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RESUMEN. Introduccion: el objetivo de esta investigacion fue describir las caracteristicas faciales, cefalométricas y determinar
cudles dientes estaban presentes o ausentes tanto clinica como radiogrdficamente en dieciséis pacientes con displasia ectodérmica
hipohidrética (DEH) de la Facultad de Odontologia de la Universidad de Antioquia, en edades entre cinco y diecinueve arios.
La displasia ectodérmica hipohidrotica (DEH) es un sindrome de tipo hereditario que afecta principalmente los tejidos de origen
ectodérmico, se manifiesta como una triada que incluye: hipotricosis, hipohidrosis e hipodoncia; se presenta en uno de cada cien
mil nacidos vivos. Intraoralmente se observa retraso en la erupcion, dientes con formas conoides, afectando ambos maxilares.
Otras caracteristicas son: frente, labios prominentes, puente nasal hundido, retrusion del maxilar superior y protrusion mandibular.
Meétodos: se realizo un andlisis descriptivo univariado, utilizando tablas de frecuencia, medidas descriptivas, promedio, graficos
de barras y pastel para las variables cualitativas, e histogramas de frecuencia o poligonos para las variables cuantitativas. El
andalisis estadistico se realizo con la base de datos SPSS version 15.0. Resultados y conclusiones: las medidas antropométricas
disminuidas fueron: ancho facial (85,5%), alturas mandibular, cutanea del labio superior (75%) y total del labio superior (56,3%).
Las medidas que se encontraron aumentadas fueron: altura facial superior (81,3%), distancia intercantal externa (68,8%) y
ancho de la frente (50%). En el esqueleto las medidas cefalométricas mostraron en general maloclusiones clase 11 con maxilares
hipoplasicos (62,5%), retrusivos (81,3%), mandibulas de tamariio y posicion adecuada, con perfiles concavos (75%,). Los dientes
que mas tuvieron ausencias fueron: laterales superiores e inferiores, primeros premolares superiores y centrales inferiores.
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ABSTRACT. Introduction: the objective of this study was to describe the facial and cephalometric characteristics of 16 patients
with hypohidrotic ectodermal dysplasia (HED) being treated at the College of Dentistry of the University of Antioquia and to
clinically and radiographically determine which teeth were present or absent; the age of the patients ranged between 5 and
19 years. Hypohidrotic ectodermal dysplasia is a genetic syndrome that mainly affects the embryonic ectodermal originated
tissues, it is manifested as a triad which includes: hypotricosis, hypohidrosis and hypodontia; it is present in one of every one
hundred thousand born alive. Intraorally, a delay in tooth eruption and conoid shaped teeth are observed, affecting both jaws.
Other characteristics are: prominent front and, sunken nasal bridge, retrusion of the maxilla and, protrusion of the mandible.
Methods: an univariate descriptive analysis was done using frequency tables, descriptive measurements, average, bar and pie
graphs for the qualitative variables and frequency histograms for the quantitative variables. The statistical analysis was done
with the SPSS data base, version 15.0. Results and conclusions: the decreased anthropometric measurements were: facial width
(85.5%), cutaneous mandibular height for the upper lip (75%) and total upper lip height (56.3%). The increased measurements
were: upper face height (81.3%), external inter canthal distance (68.8%) and forehead width (50%). At the skeletal level the
cephalometric measurements showed Class Il malocclusions with hypoplastic maxillas (62.5%), retrusion (81.3%), mandibles
with adequate size and position and concave profiles (75%). The most commonly absent teeth were: upper and lower lateral
incisors, upper first bicuspids and lower central incisors.
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INTRODUCCION

La displasia ectodérmica es un sindrome de tipo
hereditario ligado al cromosoma X. El gen es trans-
portado por la mujer y se manifiesta principalmente
en los hombres.!' Se caracteriza por la displasia de
los tejidos ectodérmicos.?

Este sindrome puede ser definido como una con-
dicién que debe tener, por lo menos, una de las
siguientes caracteristicas: hipotricosis (disminucioén
de la cantidad de cabello), hipohidrosis (disminu-
cion de la transpiracion) e hipodoncia (disminucion
del nimero de dientes).’ Existe gran controversia
sobre qué sindromes pueden ser considerados o
clasificados como displasia ectodérmica, ya que se
estima a través del estudio del modelo mendeliano
y se pueden clasificar, al menos, 120 tipos diferen-
tes de displasia. Entre los mas comunes estan la
displasia condroectodérmica, la incontinencia pig-
mentaria y la mas comun, la displasia ectodérmica
hipohidroética o sindrome de Christ-Siemenes-
Tourain. El término hipohidrética se emplea mejor
que el anhidrotico puesto que la piel, rara vez, esta
completamente carente de glandulas sudoriparas.*>

