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Resumen.

Entre las manifestaciones orales de los síndromes pueden presentarse como alteraciones dentales de número.
Estas pueden ser hipodoncia, oligodoncia y anodoncia. Se presenta un caso de un paciente género masculino de
11 años con anodoncia total en ambas denticiones y asociado al Síndrome Displasia Ectodérmica Anhidrótica o
Síndrome de Christ Siemens Touraine.

Palabras Clave: Anodoncia total, Displasia Ectodérmica Anhidrótica.

Summary. Anodontia total in a child of 11 years

Among the oral manifestations of the syndromes can present as dental alterations number. These can be
hypodontia, oligodontia and anodontia. We report a case of a male patient of 11 years with total anodontia in
both dentitions and associated with Anhidrotic Ectodermal Dysplasia Syndrome or Christ Siemens Touraine
syndrome.
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Introducción

Durante siglos las anomalías de número y forma
de los dientes han sido observadas en las familias a
través de varias generaciones, y el patrón de herencia
ha sido establecido para la mayoría de estas
alteraciones. En la literatura se encuentran varios
términos usados para describirla, como: Agenesia,
ausencia de formación de un germen dental.
Hipodoncia, ausencia de un solo diente o de muy pocos
dientes. Oligodoncia: ausencia de más de 6 dientes.
Anodoncia parcial: ausencia de hasta 6 dientes.
Anodoncia total: ausencia total de gérmenes dentales.

La agenesia más común es la de terceros molares
(7%), seguida por la de segundos premolares

inferiores (6%) y en tercer lugar la de incisivos laterales
superiores (4%). Los agentes más comunes asociados
son los evolutivos en general y hereditarios en particular
(1).  La oligodoncia congénita parece ser el resultado
de una o más mutaciones de sistema poligénico ligado
cerrado, más a menudo transmitida con un patrón
autosómico dominante (gen afectado se encuentra en
un cromosoma no sexual), y dominantes o recesivas
si el gen tiene mayor o menor capacidad de expresión.
Están ligados al sexo cuando el gen afectado está en
el cromosoma. La prevalencia de anodoncia en
personas del sexo femenino es del 8.4% y en el
masculino es del 6.5%, observándose una mayor
frecuencia de esta afección en la mandíbula. Entre los
factores planteados como causales de la oligodoncia

Recibido: 28/04/2010
Aceptado: 28/07/2010



33

Anodoncia total en un niño de 11 años. PP. - 33-37

(dominantes o recesivos) se pueden nombrar: trauma,
infección durante el desarrollo dental, sobredosis de
radiación, alteración del sistema glandular derivada del
ectodermo, raquitismo, sífilis, sarampión durante el
embarazo y disturbios intrauterinos severos (2).

Reporte del caso:

Paciente de género masculino de 11 años de edad,
procedente de Xochitepec, estado de Morelos,
México, que acude al Centro de Radiología
Maxilofacial y Diagnóstico, servicio privado de la
Ciudad de Cuernavaca, Morelos, México, referido
por su hermana, estudiante del segundo semestre de
odontología por no presentar ningún órgano dental
desde su nacimiento.

A la anamnesis la madre refiere que nunca ha tenido
dientes y que «machaca (muele, tritura) la comida con
las encías y lengua. Los alimentos que ingiere en la
mayoría de los casos son blandos».

Al examen clínico extraoral se evidenció cejas,
pestañas y cabellos escasos, finos y de color claro.
Piel fina, delicada y seca. Refirió además ausencia de
sudoración e intolerancia a las temperaturas altas. No
presenta hiperpigmentación cutánea o alteración en
uñas. Presentó una depresión del puente nasal, labios
gruesos, hipertónicos y secos y pérdida de la dimensión
vertical en los maxilares. (Fig. 1). Al examen clínico
intraoral se observó una seudo-macroglosia, (Fig. 2)
por ausencia total de los órganos dentales. La salivación
estaba disminuida. Los procesos alveolares se
encuentran disminuidos, pero con una altura ósea
favorable (Fig.3) Para descartar la presencia de algún
órgano dental retenido en los maxilares, se le realiza
una Ortopantomografía (Rx panorámica).  A la
evaluación de la imagen se evidenció la ausencia total
de órganos dentales. (Fig. 4).

Figuras 1. Fotografía clínica frontal y lateral, donde se aprecia cejas, pestañas y cabellos escasos, finos y de
color claro. Con piel fina y delicada. El puente nasal deprimido, protuberancia frontal, labios secos y pérdida

de la dimensión vertical.
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Por las características clínicas y los hallazgos
radiográficos anteriormente señalados, se concluye que
el paciente padecía del Síndrome Displasia
Ectodérmica Anhidrótica o Síndrome de Christ
Siemens Touraine.

Discusión

La Displasia Ectodérmica Anhidrótica o Síndrome
de Christ Siemens Touraine forma parte de un amplio
grupo de patologías que tienen en común una alteración
de la organización celular en al menos dos tejidos
derivados de la capa embrionaria ectodérmica (3).
Es una enfermedad genética, autosómica recesiva y
ligada al cromosoma X.

El gen de la enfermedad se encuentra localizado
en el cromosoma x xq12.2-13, aún no se ha sido
detectada la naturaleza, ni la patogénesis molecular
del gen. Esta enfermedad tiene expresión total en el
sexo masculino, pero también mujeres heterocigotas
pueden presentar la enfermedad (4,5).

