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Aspectos clinicos y principales manifestaciones orales
presentes en pacientes con Displasia Ectodérmica. Revisidon
sistematica.

Clinical aspects and main oral manifestations present in patients
with ectodermal dysplasia. Systematic review.

Soriano Vargas Nataly!, Cruz Moreira Karla?

1Estudiante de la carrera de Odontologia de la Universidad Catélica de Santiago de Guayaquil, Ecuador.

2Especialista en Clinica Estomatolégica y Odontopediatria. Docente de la Universidad Catdlica de
Santiago de Guayaquil, Ecuador.

Resumen

Introduccién: La displasia ectodérmica es un trastorno genético que causa alteraciones
en las estructuras que derivan del ectodermo como la piel, cabello, dientes, glandulas
sudoriparas y salivales, se presenta en sus formas clinicas: hipohidrética/anhidrética e
hidrética. Objetivo: Conocer los aspectos clinicos y las principales manifestaciones
orales que se presentan en pacientes con displasia ectodérmica. Metodologia: Se
realizé una revisién sistematica de reportes de casos clinicos de pacientes con displasia
ectodérmica obteniendo una muestra de 51 articulos registrando un total de 66
pacientes. Resultados: La forma hipohidrética/anhidrética se presentd en 60 (90,91%)
pacientes siendo la mas prevalente, los signos y sintomas extraorales se reportaron en
65 pacientes en las que las tricopatias como la escasez de cabello 52 (80%) fue la mas
frecuente; las alteraciones faciales como frente prominente se present6 en 41 (63,08%)
pacientes; de las manifestaciones en piel la mas prevalente fue piel seca en 30 (46,15%)
casos; en miscelaneos la hipohidrosis representd la cifra mas alta en 56 (86,15%)
individuos. Los principales signos y sintomas orales fueron los dientes conicos en 39
(61,90%) casos, la hipodoncia en 23 (36,51%) y oligodoncia en 19 (30,16%). El
tratamiento protésico fue el mas prevalente en 30 (53,52%) pacientes. Conclusion: El
odontodlogo debe actuar a tiempo y de manera multidisciplinaria segun la edad y la
condicion del paciente para mantener un correcto crecimiento de los maxilares mitigando
las alteraciones faciales. El tratamiento odontolégico a tiempo complementado con una
terapia psicoldgica sin duda mejorara exitosamente la calidad de vida de estos pacientes.

Palabras claves: Displasia ectodérmica, signos y sintomas, anodoncia, hipohidrosis,
hipotricosis, ectodermo, sistema estomatognatico
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Abstract

Introduction: Ectodermal dysplasia is a genetic disorder that causes alterations in the
structures derived from the ectoderm such as skin, hair, teeth, sweat and salivary glands,
it is presented in its clinical forms: hypohidrotic/anhydrotic and hydrotic. Objective: To
know the clinical aspects and the main oral manifestations presented in patients with
ectodermal dysplasia. Methodology: A systematic review of clinical case reports of
patients with ectodermal dysplasia was performed obtaining a sample of 51 articles
registering a total of 66 patients. Results: The hypohidrotic/anhydrotic form was present
in 60 (90.91%) patients being the most prevalent, extraoral signs and symptoms were
reported in 65 patients in which trichopathies such as sparseness of hair 52 (80%) was
the most frequent; facial alterations such as prominent forehead were present in 41
(63.08%) patients; of the skin manifestations the most prevalent was dry skin in 30
(46.15%) cases; in miscellaneous hypohidrosis represented the highest figure in 56
(86.15%) individuals. The main oral signs and symptoms were conical teeth in 39
(61.90%) cases, hypodontia in 23 (36.51%) and oligodontia in 19 (30.16%). Prosthetic
treatment was the most prevalent in 30 (53.52%) patients. Conclusion: The dentists
should act in time and in a multidisciplinary way, according to the age and condition of the
patient to maintain proper jaw growth and mitigate facial alterations. Early dental treatment
complemented with psychological therapy will undoubtedly successfully improve the
quality of life of these patients.