En la Displasia Ectodérmica Hipohidrotica (DEH),
se observa oligodoncia, es decir, mas de cinco
dientes ausentes o hipodoncia cuando hay menos de
cinco dientes ausentes en boca o anodoncia, que sig-
nifica ausencia total de dientes. Que pueden afectar
ambos maxilares, asi como un retraso eruptivo de los
dientes presentes, que a su vez, pueden tener forma
conoide.®” Otras caracteristicas de estos pacientes
son: la frente y labios prominentes, el puente nasal
hundido, asi como la retrusién del maxilar superior,
la relativa protrusion mandibular que le da a la cara
un aspecto de concavidad y las orejas pueden im-
plantarse oblicuamente en la cabeza.*

En un estudio realizado por Alvarez E, Espinal G
y colaboradores,® se evaluaron solo las caracte-
risticas dentales de once pacientes de la Facultad
de Odontologia de la Universidad de Antioquia,

diagnosticados con displasia ectodérmica hipohi-
drotica, nueve hombres y dos mujeres, con edades
comprendidas entre los cinco y diecinueve afios;
los resultados indicaban que los dientes con mayor
ausencia fueron en su orden: los primeros premo-
lares superiores, incisivos laterales inferiores y
el canino izquierdo. El presente estudio incluye
ademas del aumento en el nimero de pacientes,
un analisis no solo de las caracteristicas dentarias,
sino también de las caracteristicas antropométri-
cas y cefalométricas de dieciséis pacientes con
condiciones similares que asisten a la Facultad de
Odontologia de la Universidad de Antioquia donde
se les realiza seguimiento clinico en el tiempo, lo
que ha llevado a realizar este tipo de investigacion;
y de esta manera poder evaluar posteriormente
la respuesta al tratamiento establecido en estos
pacientes’ ademas de poder establecer protocolo
de tratamiento para este tipo de sindromes, ya que
son entidades que afectan el desarrollo funcional
y psicosocial de estos pacientes.

Por esta razon, es importante evaluar las caracteris-
ticas de su crecimiento y desarrollo craneofacial, a
largo plazo y asi poder establecer diferentes opcio-
nes de tratamiento y guia de manejo. Esta puede ser
la base inicial para el desarrollo de nuevas lineas de
investigacion en este campo y de esta manera poder
evaluar posteriormente la respuesta a los tratamien-
tos ortopédicos, ortodonticos y de rehabilitacion oral
establecidos en estos pacientes.

Una vez estos pacientes se rehabilitan, puede mejo-
rar su integracion al medio social, ya que la mayoria
de ellos desde edades tempranas presentan proble-
mas en su alimentacion, estética y autoestima.*!!

MATERIALES Y METODOS

Se hizo una investigacion, descriptiva, transversal, no
experimental, donde se estudiaron dieciseis pacien-
tes de la Facultad de Odontologia de la Universidad
de Antioquia, que presentaron diagndstico de DEH,
once hombres y cinco mujeres con edades compren-
didas entre los cinco y diecinueve afios de edad, a los
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cuales como tratamiento se les colocaron placas es-
téticas para mejorar tanto la estética como la funcion
masticatoria. Se firm6 un consentimiento informado
previo al inicio del estudio donde se explican los
riesgos de la toma radiografica e informa que parti-
ciparan en una investigacion la cual serd publicada.

Se realizaron mediciones antropométricas faciales,
por medio de un calibrador digital de 0-150 mm
marca WIN, se hicieron marcas de los puntos que
se mencionaran a continuacion, con un marcador de
piel; a todos los pacientes se les removio la protesis
y se tomaron las medidas antropométricas. Dichas
medidas son tomadas de los estudios de Farkas en
nifios caucasicos, estas se establecieron como estan-
dares internacionales de acuerdo con la edad para la
comparacion de medidas antropométricas.'>!’

A continuacion se detallard cada una de ellas:
Medidas de cabeza:

Ancho de la cabeza (eu-eu) (grafico 1).

Ancho de la frente (ft-ft) (grafico 1).
Altura de la cabeza (v-n) (grafico 2).
Perimetro cefalico (op-g) (grafico 3).

Medidas faciales:

Altura facial (n-gn) (grafico 4).

Altura facial superior (n-sto) (grafico 4).
Altura mandibular (sto-gn) (grafico 4).
Ancho facial (zy-zy) (grafico 5).

Medidas orbitarias:

Distancia intercantal externa (ex-ex) (grafico 6).
Distancia intercantal interna (em-en) (grafico 6).
Medidas nasolabiales:

Altura nasal (n-sn) (grafico 7).
Ancho nasal (al-al) (grafico 7).
Altura cutanea (del labio superior (sn-Is) (grafico 8).

