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CASO CLINICO

Manejo odontoldgico de pacientes con el sindrome
de Christ-Siemens-Touraine. Reporte de un caso

Dental handling of patients with Christ-Siemens-Touraine syndrome. Case report

Jennifer Orozco Paez,* Cristian Puello Correa,’ Daniel Hernandez Gonzalez,$ Carmen Julia Rovira Ortiz"

RESUMEN

La displasia ectodérmica (DE) comprende un grupo de trastornos
hereditarios en los que dos o mas estructuras derivadas del ecto-
dermo se encuentran afectadas. Los pacientes con este trastorno
presentan hipoplasia o aplasia de estructuras como la piel, el ca-
bello, ufias, dientes, glandulas sudoriparas y otras estructuras. El
manejo odontoldgico es fundamental para mejorar la calidad de
vida del individuo. Se reporta el caso de un paciente masculino con
sindrome Christ-Siemens-Touraine, quien asistié a consulta por
anodoncia de érganos dentarios en maxilar superior e inferior, se
realizé un abordaje odontolégico que involucré periodoncia, reha-
bilitacion oral e implantologia y acompafiamiento social, dirigido a
restablecer funcionalidad y estética del sistema estomatognatico.
Con el tratamiento realizado se obtuvo mejoria absoluta en el pro-
ceso de masticacion y una sonrisa estética satisfactoria para el pa-
ciente y su representante legal.

ABSTRACT

Ectodermal dysplasia (ED) encompasses a group of hereditary
disorders in which two or more ectoderm-derived structures are
affected. Patients afflicted with this disorder exhibit hypoplasia
or aplasia of different structures such as skin, hair, nails, teeth,
and sweat glands among others. Dental treatment is of the utmost
importance in order to improve the subject’s quality of life. The case
here reported depicts a male patient affected with Christ-Siemens-
Touraine syndrome, who sought treatment due to tooth anodontia in
upper and lower jaws. A dental approach was conducted involving
periodontal treatment, oral rehabilitation and implantology, a social
component was also furthered, directed to re-establish function and
esthetics of the stomatognatic system. Performed treatment achieved
absolute improvement in the masticatory process and esthetic smile
which was satisfactory for the patient and his legal representative.

Palabras clave: Displasia ectodérmica, displasia ectodérmica anhidrética, anodoncia, rehabilitacion bucal (DeSC).
Key words: Ectodermal dysplasia, anhidrotic ectodermal dysplasia, anodontia, mouth rehabilitation (MeSh).

INTRODUCCION

Las displasias ectodérmicas (DE) comprenden un
grupo grande y heterogéneo de trastornos hereditarios
no progresivos reportados por primera vez por Thur-
nham en 1848, quien realiz el primer informe de un
paciente con displasia ectodérmica.! Jannane define a
la displasia ectodérmica como un conjunto de defectos
provocados por la alteracion del desarrollo de dos o
mas tejidos provenientes del ectodermo embrionario,
los tejidos afectados son principalmente la piel, el ca-
bello, las ufas, las glandulas ecrinas y los dientes.2

Hasta la fecha, se han reportado mas de 192 tras-
tornos distintos que se asocian a mutaciones de ge-
nes que codifican para proteinas involucradas en el
desarrollo del ectodermo. Se conoce que estas mu-
taciones alteran la activacion del factor de necrosis
tumoral durante un periodo critico en el desarrollo del
ectodermo y sus apéndices, desencadenando asi la
displasia.®* El patrén de herencia de la DE es varia-
ble, en su mayoria ligado al cromosoma X autosémi-
co recesivo, por lo cual es un desorden relativamente

raro y se estima que afecta alrededor de 1 por 10,000
a 1 por 100,000 nacidos vivos.'