Key words: Ectodermal dysplasia, signs and symptoms, anodontia, hypohidrosis,
hypotrichosis, ectoderm, stomatognathic system
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Introduccioén

La displasia ectodérmica

representa un  conjunto  de
trastornos genéticos, llamada asi
por causar alteraciones sobre el
tejido ectodérmico el cual se
encarga de envolver toda la
superficie embrionaria, el desarrollo
anormal de esta capa afecta
directamente a las estructuras que
de ella derivan como por ejemplo:
la piel, foliculos pilosos, glandulas

sudoriparas, ufas y dientes.'?

Clinicamente se reporta la
presencia de dos formas de
displasia ectodérmica: la primera
hipohidrética/

anhidrética o también Illamada

denominada

sindrome de  Chris-Siemens-
Touraine, se caracteriza por la
ausencia total o parcial de
glandulas sudoriparas. La hidrética
es la segunda forma también
conocida como sindrome de
Clouston en la que las glandulas
sudoriparas muestran una funcién

normal.?

Dentro de las manifestaciones
clinicas que presenta el paciente
con displasia ectodérmica
encontramos que la deformidad
craneo-maxilofacial se presenta en

la mayoria de los casos, existen

rasgos fisicos que son muy
caracteristicos de la enfermedad
como frente prominente, puente
nasal deprimido, labios evertidos o
protuberantes, ausencia total o
parcial del cabello, cejas vy

pestafas.?

En la cavidad oral se presentan
alteraciones como oligodoncia,
hipodoncia, presencia de dientes
conoides, alteraciones en el
esmalte, siendo la ausencia de
dientes el principal motivo por el
cual los pacientes acuden al

consultorio odontolégico.*

El conocimiento de los odontélogos
generales y especializados, pero
de manera relevante el de los
odontopediatras en relacion a las
caracteristicas clinicas que se
presentan de manera variable en
los pacientes afectados con
displasia ectodérmica se considera
sumamente importante para el
proceso diagndstico,
especificamente porque las
alteraciones dentales causadas por
este sindrome se presentan a una
temprana edad y el reconocimiento
de éstas pudieran facilitar el

diagnéstico en la infancia.®

La displasia ectodérmica fue

descrita por Danz por primera vez



en el afio 1792, la literatura relata
que esta enfermedad considerada
rara tiene una incidencia en 7 de
cada 10.000 nacidos vivos siendo
la displasia ectodérmica
hipohidrética ligada al cromosoma
X la mas prevalente, existiendo
mas de 200 afecciones diferentes

reportadas.>467

Mensualmente aparecen nuevas
enfermedades asociadas a las
displasias ectodérmicas por lo que
los expertos denotan confusion
sobre el desarrollo béasico de la

patogénesis de esta enfermedad.®

Bergendal indica que se ha
informado en la base de datos de la
Fundacion Nacional de Displasias
Ectodérmicas que las anomalias
dentales se presentan en el 80% de
pacientes, el 57% son problemas
asociados a la masticacion, el 40%
problemas de habla y un 37%
problemas  salivales, ademas
sostiene que el examen clinico del
sistema estomatognéatico es un
procedimiento esencial para buscar
conocer de manera mas profunda
las variaciones clinicas que se
presentan en los pacientes que
padecen esta condicion.®

Por tanto consideramos que el

presente trabajo investigativo es de

mucha importancia para que el
odontdlogo general o especialista
pueda conocer todo lo relacionado
a la displasia ectodérmica, sobre
todo lo que concierne a sus
aspectos clinicos y las diferentes
manifestaciones bucales y también
como orientarse al posible
diagnéstico y dirigir un tratamiento
de la manera mas idonea en estos

pacientes.

El propésito de este trabajo de
investigacion es dar a conocer los
aspectos clinicos y las principales
manifestaciones orales que se
pueden presentar en pacientes con

displasia ectodérmica.

Materiales y método

El presente trabajo investigativo es
una revision sistemética de
enfoque  cualitativo de  tipo
retrospectivo transversal, de disefio

explicativo no experimental.

La recopilacion de datos se basoé en
articulos cientificos de reportes de
casos clinicos y serie de casos, la
busqueda se realiz6 a través de
Pubmed,
Cochrane y Google Académico, se

buscadores como

usaron términos Mesh y palabras
claves en inglés y espafiol como:

“displasia ectodérmica”,



“anodoncia”, “signos y sintomas” ,
“hipohidrosis”, “hipotricosis”,
“ectodermo”, “sistema

estomatognatico”.