Altura de labio superior (sn-sto) (grafico 8).
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Fuente: graficos 1 a 8, Farkas LG, Munro J. Anthropometric facial proportions in medicine.

Para la obtencion de medidas cefalométricas previo
retiro de las protesis se tomaron radiografias latera-
les de craneo en el Centro Radiolégico de la Facultad
de Odontologia de la Universidad de Antioquia,
con un equipo IMAGING OP100 ORTOPANTO-
MOGRAP, que funciona a 220 V, tubo de rayos X
en vidrio pirex con ampolla al vacio de doble foco,
mediante una técnica radiografica estandarizada
(77 kV, 12 mA y de 0,5 a 0,8 s), las peliculas ex-
traorales fueron marca AGFA de 8 x 10", revelado
automatico en liquidos KODAK en 8 min y un
equipo AIR TECNIS 2000.

Para la evaluacion cefalométrica se realizo el trazado
de las radiografias cefalicas laterales manualmente
sobre papel de cefalometria, dos evaluadores hi-
cieron una medicion, independiente de la misma

radiografia y en diferentes tiempos, posteriormente
se hizo una calibracion inicial de la muestra donde
se determind el rango de error. Se aplicd un trazado
mixto, con medidas tomadas de diferentes analisis
y que corresponde con las variables descritas en
la tabla 1."%-! Los datos se anotaron en una tabla y
posteriormente se compararon con los valores pre-
determinados establecidos por edad y sexo.

Las variables cefalométricas que se evaluaron fueron:

Base de craneo:

Longitud de base de craneo anterior

Maxilar:
Punto A a la perpendicular de N (mm)

Longitud de cara media
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Mandibula:
Pogonion a la perpendicular de N (mm)
Angulo facial

Longitud efectiva mandibular

Relaciones maxilomandibulares:
Angulo ANB

Angulo de la convexidad
Componente facial vertical:
Eje Y de crecimiento
Altura facial inferior

Para evaluar la presencia o ausencia de dientes en
boca, se realizo un examen clinico de las estructuras
dentarias y por medio de las radiografias panorami-
cas que fueron tomadas en las clinicas de la Facul-
tad de Odontologia con las técnicas estandarizadas
y de proteccion radioldgica exigidas y necesarias
en el mismo equipo utilizado para las radiografias
cefalicas y con las mismas especificaciones; se
consideraron como dientes presentes aquellos que
estuvieran tanto clinica como radiograficamente,
aun sin haber erupcionado; los terceros molares no
se incluyeron en la investigacion debido a que la
muestra presentaba un rango de edad muy amplio
(cinco a diecinueve afios), lo cual no permite hacer

un analisis estadistico de la presencia o ausencia
de este diente.

Analisis estadisticos. El analisis estadistico se reali-
z6 con SPSS version 15.0. La medicion inicial de las
variables antropométricas y cefalométricas se hizo
en milimetros y grados. Luego se categorizaron de
la siguiente forma: se tomo el promedio y su des-
viacion estandar, a partir de esto, se establecieron
las categorias como: aumentada por encima del
promedio mas su desviacion estandar, disminuida
por debajo del promedio menos su desviacion es-
tandar y normal dentro del promedio mas o menos
su desviacion estandar, el analisis se hizo entonces
con las variables ya categorizadas.

Para las mediciones dentales solo se consideraron
dos categorias, presente o ausente. Se realizé un
analisis descriptivo univariado, utilizando tablas de
frecuencia y graficos de barras.

Meétodo de error: para estandarizar las medidas cefa-
lométricas entre los dos investigadores, inicialmente
se construyeron graficos box plot que permitian
visualizar la dispersion de las mediciones de ambos
investigadores, una vez determinadas dichas medi-
das se corroboraron nuevamente y se corrigieron de
forma individual, esto permitio obtener valores pro-
medio los cuales fueron usados para el analisis final.

Tabla 1
Variables cefalométricas

Nombre de la variable Definicion operacional

Base anterior de craneo
Angulo SNA
Punto A perpendicular nasion
Longitud de cara media
Angulo SNB
Angulo facial
Punto Pogonion a perpendicular nasion
Longitud efectiva mandibular
Angulo ANB
Angulo convexidad
EjeY

Altura facial anteroinferior

Plano S-N (Bjork)
SN-N A (Riedel)
(McNamara)

Punto Co a punto A (McNamara)
SN-N B (Riedel)
FH-N Pog (Downs)
(McNamara)

Puntos Co-Gn (McNamara)
NA y NB (Riedel)

NA y A pog (Downs)
Fhy S-Gn
ENA-Me (McNamara)
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RESULTADOS

El total de la muestra fue de dieciséis pacientes, diag-
nosticados con sindrome de displasia ectodérmica
en edades comprendidas entre los cinco y dieci-
nueve afios (media de catorce afios), cinco mujeres
y once hombres.