Se han descrito dos tipos principales de displasia
ectodérmica con diferencias clinicas e histologicas,
la hidrética o sindrome de Clouston, perteneciente al
grupo 1y la hipo o anhidrética o sindrome de Christ-
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Siemens-Touraine, que pertenece al grupo 2, su dife-
rencia se basa en el grado de sudoracién que presen-
ta el paciente." La forma mas frecuente es la displasia
ectodérmica hipohidrética o anhidrética la cual posee
un patrén de herencia autosémico recesivo ligado al
cromosoma X (DEHLX); este tipo de DE se caracte-
riza principalmente por un cuadro clinico basado en
una triada de hipotricosis (anomalias en piel, pelo y
ufias), hipodoncia o anodoncia e hipohidrosis (ausen-
cia parcial o total de glandulas sudoriparas ecrinas), a
diferencia de esta, el tipo hidrético se hereda con un
patron autosémico dominante y se distingue por hipo-
tricosis, distrofia ungueal e hiperqueratosis de palmas
de las manos y plantas de los pies.5”

Ambas presentan caracteristicas en comun como
la piel ligeramente pigmentada y delgada con aparien-
cia casi transparente; los vasos sanguineos superfi-
ciales son facilmente visibles.®® Otras manifestacio-
nes incluyen reduccion de la densidad de las cejas,
cabello escaso, fragil, seco, fino como resultado de
las glandulas sebaceas mal desarrolladas. Asimismo,
existen algunos rasgos como: abombamiento de la
frente, nariz en silla de montar, labios protuberantes y
evertidos. Ademas se ha reportado que con frecuen-
cia son afectados por infecciones oculares, rinitis cro-
nica, ufas distroficas, epistaxis, disfagia y disfonia.3®

Dentro de las caracteristicas estomatolédgicas se in-
cluyen el subdesarrollo de la cresta alveolar como re-
sultado de la falta de formacién de germen dental, una
dimension vertical reducida de la oclusion y un puente
nasal deprimido, por lo tanto, un aspecto de vejez es
comun en los individuos afectados. Se reduce notable-
mente el nimero de dientes (oligodoncia e hipodoncia),
a menudo hay un desarrollo anormal en la forma (inci-
sivos en forma conica o en clavija, microdoncia) y por
lo general se encuentran ampliamente espaciados. 3¢

Haciendo mencién a sus caracteristicas estoma-
tolégicas, los pacientes con displasias ectodérmicas
requieren tratamientos odontoldgicos que le permitan
mejorar su calidad de vida. El tratamiento estomatol6-
gico solo tendra éxito si el odontélogo tratante identifi-
ca el trastorno y las caracteristicas clinicas de su pa-
ciente para dar un abordaje odontologico integral.’® En
aras de ofrecer informacién pertinente a la comunidad
odontolégica, el objetivo de este articulo es reportar el
manejo odontologico integral, las caracteristicas fisi-
cas y estomatolbgicas en un paciente con el sindrome
Christ-Siemens-Touraine.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino de 18 afios de edad asiste
a consulta Odontologica en compafia de su repre-

sentante legal, para solicitar tratamiento odontol6-
gico. El paciente es remitido a la clinica del adulto
especial donde se le redacta historia clinica. Como
antecedentes médicos se registr6 sindrome de
Christ-Siemens-Touraine y asociado a este tras-
torno episodios recurrentes de epistaxis, fiebre y
anhidrosis. El paciente relata que en su familia no
hay antecedentes de dicha enfermedad ni caracte-
risticas fisicas presentes en algun familiar relacio-
nado al caso.

Al examen fisico se observan cejas, pestafias y
cabellos escasos, gruesos, de color claro, labios pro-
tuberantes y evertidos. Anatobmicamente la nariz pre-
senta un puente nasal bajo que aumenta su edad apa-
rente (Figura 1). Presenta piel palida, deshidratada y
translicida, en los brazos se observan bellos gruesos
s6lo en zonas localizadas.

