig. 19)

Valencia R., Espinosa R.

Figura N8.- Fotografia del aparato de expansién fijo con coberturas tipo Hass
y ganchos para protraccién con mdscara facial. B placa inferior acrilica con
segundos molares primarios.

Figura N9.- Fotografia de frente y latera de la mdscara facial de protraccién
maxilar tipo Petit con su ajuste en la frente y mentdn, sostenida con eldsticos
5/16" de 14 onzas / 400 gm. Con una angulacion de 40 grados.
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Tratamiento de un paciente con Displasia Ectodérmica después de diez afos de iniciado: Reporte de un Caso
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Figura N 2.- Fotografias clinicas intraorales de la paciente posterior a su tra-
Figura N 10.- Avance de la radiografia lateral cefalométrica del mismo paciente  tamiento ortopédico con una vista de frente, donde podemos observar des-
(fig. 9)con unarelacién de sobre mordida horizontal positiva y una mejor altura  cruzada la mordida anterior, una lineo media coincidente asi como una sobre
facial anterior con un perfil convexo. mordida vertical adecuada.

Figura N1 |.- Fotografias clinicas extraorales de frente y perfil de la paciente a
los 7 afios de edad después de su tratamiento con expansion y protraccién del
maxilar. Vemos cambios importantes en simetria facial, con mayor volumen de
su tercio medio de cara y con un perfil convexo.

Figura N1 3.- Fotografias de la preparacién de coronas con frente estético tipo
“ChairSide” elaboradas en el consultorio. Se muestra desde el arenado anterior
de la corona de acero cromo, la colocacién del adhesivo, aplicacién del opacador,
aplicacion de la resina, pulido y terminado de estas.
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Figura N 14.- Fotografia de una vista de la paciente de frente intraoral y ex-
traoral donde la paciente ha recuperado posicion de tejidos blandos y duros a
una manera mds natural.

Se realiza la prueba de metales comprobando el ajuste intimo entre
el metal y la linea de terminacién de cada preparacidn. Con la ayuda
de las bases y rodillos se define nuevamente la dimension vertical
y la posicién céntrica. Efectuado lo anterior, se  procede a elaborar
impresiones de transferencia con un material de impresién de silicén.
(fig. 20)

La impresion y registro que se efectuaron son necesarios para reubicar
la estructura metdlica en un modelo nuevo, el cual se articulard en la
posicién correcta para aplicar el material cerdmico sobre la estructu-
ra metdlicaque dard la forma, funcién y color a el sector fijo de la
protesis, asi mismo para copiar los tejidos blandos edéntulos donde
se construird el segmento removible. (fig. 20)

En la prueba de la porcelana del sector fijo, analizd el sellado marginal,
la oclusidn y el color: Con el fin de asegurar la relacién intermaxilar se
utilizé nuevamente una base y rodillos de cera para su re articular y
construir el del sector removible de la prétesis. (fig. 21)

En el laboratorio se termina la prdtesis fija la cual contiene en sus
extremos distales los dos aditamentos de semi precisién tipo Bola
Vario Snap (Bredent Germany). Estos aditamentos tienen la ventaja de
actuar como rompe fuerzas, de esta forma las fuerzas de la oclusién
que soportard el puente removible no serdn aplicadas en su totalidad
a las rices soportes del sector fijo de la prdtesis. Estos aditamentos
constan de dos piezas con las que se dard retencidn y estabilidad al
puente removible. La pieza fija que se funde en conjunto con la base
metdlica fija que consta de una bola retentiva de |.7mm vy el plano
gufa estabilizadora que es la pared paralela adherida a la estructura
metdlica. La pieza del aditamento de semi precisién que se inserta en
removible es un broche resilente que actda por friccién y por su elas-
ticidad permite el asentamiento de la pieza fija en el interior de este
broche. Este se inserta por debajo de las piezas dentales de la protesis,
logrando un aspecto estético. Estos dos elementos ofrecen la guia de
insercion, estabilidad y retencion a la prdtesis removible. (fig. 22)

Realizado en el laboratorio la prétesis removible y el glaseado de la
porcelana este prueba y se ajusta conjuntamente en el paciente con la
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finalidad de que ambos puedan mantener un mismo eje de insercién
después de ser cementada. (fig. 23)

Finalmente la prdtesis removible es cementada con un cemento re-
sinoso de polimerizacidn. Para asegurar el eje de insercion y el ajuste
pasivo de los dos segmentos de la prdtesis es necesario cementar
la seccidn fija unida a la seccién removible logrando la posicidn de
ambos segmentos y asegurando el ajuste del ensamblado.