Resultados de las medidas antropométricas: (tabla 2)

En los resultados se observa que en el 85,5% de la
muestra, el ancho facial se encontré disminuido,
seguido a su vez por la altura mandibular y la al-
tura cutanea del labio superior que lo estaban en el
75%; la altura total del labio superior se encontro

Figura 1
Caracteristicas fenotipicas hombres y mujeres

disminuida en el 56,3% de la poblacion lo mismo
que la altura de la cabeza que lo estaba en el 50%
(tabla 2).

Las medidas que se presentaron por encima del pro-
medio fueron la altura facial superior y altura nasal
que estuvieron aumentadas en un 81,3%, seguida
por la distancia intercantal externa en un 68,8% y
el ancho de la frente en el 50% (tabla 2).

Estos datos muestran rasgos tipicos de la DEH
como lo son cara angosta, frente alta y ancha, tercio
inferior de cara disminuido asi como labios cortos
y distancias intercantales externas aumentadas (fi-
guras 1,2,y 3).

Figura 2
Caracteristicas cefalométricas

Figura 3

Caracteristicas dentales

En cuanto a diferencias por sexo, la tabla 2, muestra
que las caracteristicas fenotipicas estan mas altera-
das en la poblacion femenina que en la masculina,
la mayoria de medidas se encontraron por debajo
del promedio comparado con los valores de Farkas.
En los hombres las medidas que estuvieron por de-
bajo del promedio fueron el ancho facial (90,9%),
altura mandibular, altura cutanea del labio superior
(63,6%) y la altura de cabeza (45,5%). Las medidas

que se presentaron en mayor proporciéon por encima
del promedio fueron: altura facial superior, la altu-
ra nasal (90,9%), la distancia intercantal externa
(81,8%) y el ancho de la frente (63,6%).

Resultados de las medidas cefalométricas: (tabla 3)

En cuanto a las medidas cefalométricas, el maxilar
superior fue la estructura mas afectada; este se
mostro retroposicionada con respecto a la perpen-
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dicular de McNamara en el 81,3% de la muestra, su dibula que en general mostr6 un tamafio promedio

tamafo también estuvo afectado ya que se encontrd y una adecuada posicion en sentido anteroposterior

disminuido en el 62,5%. El angulo de la convexidad (tabla 3). La unica medida que se vio afectada por

estuvo disminuido en el 75% de la muestra indican- encima del promedio fue el angulo facial que estuvo

do perfiles en su mayoria cdncavos, con una man- aumentado en el 56,3% de la poblacion estudiada.
Tabla 2

Medidas antropomeétricas por sexo, Facultad de Odontologia Universidad de Antioquia

Medidas Hombres (n = 11) Mujeres (n =5) Total (n = 16)
Antropométricas % Dismin. | % Normal | % Aument. | % Dismin. | % Normal | % Aument. | % Dismin. | % Normal | % Aument.
Ancho facial 90,9 0,0 9,1 80,0 0,0 20,0 85,5 0,0 12,5
Altura mandibular 63,6 36,4 0,0 100,0 0,0 0,0 75,0 25,0 0,0
Altura cutdnea labio 63,6 36,4 0,0 100,0 0,0 0,0 75,0 25,0 0,0
superior
Altura total del labio 36,4 36,4 27,3 100,0 0,0 0,0 56,3 25,0 18,8
superior
Altura de la cabeza 455 45,5 9,1 60,0 20,0 20,0 50,0 37,5 12,5
Circunferencia 18.2 63.6 18,2 60,0 20,0 20,0 31,5 50,0 18,8
de la cabeza
Distancia intercantal
. 18,2 54,5 27,3 60,0 40,0 0,0 31,3 50,0 18,8
interna
Ancho de la cabeza 18,2 63,6 18,2 60,0 20,0 20,0 31,3 50,0 18,8
Ancho de frente 0,0 36,4 63,6 40,0 40,0 20,0 12,5 37,5 50,0
Altura facial 9,1 455 45,5 20,0 60,0 20,0 12,5 50,0 37,5
Altura facial superior 9,1 0,0 90,9 0,0 40,0 60,0 6,3 12,5 81,3
Altura nasal 0,0 9,1 90,9 20,0 20,0 60,0 6,3 12,5 81,3
Ancho nasal 9,1 72,7 18,2 0,0 40,0 60,0 6,3 62,5 31,3
Distancia intercantal 0.0 18.2 81,8 0,0 60,0 40,0 0,0 31,3 68,8
externa
Tabla 3

Medidas cefalométricas por sexo, Facultad de Odontologia Universidad de Antioquia