Al realizar la busqueda se obtuvo
un universo de 390 articulos
cientificos, de los cuales 73
cumplieron los criterios de
busqueda como: reporte de casos
clinicos de pacientes menores de
30 afios con displasia ectodérmica
y articulos reportados en inglés o
espafol de los dltimos 10 afos. De
los cuales se excluyeron aquellos
articulos de casos clinicos de
pacientes con displasia
ectodérmica relacionados con
cualquier otra enfermedad
sistémica y aquellos que no eran de
libre acceso, dandonos una
muestra total de 51 articulos para

realizar el presente estudio.

De los 51 articulos de reportes de
casos clinicos se obtuvieron 66
pacientes en los que se evaluaron
las siguientes variables que fueron
divididas en categorias: formas
clinicas (hipohidrotica/anhidrética e
hidrética), signos y sintomas
extraorales donde se evaluaron
tricopatias como: escasez de
cabello, <cejas y pestafas;

alteraciones faciales tales como

frente prominente, puente nasal
deprimido y labios protuberantes;
alteraciones en piel que incluian
arrugas e hiperpigmentacién
periorbitaria y piel seca,
miscelaneos como hipohidrosis,

intolerancia al calor e hipertermia.

En la categoria de signos vy
sintomas orales nos enfocamos
especificamente en las
alteraciones del sistema
estomatognatico  tales  como:
conicos,

dientes hipodoncia,

oligodoncia y otros.

Por ultimo se evaluaron los
tratamientos clasificandolos en dos
grupos:  primero  tratamientos
generales en los que se consider6
evaluar control de temperatura,
emolientes e hidratacion. Segundo,
tratamientos odontolégicos en los
gque se incluyeron: tratamiento
protésico, ortodoncia, remodelado
dental con resina y control de placa

bacteriana

El analisis se realizd6 mediante
estadistica descriptiva, la
tabulacion de los datos
recolectados de los articulos de
esta investigacion se efectuaron en
Microsoft Excel 2013 y el software

SPSS.



Resultados

De la muestra de 51 articulos
obtuvimos 66 pacientes de los
cuales 25 (37,88%) eran de sexo
femenino y 41 (62,12%) de sexo
masculino. La edad maxima fue de
29 afnos, la edad minima de 1 dia
de nacido y la edad promedio fue
10,87 afios.

En cuanto a la forma clinica de
displasia ectodérmica que se
presento en los 66 pacientes la mas
prevalente fue la tipo
hipohidrotica/anhidrética en 60
(90,91%), en 4 (6,06%) no se
especificaba la forma clinica y la
tipo  hidrética se encontré en 2
(3,03%) de ellos (Gréfico 1).

FORMAS CLiNICAS

4 (6,06%)
2(3,03%)

60 (90,91%)

HIPOHIDROTICA
HIDROTICA
= NO ESPECIFICADA

Gréfico 1

De los 66 pacientes en 65 (98,48%)

se reportaron signosy sintomas

extraorales y en 1 (1,52%) paciente
no hubo reporte debido a que en la
exploracion clinica no present6
ninguna caracteristica fisica de
displasia ectodérmica pero si se

reportaron manifestaciones orales.

De los signos vy sintomas
extraorales las tricopatias se
encontraron en 57 (87,69%) casos
de los cuales las mas frecuentes
fueron escasez de cabello en 52
(80,00%), seguido de la escasez
de cejas 34 (52,31%) y escasez de
(30,77%). Las
faciales se

pestaiias 20
alteraciones
presentaron en 52 (80%) casos,
siendo encabezadas por frente
prominente 41 (63,08%), puente
nasal deprimido 34 (52,31%) y 33
(50,77%) pacientes tenian labios
protuberantes.

Las manifestaciones en piel se
encontraron en 44 (67,69%)
pacientes, de las cuales la mas
representativa fue la piel seca en
30 (46,15%), seguido de Ila
hiperpigmentacion 19 (29,23%)
y arrugas periorbitarias en 14
(21,54%) casos.