CONCLUSIONES

Después de diez afos de tratar a una paciente con Displasia Ecto-
dérmica, encontramos que el iniciar un tratamiento temprano en
estas edades es muy conveniente para un manejo ortopédico. Ademds
podemos llevar un manejo progresivo de la forma més conveniente
del desarrollo de una denticidn primaria a una permanente. De esa
forma podemos obtener una mejor opcién en el manejo de la reha-
bilitacién protésica del paciente.

Sin embargo desde nuestro punto de vista el logro mds importante
fue el de ayudar mediante el tratamiento, a fomentar la seguridad
personal en el paciente, re direccionando la percepcién evaluativa de
ella misma, aspecto importantisimo puesto que la autoestima se crea
desde edades tempranas. Haciendo de esta nifia un adulto integrada
a una sociedad sin ninglin prejuicio sobre su apariencia.

\\' i

Figura N15.- A Fotografia del modelo inferior. Donde podemos observar el
tamafio reducido de los incisivos anteriores. B Fotografia de las coronas termo-
curadas de alto impactocementadas
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Tratamiento de un paciente con Displasia Ectodérmica después de diez aios de iniciado: Reporte de un Caso

Figura N1 6.- Fotogrdfias intra-orales del paciente con placas removibles de acrilico. En el maxilar superior se confecciono una placa superior con ganchos vaciados
y dientes laterales y molares primarios de acrilico. EI aparato inferior de acrilico rdpido con ganchos de alambre .032 con segundos molares primarios igualmente
de acrilico. La segunda de una hechura mds simple para poder hacer ajustes y seguir el intercambio de la denticién.

Figura NI7.- A Fotografias extra-
orales de la paciente mostrando en
sonrisa  sus dientes superiores. B
Fotografia intra-oral de la paciente
con algunas modificaciones de sus
caninos primarios con resina para
darle mayor altura vertical.
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Figura N 18.- A. Fotografia intra-oral de la arcada inferior, preparada para recibir la prétesis fija de canino a premolar con aditamentos para una prétesis de semi-
precisién. Podemos observar e recorte del molar primario, dejando el resto radicular al borde del proceso. B. Modelo de trabajo inferior en yeso tipo IV, en donde
se observan las preparaciones paralelas para elaborar la base metdlica de la seccién fija de la rehabilitacién y la base con rodillo de cera para establecer altura
posterior y la relacién céntrica.

Figura N19.- Fotografia de la base metdlica de la
seccion fija con aditamentos tipo Bola Vario Snap
de semi-precisién. A.Vista lateral derecha donde se
puede observar el aditamento de semi-precision
saliendo en distal del canino B.Vista de frente de la
prétesis C.Vista lateral izquierda con el aditamento
de semi-precision en distal del péntico del premolar
D. Detalle del puente donde vemos los conectores
y pénticos E. Vista oclusal de la prétesis donde se
puede observar el paralelismo que guardan los adi-
tamentos y los planos guia.
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Tratamiento de un paciente con Displasia Ectodérmica después de diez afos de iniciado: Reporte de un Caso

Figura N20.- A Fotografia del metal de la prétesis fija del puente de semi-precision en el modelo con la placa base y rodillos de cera para dar la altura posterior
B. Impresién un material de silicén por adicion para la transferencia de la prétesis para ser enviada al laboratorio.

Figura N2 | .- Prueba de porcelana de la seccién fija y la placa base con rodillos de cera para el remontado en la dimension vertical y céntrica correcta para la
fabricacién del sector removible de la prétesis. Vista lateral derecha, de frente y lateral izquierda.
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Figura N22.- Aditamentos de semi precisién
tipo Bola Vario Snap.A. Sector fijo de la protesis
en donde se observa el aditamento acom-
pafiado con el plano guia, estos en conjunto
ofrecen guia de insercién y retencién al sector
removible. B. Contraparte del aditamento tipo
Bola Vario Snap resilente. C y D.Acercamientos
de la conexidn retentiva de los aditamentos.

Figura N23.- Fotografia de la prueba de la
protesis fija del puente fijo glaseado y la
prdtesis removible sobre los pdnticos dentales y
la prétesis removible en sus procesos seu-
do- alveolares.
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Tratamiento de un paciente con Displasia Ectodérmica después de diez aios de iniciado: Reporte de un Caso

Figura N24.- Vistas intraorales con las prétesis finales en oclusién.

Figura N25.- Caso terminado vistas extraorales de frente y perfil. La paciente presenta una simetria facial con tercios superior medio e inferior balanceados. El
perfil es ligeramente recto y labios competentes que le proporcionan una armonia facial.
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