Medidas Hombres (n = 11)

Cefalométricas % Dismin. | % Normal | % Aument. | % Dismin. | % Normal | % Aument. | % Dismin. % Aument.
Perpendicular 90,9 0,0 9,1 60,0 20,0 20,0 81,3 6,3 12,5
punto A
Angulo i 72,7 273 0,0 80,0 20,0 0,0 75,0 25,0 0,0
de la convexidad
Longitud efectiva 54,5 45,5 0,0 80,0 20,0 0,0 62,5 37,5 0,0
maxilar
Longitud de base 36,4 54,5 9,1 100,0 0,0 0,0 56,3 37,5 6,3
de craneo
SNA 45,5 545 0,0 40,0 60,0 0,0 43,8 56,3 0,0
Altura facial inferior 36,4 36,4 273 60,0 40,0 0,0 438 37,5 18,8
Perpendicular 54.5 36,4 9,1 20,0 0,0 80,0 438 25,0 31,3
a Pogonion
ANB 36,4 63,6 0,0 40,0 60,0 0,0 37,5 62,5 0,0
Eje Y de crecimiento 18,2 81,8 0,0 80,0 20,0 0,00 37,5 62,5 0.0
IRl S 27,3 455 27,3 40,0 40,0 20,0 31,3 438 25,0
mandibular
SNB 0,0 81,8 18,2 0,0 60,0 40,0 0,0 75,0 25,0
Angulo facial 0,0 54,5 455 0,0 20,0 80,0 0,0 43,8 56,3
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En los hombres las medidas que mas se encontraron
alteradas por debajo del promedio fueron: punto A
a la perpendicular de McNamara en el 90,9% de la
muestra, seguida por el angulo de la convexidad en
el 72,7% de la muestra, longitud efectiva maxilar
disminuida en el 54,5% de la poblacion. Al igual
que la perpendicular a Pogonion (tabla 3).

En las mujeres la medida que mas se vio afectada
fue la longitud de base de craneo anterior que estuvo
disminuida de tamafio en el 100% de la muestra,
seguida por el angulo de la convexidad, longitud
efectiva maxilary el eje Y de crecimiento disminui-
da en el 80% de la poblacion femenina. El punto A
a la perpendicular y la altura facial inferior se en-
contraron disminuidas en el 60% de la muestra. La
distancia de Pogonion a la perpendicular de McNa-
mara y el angulo facial se encontraron aumentados
en el 80% de la muestra femenina, indicando mayor
tendencia en las mujeres de presentar prognatismo
mandibular (tabla 3).

En general estas medidas cefalométricas muestran
caracteristicas en este tipo de pacientes que se pue-
den resumir de la siguiente manera: base de craneo
anterior corta, maxilar superior hipoplasico, retropo-
sicionado y mandibula de tamafio y posicion adecua-
da, alturas faciales inferiores disminuidas expresando
caracteristicas de una maloclusion clase 111 y que son
mas severas en la poblacion femenina (figura 3).

Analisis de los resultados dentales: (tabla 4)

En los exdmenes de exploracion dental se determind
el niimero de dientes y la presencia o ausencia, tanto
clinica como radiografica (figuras 4 y 5). Se conside-
r6 diente presente aquel que estuviese tanto clinica
como radiograficamente, independientemente de
que hubiese hecho o no erupcién. Los resultados
fueron los siguientes:

En ninguin paciente se encontr6 anodoncia o ausen-
cia total de estructuras dentales.

Trece de los pacientes presentaron oligodoncia, es
decir, mas de cinco estructuras dentales ausentes,
y solo tres de los dieciséis pacientes presentaron
hipodoncia, es decir menos de cinco estructuras
ausentes en boca.”

Tabla 4
Frecuencia relativa de dientes presentes y ausentes en boca
y radiografia
Diente Presente Ausente
32 12,5 87,5
12 12,5 87,5
14 12,5 87,5
22 12,5 87,5
24 12,5 87,5
31 12,5 87,5
41 12,5 87,5
42 12,5 87,5
15 18,8 81,3
25 18,8 81,3
34 18,8 81,3
44 18,8 81,3
35 31,3 68,8
45 31,3 68,8
17 37,5 62,5
23 50,0 50,0
27 50,0 50,0
47 50,0 50,0
33 56,3 43,8
43 56,3 43,8
13 62,5 37,5
37 62,5 37,5
16 68,8 31,3
21 68,8 31,3
11 75,0 25,0
26 75,0 25,0
36 75,0 25,0
46 75,0 25,0

Los casos mas severos de oligodoncia se presentaron
en mujeres: cuatro de las cinco tenian ausencia de
la mayoria de los dientes, solo una present6 diez
dientes, una presento cinco dientes, y dos con solo
dos dientes. En cambio en los hombres solo uno
tenia presentes once y veintiuno y tenian forma
conica (figura 4).