Los miscelaneos se reportaron en
62 (95,38%) pacientes siendo la



SIGNOS Y SINTOMAS EXTRAORALES

Escasez de cabello

TRICOPATIAS

57 (87,69%) Escasez de cejas

Escasez de pestafias
Frente prominente
FACIALES Puente nasal deprimido
Labios protuberantes

ALTERACIONES

52 (80%)

Piel seca
MANIFESTACIONES

EN PIEL

44 (67,69%) periorbitaria

Arrugas periorbitarias

; Hipohidrosis
MISCELANEOS | 2 al cal
62 (95,38%) Intolerancia al calor

Hipertermia
Tabla 1

mas comun la hipohidrosis 56
(86,15%), seguido de intolerancia
al calor 23 (35,38%) e hipertermia
18 (27,69%). (Tabla 1).

De los 66 pacientes evaluados 63
(95,45%)
sintomas orales mientras que en 3
(4,55%)

encontraron reportes. Los signos y

reportaron signos y
pacientes no se
sintomas  bucales mas
prevalentes fueron: dientes
conicos 39 (61,90%), hipodoncia
23 (36,51),
(30,16%) y con menor prevalencia

oligodoncia 19

encontramos boca seca 15
(23,81%),
(14,29%), diastemas 4 (6,35%),
halitosis 1 (1,59) e hipoplasia 1
(1,59%). (Grafico 2)

anodoncia total 9

Con respecto a los tratamientos de

los 66 pacientes evaluados 45

Hiperpigmentacion

n %
52 80,00
34 52,31
20 30,77
41 63,08
34 52,31
33 50,77
30 46,15
19 29,23
14 21,54
56 86,15
23 35,38
18 27,69

(68,18%) reportaron haber recibido
algun tipo de terapéutica. Sin
embargo, no se encontraron
registros en 21 (31,82%) casos.

Los tratamientos generales se
registraron en 19 (42,22%) casos,
siendo el méas frecuente el control
(73,68%),
seguido del uso de emolientes 8

de temperatura 14

(42,11%) y con menor prevalencia
la hidratacion 3 (15,79). (Gréfico
3).

Por otra parte, los tratamientos
odontoldgicos se reportaron en 39
(86,67%) de los casos evaluados,
en donde el tratamiento protésico
se instaur6 en 38 (97,44%)
pacientes,
(28,21%), remodelado dental con

ortodoncia en 11

resina 9 (23,08%) y control de placa
bacteriana 7 (17,95%). (Grafico 4).
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TRATAMIENTOS GENERALES

80,00 14(73,68%)
70,00

60,00
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TRATAMIENTOS ODONTOLOGICOS
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Grafico 4



Discusién

En el presente estudio se registrd
un total de 66 pacientes con
displasia ectodérmica, de los
cuales 41 (62,12%) eran de sexo
masculino y 25 (37,88%) eran de
sexo femenino, estos resultados
concuerdan con el estudio de
Prager et al.® en el que 19
(63,33%) pacientes eran de sexo
masculino y 11 (36,66%) de sexo
femenino. Estos resultados se
deben a que la displasia
ectodérmica es una enfermedad
gue tiene predileccion por el sexo
masculino, relacionado a que en la
mayoria de casos la mujer es
portadora de la enfermedad
mientras que los hombres son

mayormente afectado.’

En este estudio también se
encontré que la edad maxima fue
de 29 afios y la edad minima 1 dia
de nacido con un promedio de edad
de 10,87 afos, datos similares se
registraron en los reportes de More
et al.'! quien evalu6 a 19 pacientes
con una edad maxima de 30 afios y
una edad minima de 4 afios siendo

12,89 afios el promedio.