Al examen estomatoldgico se observa atrofia sea
de los procesos alveolares en ambos maxilares, se
destaca anodoncia verdadera de OD # 11, 12,13, 14,
15, 16, 18, 22, 23, 24, 25, 26, 27, 28, 31, 32, 33, 34,
35, 36, 37, 38, 41, 42, 43, 44, 45, 46, 47, 48, presen-
cia de 6rgano dentario deciduo 51 con forma conica
y movilidad, ademas sobreinsercion del frenillo labial
superior. Los rebordes alveolares del maxilar superior
e inferior se disponen como clase lll segun la clasifica-
cion de Seibert. Se diagnostico gingivitis marginal leve
asociada a placa bacteriana generalizada (Figura 2).

Figura 1. Caracteristicas fisicas del sindrome de Christ-Sie-
mens-Touraine. Cejas escasas, piel palida, labios evertidos
y protuberantes.
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Radiograficamente se observaron colapsos de re-
borde superior e inferior clase Ill segun la clasificacion
de Seibert, presencia de un resto radicular a nivel de
OD 43 y zonas radiopacas a nivel del 51 compatible
con obturacion (Figura 3).

El tratamiento odontolégico integral comprendio,
fase higiénica en la que se motivo y educé al pacien-
te sobre buenos habitos de higiene oral, control de
placa, profilaxis y evaluacion de la respuesta tisular.
Exodoncia del resto radicular ubicado a nivel del 43.

La fase de rehabilitacion comprendi6 el disefo y
adaptacion de protesis total en maxilar superior; se
dieron las indicaciones necesarias para la higiene y los
cuidados de la prétesis. En maxilar inferior se plane6
rehabilitar con implantes dentales, por lo tanto el pa-
ciente fue remitido al Departamento de Implantologia
de la Facultad de Odontologia de la Universidad de
Cartagena para su valoracion y tratamiento definitivo.
Se colocaron implantes tipo Bicon®, cinco implantes
4.0 x 6.0 mm-2.5 mm Well y uno 5.0 x 6.0 mm-3.0 mm
Well, posteriormente se culminé la rehabilitacion con
protesis implantomucosoportada (Figuras 4 y 5). Cabe
destacar que el paciente se mostré receptivo durante

Figura 2. Caracteristicas estomatologicas. Hipodoncia y
atrofia 6sea de los procesos alveolares.

todo el tratamiento, mostrando interés y compromiso
durante las diferentes citas odontologicas asignadas.

Para la realizacion de este caso clinico se solicit6 al
representante legal un consentimiento informado para
la ejecucion del tratamiento, toma de fotografias y su
posterior publicacion.

DISCUSION

La forma mas comun de DE es la hipohidrética liga-
da al cromosoma X, también conocida como sindrome
de Christ-Siemens-Touraine, es la forma mas frecuen-
te de aproximadamente 150 tipos de displasias ecto-
dérmicas reportadas, con una incidencia aproximada
de 1 caso por cada 100,000 nacimientos.!

El sindrome de Christ-Siemens-Touraine, se mani-
fiesta con una triada caracteristica que consiste en:
la reduccién de la cantidad de pelo (hipotricosis), la
ausencia de glandulas sebaceas (asteatosis), y la
ausencia de glandulas sudoriparas (anhidrosis). Al-
gunos casos son leves, mientras que otros son gra-
ves. A nivel estomatolbgico, ya se han descrito bien
las anomalias orales comunes de este trastorno, se
destacan: hipodoncia (anodoncia y oligodoncia) en la
denticion primaria y permanente de ambos maxilares,
alteracion en la forma y tamafio de los dientes (dientes

Figura 4. Implantes dentales en maxilar inferior.

Figura 3. Radiografia panoramica. Es notorio el colapso de
los maxilares y la anodoncia dentaria.

Figura 5. Paciente rehabilitado en maxilar superior e inferior.
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en forma conica o en forma de clavija), retraso en la
erupcion dental de dientes permanentes, atrofia 6sea
de los rebordes alveolares, maloclusiones, dimensién
vertical reducida, arco palatino alto o paladar hendi-
do, hipoplasia de las glandulas salivales y ausencia
de glandulas accesorias orales dando lugar a xerosto-
mia, labios resecos y agrietados.?13

Para el odontélogo es de vital importancia conocer
en su totalidad las caracteristicas fisicas y estomatol6-
gicas que se mencionaron anteriormente, a fin de rea-
lizar las remisiones necesarias, apoyar el diagnoéstico
médico-odontoldgico y brindar un manejo integral al
paciente con DE en conjunto con el equipo médico.™
Ya se ha determinado que para el desarrollo psico-
social de estos pacientes es de suma importancia el
aspecto dental porque puede afectar su autoestima.