Figura 4
Caracteristicas radiogrdficas (dientes conicos)
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Figura 5

Transposicion de caninos

Los resultados muestran que algunos dientes que no
estaban presentes en boca, si lo estaban radiografica-
mente. Esto podria deberse al hecho de que muchos
de los pacientes estaban en denticion mixta temprana
o tardia y por lo tanto algunas estructuras no habian
erupcionado. Los resultados fueron los siguientes:

Los dientes de mayor ausencia en la poblacion total
fueron: laterales superiores e inferiores, primeros
premolares superiores y centrales inferiores en el
87,5%, segundos premolares superiores y primeros
premolares inferiores en el 81,3%, segundos premo-
lares inferiores ausentes en el 68,8% y el segundo
molar superior derecho en el 62,5% (tabla 4).

En orden descendente, los dientes que mas se
presentaron en boca en la poblacion total fueron
(tabla 4): primeros molares inferiores, molar supe-
rior derecho, y central superior derecho en el 75%,
central superior izquierdo, molar superior derecho
en el 68,8%, segundo molar inferior izquierdo
y canino superior derecho en el 62,5%, caninos
inferiores en el 56,3% y segundo molar superior
derecho, segundo molar inferior derecho y canino
superior izquierdo en el 50%.

En las mujeres, los dientes mas ausentes fueron
(tabla 5): laterales superiores, central inferior iz-
quierdo y primeros premolares superiores, ausente
en el 100% de la muestra. En el maxilar superior,
los segundos premolares, primer y segundo mo-
lares derechos, canino izquierdo y segundo molar
izquierdo estuvieron ausentes en el 80% de la
muestra. En el maxilar inferior central, lateral y

primer premolar derecho, canino, primer y segundo
premolares izquierdos igualmente ausentes en el
80% de la muestra.

Tabla 5
Frecuencia relativa de ausencia y presencia dental discriminada
por sexo (mujer)

Diente | Presente | Ausente
12 0,0 100,0
14 0,0 100,0
22 0,0 100,0
24 0,0 100,0
31 0,0 100,0
32 0,0 100,0
41 0,0 100,0
42 0,0 100,0
44 0,0 100,0
15 20,0 80,0
16 20,0 80,0
17 20,0 80,0
23 20,0 80,0
25 20,0 80,0
27 20,0 80,0
33 20,0 80,0
34 20,0 80,0
35 20,0 80,0
37 20,0 80,0
45 20,0 80,0
47 20,0 80,0
36 40,0 60,0
43 40,0 60,0
46 40,0 60,0
13 40,0 60,0
26 40,0 60,0
11 60,0 40,0
21 60,0 40,0

Los dientes que estaban presentes en boca fueron
(tabla 5): centrales superiores que estuvieron en
el 60%, primeros molares permanentes inferiores,
primer molar superior izquierdo, canino superior €
inferior derechos estuvieron presentes en el 40%
de la muestra.

En los hombres los dientes mas ausentes se descri-
ben en la tabla 6: en el maxilar superior: laterales y
primer y segundo premolares, en el maxilar inferior:
centrales, laterales y primer premolar izquierdo en el
81,8%. Primeros premolares inferior derecho ausen-
tes en el 72,7% de la muestra. Segundos premolares
inferiores ausentes en el 63,6%, Segundo molar
superior derecho en el 54, 5%.
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Tabla 6
Frecuencia relativa de ausencia y presencia dental,
discriminada por sexo (hombres)

Diente | Presente | Ausente
32 18,2 81,8
12 18,2 81,8
14 18,2 81,8
15 18,2 81,8
22 18,2 81,8
24 18,2 81,8
25 18,2 81,8
31 18,2 81,8
34 18,2 81,8
41 18,2 81,8
42 18,2 81,8
44 27,3 72,7
35 36,4 63,6
45 36,4 63,6
17 45,5 54,5
23 63,6 36,4
27 63,6 36,4
43 63,6 36,4
47 63,6 36,4
21 72,7 27,3
33 72,7 27,3
11 81,8 18,2
13 81,8 18,2
37 81,8 18,2
16 90,9 9,1
26 90,9 9,1
36 90,9 9,1
46 90,9 9,1

Los dientes que estuvieron mas presentes fueron
(tabla 6): primeros molares superiores e inferiores
en el 90,9%, canino superior derecho, segundo molar
inferior izquierdo y central superior derecho en el
81,8%, central superior izquierdo y canino inferior
izquierdo en el 72,7%.