En relaciéon a las formas clinicas

describimos que de 66 pacientes

encontramos que la tipo
hipohidrética/anhidrotica  estaba
presente en 60 (90,91%) pacientes,
la hidrética en 2 (3,03%) y en 4
(6,06%) no se reportaron formas
clinicas especificas, Mehta et al.!?
report6 que el 74% de sus
pacientes presentaba la forma
clinica hipohidrética/anhidraética, el
9% hidrdticay el 17% restante eran
de displasia ectodérmica asociadas
a otros sindromes, pero esta ultima
condicibn no fue evaluada en
nuestro estudio. Estos resultados
nos hacen pensar que la displasia
ectodérmica hipohidrética es la
forma clinica que se presenta con
mayor frecuencia asi como lo
menciona Halai et al.* en su
estudio indicando que representa
aproximadamente el 80% de las
formas de displasia ectodérmica.
En la mayoria de casos es recesiva
ligada al cromosoma X con
asociacion de la mutacion en el gen
EDA.® Con estos datos podemos
corroborar que el motivo de que
displasia ectodérmica se presenta
mas en el sexo masculino es por la
herencia genética relacionado al

cromosoma X afectado.

Por otra parte esta investigacion

reveld6 que en los 65 (98,48%)



pacientes gue manifestaban
signos y sintomas extraorales, la
escasez de cabello se presentaba
en 52 (80%) pacientes, escasez de
cejas en 34 (52,31%) y escasez de
pestafias en 20 (30,77%), siendo
las tricopatias més representativas
pero sin duda alguna la escasez de
cabello ocupa el porcentaje mas
alto. Aunque estos valores difieren
de los reportados por Aswegan et
al.’® quien indica mayores
porcentajes en la escasez de
pestafas 27 (71,05%) y escasez de
cejas 26 (68,42%), pero coincide
con nuestro estudio en cuanto a la
escasez de cabello con 28
(73,68%),

resultados podria deberse al grado

Esta variacion de

de afectacién que se presente de
un individuo a otro en las
estructuras ectodérmicas
responsables de la formacion del

pelo.

Las alteraciones faciales que mas
se presentaron en los pacientes
fueron frente prominente 41
(63,08%), puente nasal deprimido
34 (52,31%) y en 33 (50,77%)
labios protuberantes, este reporte
guarda relacién con More et al.l
quien indic6 que estas tres

manifestaciones eran las que se

presentaban con mayor frecuencia
en los 19 pacientes evaluados 12
(63,18%)
prominente, 11 (57,89%) puente

presentaban  frente

nasal deprimido y labios
protuberantes en 11 (57,89%)
pacientes.

De las manifestaciones en piel
evaluadas en los pacientes, 30
(46,15%) presentaban piel seca,
19 (29,23)
periorbitaria y 14 (21,54%) arrugas

hiperpigmentacion

periorbitarias. Por otra parte Halai
et al.* describi6 una lista de las
caracteristicas tipicas que se
encuentran presentes en los
pacientes con displasia
ectodérmica donde incluyé estas
tres manifestaciones. Asi mismo
More et al.'' relatd haber
observado estas tres variables en
su estudio de casos clinicos y las
incluyé dentro de las
manifestaciones generales de la
displasia ectodérmica que expuso
en su investigacion.

El hecho de encontrar la piel seca
con mayor tendencia a la
descamacion como una de las
principales manifestaciones puede
deberse a la disfunciéon de las
glandulas sudoriparas

(hipohidrosis/anhidrosis) que se



presentan en la mayor parte de los

pacientes con displasia

ectodérmica hipohidrética
afectando asi el aspecto de la

epidermis.

En lo que respecta a miscelaneos

de los casos reportados 56
(86,15%) presentaban
hipohidrosis, 23 (35,38%)

intolerancia al calor y 18 (27,69%)
hipertermia, Reyes et al.** realizé
un estudio en una poblacion rural
en la que encontr6 que la
hipohidrosis y la intolerancia al
calor estaba presente en el 100%
de los casos estudiados mientras
que la hipertermia se report6é en un
menor porcentaje, a pesar de existir
diferencias con respecto a nuestras
cifras se coincide que la
hipohidrosis es la condicion que
mas prevalece en los pacientes, la
respuesta a la diferencia de
resultados podria deberse al hecho
que la intolerancia al calor y la
hipertermia estan estrechamente
relacionadas con la disminucion de

la  sudoracion impidiendo el

enfriamiento del cuerpo
(hipohidrosis), en este caso
podriamos considerar que la

intolerancia al calor y la hipertermia

son las consecuencias de la
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ausencia de sudor, lo que nos hace

suponer que en los articulos
elegidos para el presente estudio la
mayoria de autores no evaluaron la
intolerancia al calor y la hipertermia
0 quizads generalizaron los tres
término, asi como en el estudio de
Yildirim et al.*® que solo reporté la
presencia de hipohidrosis en el
91,30% de los casos estudiados y
no hace alusion a las otras dos

variables.