Hoy dia existen diferentes posibilidades de trata-
mientos que facilitan la rehabilitacion funcional y esté-
tica a nivel oral permitiendo que el paciente se sienta
a gusto y lleve una mejor calidad de vida, dentro de
estos podemos mencionar: prétesis fija, protesis re-
movibles, protesis totales y en los Gltimos afios ya se
reconocen los implantes dentales como una alterna-
tiva para el apoyo, soporte y retencién de prétesis,
considerando previamente la edad del paciente y el
crecimiento potencial en éstos.'1®

Actualmente, el abordaje odontologico que se les
brinda es variable y se realiza teniendo en cuenta
la edad del individuo, el crecimiento y desarrollo del
sistema estomatognatico, la agenesia dental, el gra-
do de malformacién de los dientes y la motivacion
que tengan. Adicional a esto, ser4 muy importante
plantear tratamientos multidisciplinarios, que involu-
cren areas como la psicologia, debido al gran com-
ponente psicosocial que afrontan estos pacientes por
sus caracteristicas fisicas.®

El reporte del presente articulo representa un caso
complejo, puesto que el paciente presentd anodoncia
de practicamente todos los érganos dentarios, por lo
que el tratamiento consistié en el disefio y adaptacion
de una protesis parcial dentomucosoportada para el
maxilar superior y para el maxilar inferior implantes
dentales necesarios estabilizar una protesis implanto-
mucosoportada. La razén por la cual se decidi6 efec-
tuar este tratamiento se fundamenté en la edad del
paciente, 18 afos, edad en la que el crecimiento y de-
sarrollo facial habian culminado, el grado de agenesia
presente en el paciente, la alteracion en la forma y
posicion de los dientes y el grado de reabsorcién al-
veolar en ambos maxilares. En las citas de evolucion
se mostro satisfaccion por parte del paciente.

Aydinbelge y cols. reportaron también un caso exi-
toso de rehabilitacion oral con implantes dentales en

una paciente de tan soélo siete afios de edad con dis-
plasia ectodérmica hipodrotica, a pesar de que los im-
plantes dentales son el tratamiento de eleccién cuan-
do el crecimiento se ha estabilizado, estos autores
desarrollaron un tratamiento satisfactorio.

Por su parte Deshraj y cols. trataron un caso de
DEH con caracteristicas orales similares a las que se
reportan aqui, paciente de 13 afios de edad con ano-
doncia parcial en ambos maxilares y rebordes alveo-
lares subdesarrollados e incisivos en forma cénica, sin
embargo, optaron por disefar y adaptar una prétesis
total superior y una sobredentadura en maxilar infe-
rior.'® La proétesis es el tipo de rehabilitaciéon mas rea-
lizada en pacientes con DE, sin embargo, se pueden
presentar caracteristicas intraorales, como la reduc-
cion del tamafo del arco mandibular y hueso alveo-
lar alto en forma de cuchilla, que pueden complicar la
construccién de la prétesis y su biomecanica durante
la funcién. Una adecuada funcién masticatoria sélo
puede lograrse al proporcionar una buena estabilidad
de la dentadura y su retencion, funcion que cumplen a
cabalidad los implantes dentales.”

En conclusion, con el tratamiento realizado se ob-
tuvo mejoria absoluta en el proceso de masticacion,
aumento de la dimension vertical, mejoria de la apa-
riencia del ultimo tercio facial y se logr6 una sonrisa
estética satisfactoria para el paciente y su represen-
tante legal, quedando agradecidos con la atencion in-
tegral prestada en la Facultad de Odontologia de la
Universidad de Cartagena, debido a que su hijo no
tenia conformidad estética y funcional.
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