Otras anomalias dentales que estuvieron presentes
fueron: transposicion de 13 con 14 en un paciente
de quince afios de sexo masculino (figura 5), su-
pernumerario en zona de 23 en una paciente de
diecinueve afios, doce de los dieciséis pacientes
tenian anomalias en la forma, siendo mas frecuente
las formas conicas de permanentes, seguidas por
microdoncias y forma de pala.

DISCUSION

Los individuos con DEH presentan segun reportes
de varios autores, multiples anormalidades a nivel

del desarrollo craneofacial. En particular, estos
pacientes presentan marcada disminucion de la
profundidad del tercio inferior de cara, depresion
del puente nasal, pomulos anchos, mandibula
triangular, labio superior corto y fino, labio inferior
grueso y evertido, y orejas puntiagudas, pequeias,
de implantacion baja y desplazadas hacia adelante,
lo que produce unas caracteristicas faciales tipicas

de este sindrome.?*2¢

La antropometria es el analisis objetivo que reem-
plaza al juicio objetivo visual por medidas cuan-
titativas mensurables, indicando que estructuras
anatomicas y regiones difieren de la mayoria de la
norma. Las medidas antropométricas fueron toma-
das de los estudios de Farkas en nifios caucasicos,
dichas medidas se establecieron como estandares
internacionales para la comparacion de medidas
antropométricas.'*!” Con base en estos estandares,
se encontrd que en la poblacion estudiada habian
caracteristicas tales como ancho facial disminuido
con un tercio inferior de cara o altura mandibular
disminuida y labio superior corto, acompafiado
con altura de la frente aumentada. Igualmente se
encontr6o aumentada la altura nasal y de la distancia
intercantal externa lo que esta en concordancia con
lo reportado en otros estudios.? %

Algunos estudios afirman que estas medidas no son
confiables ya que ellas varian de acuerdo con la can-
tidad de agenesias y la severidad del DEH.?”? Sin
embargo, en esta muestra los resultados obtenidos
concluyeron que estos pacientes presentaron carac-
teristicas antropométricas especificas que permiten
distinguir este sindrome clinicamente.

Un estudio retrospectivo realizado por Yavuz y
colaboradores® en quince pacientes muestra que
estos presentan un perfil concavo, asi como reduc-
cion maxilar, retrusion labial, mentén prominente
y angulo nasolabial disminuido. Ruhin B, Forzac
C, Johnson EL y Suri S. en cuatro estudios dife-
rentes?3? realizaron analisis cefalométricos que
revelaron la reduccion en la altura facial un perfil
hipoplasico y concavo con clara tendencia clase 111
(retrusion maxilar asociada con protrusiéon mandi-
bular) como consecuencia de la hipoplasia del tercio
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medio. Analisis cefalométricos revelan una displasia
esquelético dental con bases de craneo cortas, de-
ficiencia maxilar en los planos sagital y vertical y
prognatismo mandibular debido a la rotacion ante-
rior de la mandibula. El patron facial hipodivergente
con la restriccion del desarrollo de la altura facial
inferior en compaiia con la rotacion anterior de la
mandibula y el prognatismo mandibular componen
el patron de maloclusion clase IT1.33 34

Los hallazgos anteriormente mencionados estan
de acuerdo con los resultados del analisis cefalo-
métrico de la poblacién estudiada en la presente
investigacion y fue evidente, como en los reportes
ya mencionados, la retrusion del maxilar superior
mas que la del maxilar inferior, el cual se encontra-
ba en una posicion sagital relativamente normal, la
hipoplasia maxilar acompafada por su gran retro-
posicion estaba estrechamente relacionada con el
perfil concavo que la mayoria de estos pacientes
presentan. La longitud de la base del craneo fue
una de las medidas que estuvo mas afectada en la
poblacion femenina, estando disminuida en el 100%
de la poblacion, dichos resultados no se pueden
comparar con otros estudios ya que estos no hacen
diferencias en cuanto al sexo.

Es importante anotar que las caracteristicas es-
queléticas de maloclusion clase 111 de las mujeres
fueron mucho mas marcadas y que esto puede estar
relacionado igualmente con la mayor cantidad de
agenesias encontradas en esta poblacion. Estos ha-
llazgos estan en acuerdo con lo que afirma Yavuz*®
de que el desarrollo sagital, la retrusion maxilar y el
desarrollo vertical dentoalveolar estan relacionados
con la severidad de la hipodoncia; el diente soporta
la formacion de hueso debido a la creacion de pro-
cesos de reabsorcion y aposicion, la consecuencia de
esto es que la agenesia dental inhibe el crecimiento
del hueso alveolar.