De los signos y sintomas orales
reportados en 63 pacientes, 39
(61,90%)
conicos, 23 (36,51%) hipodoncia, y
19 (30,16%) oligodoncia de la

misma forma Reyes et al.** reportd

presentaban dientes

la presencia de hipodoncia y
dientes conicos en el 60% de los
casos. Por otra parte Mehta et al.*?
evalu6 75 individuos con la
presencia de hipodoncia y dientes
conicos en el 76%. En algunos
reportes de casos clinicos elegidos
para la elaboracion del presente
hacia

trabajo investigativo se

referencia a la presencia de
oligodoncia cuando en un paciente
se presentaba una considerable
ausencia congénita de dientes
permanentes o deciduos, mientras

gue existe literatura que en esta



misma condicion la describe como
hipodoncia, esto se debe a la
terminologia que es usada de
manera variable y lo que podria
denotar confusién; en términos
prostodonticos la hipodoncia es la
ausencia de uno o mas dientes
pero no de todos, la oligodoncia
hace referencia a la ausencia
congénita de seis o mas dientes y
también es conocida como
hipodoncia severa.%®

Consideramos que por esta razon
la hipodoncia tiene porcentajes
representativos en los reportes de
estos dos dUltimos autores, que
estadisticamente nos representaria
un porcentaje similar 66,67% si en
todos nuestros reportes de casos
termino

clinicos se usara el

hipodoncia para describir las
anomalias en el niumero de piezas
De

decir

dentales. esta manera

podriamos que nuestro
estudio se respalda con los de
estos dos autores exponiendo que
la hipodoncia y los dientes cénicos
representarian las alteraciones
orales mas prevalentes de esta

investigacion.

De los Tratamientos los generales
gue se reportaron en 19 pacientes

el control de temperatura se
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presento en 14 (73,68%) casos y el
uso de emolientes 8 (42,11%). Esto
coincide con Halai et al.* quien
alega que el manejo médico se
basa principalmente en el alivio de
la sintomatologia y en el caso de los

efectos que se presentan por la

disminucion de sudor deben ser
regulados con la ingesta de
bebidas frias, mantenerse en

ambientes frios y el uso de ropa
ligera, por otra parte recomienda el
uso de emolientes para mejorar la
resequedad de la piel.
Consideramos  que no se
encontraron tratamientos
generales que se presenten con
mas prevalencia debido a que la
mayoria de pacientes que acuden a
la consulta médica lo hacen

especialmente por tener
intolerancia al calor y aumento en la
temperatura

corporal lo que

principalmente orienta a los

médicos al control de la misma.

En

tratamientos

lo que concierne a los
odontoldgicos
instaurados en los 39 (86,67%)
pacientes reportados 38 (97,44%)
recibieron tratamiento protésico, 11
(28,21%) ortodoncia, 9 (23,08%)
remodelado dental con resina 'y 7
(17,95%)

control de placa



bacteriana. La cantidad de

pacientes que reciben un
tratamiento protésico es sin duda
alguna la mas distintiva. Este
resultado se ve respaldado
claramente con el de Yavuz et al.'’
que empled tratamiento protésico
en 13 (86,66%) de los 15 pacientes
evaluados en su estudio. Por su
parte Murdock et al.'® realizé una
literaria

investigacion para

establecer las opciones de
tratamiento y los costos que se
pueden generar en los pacientes
con displasia ectodérmica vy
manifestd que de 24 pacientes, 20
(84%)

protésico,

recibieron tratamiento
9 (37%)

ortodéntico y 5 (19%) se habian

tratamiento

sometido a una cirugia de
implantes, también hizo mencion a
gue el costo de los tratamientos
varian segun la edad del paciente
ya que en denticion decidua se
emplea tratamiento protésico, en la
etapa de denticién mixta quizas el
paciente necesite agregar un
tratamiento ortoddntico por lo que
aumentaria el valor, asi mismo los
costos de tratamientos aumentan
drasticamente cuando llegan a
tener denticion permanente en el
caso que sea sometido a una

cirugia de implantes. Por su parte
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Baskan et al.l® menciona que en

su estudio fue empleado el
tratamiento protésico al 85,71% de
los pacientes y sugiere que el
tratamiento con implantes sea
efectuado solo cuando se haya
completado el pico de crecimiento
estableciendo la madurez dental y
esquelética.