Dependiendo de las combinaciones existen más de
120 síndromes distintos, con todos los modos posibles
de transmisión hereditaria. Muchos de los síndromes
tienen manifestaciones clínicas que se solapan y solo
se distinguen por la presencia o ausencia de un defecto
concreto (6,7). Tienen una incidencia que oscila de 1
a 7 por cada 100.000 niños nacidos vivos y puede
darse en cualquier etnia (8,9,10). Debido a la gran
diversidad de tipos de Displasia Ectodérmica que
existen en la clínica se considera en términos generales
dos formas principales: Displasia Ectodérmica
Hidrótica o Síndrome de Clouston y Displasia
Ectodérmica Anhidrótica o Síndrome de Christ
Siemens Touraine.

Aparte En la Displasia Ectodérmica Anhidrótica
presenta una facies típica desde los primeros meses
de vida y se caracteriza por presentar cejas, pestañas
y cabellos escasos, finos y de color claro. El cabello
está seco debido a la ausencia de las glándulas
sebáceas o no se desarrollaron bien. Al nacer se puede
apreciar un patrón anormal de la implantación del
cabello, con un implante frontal alto y por tanto la frente
en estos casos es amplia. Posteriormente se produce

Figura 2. Seudo-macroglosia por la ausencia de
órganos dentales con la salivación disminuida

Figura 3. Modelos de estudio donde se aprecia el
reborde disminuido, pero con buena altura ósea

para soportar una prótesis

Figura 4. Ortopantomografía (Radiografía
panorámica) donde se observa ausencia total de

órganos dentales.
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en algunas ocasiones calvicie prematura.  Las glándulas
sebáceas y folículos pilosos pueden ser defectuosos
o ausentes. El pelo de la cabeza y las cejas suele ser
fino, escaso y se asemeja al lanugo (hipotricosis). Las
plantas de los pies y palmas de las manos son normales
o rara vez hiperqueratósicas. Las uñas de las manos
se afectan en un 50 %, siendo distróficas, quebradizas,
estriadas y con convexidad acentuada. La disminución
o ausencia de la sudoración es un problema común,
las glándulas exocrinas están ausentes, disminuidas en
numero o no funcionan adecuadamente. La reducción
de la sudoración condiciona a una fiebre alta, ya que
las glándulas sudoríparas regulan la temperatura
corporal, esta elevación de temperatura puede causar
alteración metabólica y neurológica severa.

Las manifestaciones otorrinolaringológicas derivan
de la hipoplasia de las glándulas mucosas de los tractos
aéreos y digestivo superior y destacan por la frecuencia
de presentación las afecciones crónicas, como rinitis,
faringitis, otitis, y también epistaxis. Las alteraciones
oculares son diversas, pueden presentarse cataratas,
ausencia del conducto lacrimonasal, microoftalmos,
entropión, telecanto, ausencia de glándulas de
Meibomio, lagrimación deficiente, queratoconjuntivitis,
displasia corneal y estenosis lacrimal. Debido a la
disminución del número y de la actividad de las
glándulas lacrimales, nasales, salivales y sudoríparas
hay sequedad de piel y mucosas. Las lágrimas son
escasas, causando irritación en los ojos, conjuntivitis
y sensibilidad a la luz. A nivel facial estos pacientes
presentan un grado variable de hipoplasia a nivel de
tercio medio, pudiéndose observar depresión del
puente nasal, pómulos anchos, rebordes
supraorbitarios. Se observa además mandíbula
triangular, labios abultados, protuberantes, secos y
fisurados; orejas puntiagudas, pequeñas, de
implantación baja y desplazadas hacia delante (11).
La saliva es escasa, causando problemas al degustar,
masticar y tragar los alimentos. Las secreciones
mucosas de la nariz son excesivamente espesas,
formándose costras. Es común una voz ronca y
áspera. Puede haber cera incrustada en los oídos.  La
piel es fina y delicada. Habitualmente hay
hiperpigmentación, sobre todo a nivel periocular y

bucal. La piel del resto del cuerpo es seca e
hipopigmentada, lo que da mayor visibilidad a las venas
(12). Las manifestaciones orales se pueden presentar
con hipodoncia, oligodoncia y anodoncia parcial o
total.  Esta alteración dental está a asociada con más
frecuencia a factores hereditarios de tipo dominante,
poligénico y ligado al cromosoma X 45. Tanto la
dentición decidua como la permanente pueden verse
afectadas. Los órganos dentales presentes pueden
verse alterados en el tamaño (reducidos) y en la forma
(conoide). Los dientes que más se conservan en este
síndrome en la dentición permanente son los incisivos
centrales superiores, primeros molares superiores,
primeros molares inferiores y caninos superiores. Los
procesos alveolares están reabsorbidos (13,14,15).

Conclusiones.

El diagnostico y tratamiento de esta enfermedad
debe de ser a temprana edad y debe ser
multidisciplinario e integral. En el cual deben de
intervenir el pediatra, cirujano pediatra, odontólogo,
oftalmólogo, dermatólogo y genetista. La rehabilitación
protésica bucal es fundamental en estos casos,
intentando así, dar una solución funcional y estética
que permita realizar una vida lo más normal posible al
paciente con miras a su desarrollo físico, psicológico
y social, además de velar por su autoestima y calidad
de vida. En este caso en particular, se realizará una
investigación más extensa de su familia, ya que una de
sus hermanas presenta una agenesia dental y sus primos
varones padecen del mismo síndrome.
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