Entre las anomalias dentales es posibles observar
giro versiones, transposiciones y una forma conica
en la corona dental.”* La hipodoncia es reportada
como el segundo signo més frecuente de DEH. El
patron de agenesia ha sido reportado en varios estu-
dios,> 723 en este estudio excluyendo los terceros

molares los dientes mas ausentes fueron los laterales
tanto superiores como inferiores, asi como los cen-
trales inferiores, primeros y segundos premolares
superiores y primeros premolares inferiores. Estos
resultados estan de acuerdo con los hallazgos de
Préger T°° quien encontr6 en un registro de treinta
pacientes con DEH que los incisivos centrales in-
feriores y los laterales superiores fueron los dientes
mas ausentes.

Los primeros molares inferiores y superiores estaban
presentes en la mayoria de la poblacion, asi como los
centrales superiores. Estos resultados estan en con-
cordancia con los estudios realizados por Guckes,*
quien estudio la presencia dental en 17 mujeres y
35 hombres con DEH encontrando que los centrales
superiores, primeros molares maxilares, caninos
maxilares, y segundos molares mandibulares fueron
los dientes menos ausentes.

Ruhin B y Martinot,” reportaron en dieciséis casos
de DEH dos casos de anodoncia, cinco pacientes con
menos de diez dientes y nueve pacientes con mas de
diez dientes, estos hallazgos no coinciden con este
estudio ya que en ninglin caso se encontrd anodoncia
o0 ausencia total de estructuras dentales y solo tres
de los dieciséis pacientes presentaron hipodoncia es
decir la falta de menos de cinco estructuras dentales,
la mayoria de pacientes presentaron oligodoncia es
decir que faltan mas de cinco estructuras dentales.

Los casos mas severos de oligodoncia se presenta-
ron en las nifas, cuatro de las cinco mujeres tenian
ausencia de la mayoria de estructuras dentales: una
nifia presentaba solo cinco estructuras dentales y
dos presentaban solo dos estructuras dentales. En
un nifio solo estaban presentes once y veintiuno y
tenian forma coénica (figura 4).

En la literatura se reporta que el DEH en las fami-
lias consanguineas es de transmision autosoémica
recesiva con expresion en ambos sexos y que sin
embargo en las mujeres su presencia puede estar ate-
nuada o no tener manifestaciones clinicas evidentes
en cuyo caso deberian buscarse otros signos y que
igualmente la hipodoncia es un signo mas marcado
en hombres que en mujeres.> * 3 Sin embargo,
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contrariamente en este estudio se pudo evidenciar
que las caracteristicas fenotipicas fueron mas fuertes
en el grupo femenino asi como la mayor cantidad
de ausencias dentales.

Un hallazgo adicional encontré que cuatro de los
dieciséis pacientes tenian un grado de consanguini-
dad, donde habia dos parejas de hermanos y dichas
parejas eran primos entre si.

CONCLUSIONES

* Eltotal de la muestra fue dieciséis pacientes,
con edades entre los cinco y diecinueve afios
(media de catorce afios), cinco mujeres y once
hombres.

* Loshallazgos de este estudio muestran rasgos
tipicos de la DEH como lo son: caras angos-
tas, frentes altas y anchas, tercio inferior de
cara disminuido asi como labios cortos y
distancias intercantales externas aumentadas.

* Las caracteristicas fenotipicas estan mas
alteradas en la poblacion femenina, la ma-
yoria de medidas se encontraron por debajo
del promedio comparado con los valores de
Farkas.

* En cuanto a las medidas cefalométricas, se
encontrd base de craneo anterior corta, el
maxilar superior fue la estructura mas afecta-
da estando retroposicionado y disminuido de
tamafio, con mandibula de tamafio y posicion
adecuada, altura facial inferior disminuida
dando caracteristicas de una maloclusion
clase II1.

* Al igual que en las medidas faciales las
maloclusiones son mas severas en la poblacién
femenina.

* Los dientes mas ausentes presentaron fueron
los laterales tanto superiores como inferiores,
asi como los centrales inferiores, primeros y
segundos premolares superiores y primeros
premolares inferiores.

* Los dientes que mas se presentaron fueron
los primeros molares inferiores y superiores,
asi como los centrales superiores.

* En ningln paciente se encontrdé anodoncia,
trece de los pacientes presentaron oligodoncia
los tres restantes hipodoncia.

* Los casos mas severos de oligodoncia se
presentaron en las nifias.

RECOMENDACIONES

* Estudio genético de esta poblacion asi como
de su familia, para hacerlos conscientes de las
posibilidades de transmision a otras genera-
ciones de este sindrome.

* Estudio para evaluar la viabilidad de rehabi-
litacién con implantes a edades tempranas.

* Estudio longitudinal del crecimiento y desa-
rrollo de estos pacientes.

* Elaboracion de protocolos de atencion inte-
gral para esta poblacion.
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