Nuestros resultados concuerdan de
alguna manera con los de los
autores antes mencionado, aunque
el tratamiento con implantes estuvo
presente en un grupo minasculo de
esta

investigacion, esto podria

deberse a que la mayoria de
pacientes reportados pertenecian a
paises del Medio Oriente en donde
no existen condiciones econdmicas
para que todos los pacientes
puedan acceder a este tipo de

procedimiento.

Conclusiones

e Los padres de los pacientes

con displasia ectodérmica

acuden a la  consulta
odontologica  principalmente
preocupados por la ausencia
de dientes que se manifiesta en
la gran mayoria de casos,
resulta que muchas veces
desconocen que el paciente

padece la enfermedad, este es



un punto importante en el que
el odontélogo basado en sus
conocimientos pueda llegar a
orientarse hacia un posible
diagnéstico, y mas aun dar el
tratamiento  multidisciplinario

gue requieren estos pacientes.

Cuando es el propio paciente

quien busca atenciéon
odontolégica lo hace porque
siente la necesidad de cambiar
la estética debido a la
constante presion social a la
gue esta sometido lo que

puede crearle  problemas
emocionales; muchos de ellos
no pueden acceder a los

diferentes tratamientos que
requieren para mejorar Su
condicion, esto sucede en
especial en aquellos paises en
los los

que recursos

economicos limitan a sus
habitantes por lo que estos
pacientes desde una edad
precoz llegan a ajustarse a una
mala calidad de vida
relacionada a la salud oral, sin
dejar de lado la influencia que
acarrea toda esta situacion
del

sobre el autoestima

individuo.
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Finalmente podemos concluir
resaltando la importancia del

papel
odontdlogo en la vida de estos

que desempefa el
pacientes, el profesional debe
actuar a tiempo y de manera
multidisciplinaria segun la edad
y la condicién del paciente para
mantener un correcto

crecimiento de los maxilares

mitigando las alteraciones
faciales. El tratamiento
odontoldgico a tiempo
complementado  con una

terapia psicolégica sin duda
mejorara  exitosamente la
calidad de vida de estos

pacientes.

Recomendaciones

Generales:

Aunque la mayoria de
pacientes presente la triada
clinica de Ila displasia
ectodérmica (hipotricosis,
hipodoncia e hipohidrosis) no
se puede diagnosticar esta
enfermedad tan solo con la
exploracion clinica, se
recomienda  corroborar el
diagnoéstico mediante la prueba
genética, en los caso de
pacientes que no pueden

acceder a este tipo de pruebas



se podria realizar una biopsia
de piel para establecer si hay
afectacion de glandulas

sudoriparas.

En el presente estudio de
casos encontramos que el
15,15% de pacientes eran hijos
de matrimonios
consanguineos, More et al.
registr6 un porcentaje mucho
mas elevado 68,42%, por lo
gue se recomienda realizar
futuros estudios en los que se
pueda establecer la
probabilidad que existe de que
un nifio proveniente de un
matrimonio consanguineo
pueda resultar afectado por

esta enfermedad.

Al odontdlogo:

A pesar de haber encontrado

una menor frecuencia en
tratamientos como el control de
placa bacteriana y aplicacion de
flior es recomendable que el
odontdlogo no deje de lado
mantener los indices de salud
bucal aceptables para lograr el

éxito de los demas tratamientos.

Realizar constante seguimiento

del tratamiento  protésico
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. Rodriguez

instaurado en los paciente
debido

crecimiento de las estructuras

jovenes que el
anatomicas orofaciales puede
llevar a realizar modificaciones
0 cambios en las proétesis con

mayor frecuencia.
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