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RESUMEN

El Sindrome de Displasia Ectodérmica se caracteriza por una severa reduccién en la secrecién de glindulas sebaceas (as-
teatosis); glindulas sudoriparas (anhidrosis); secrecién disminuida de gldndulas lagrimales. Es de destacar en estos nifios el
cabello escaso y seco, cejas y pestafias despobladas (hipotricosis).

Se describen rasgos faciales patognomoénicos del Sindrome: Cav. Bucal: secrecién disminuida de gldndulas salivales (hi-
posalia). Ausencia parcial o total de elementos dentarios (oligodoncia o anodoncia).

Es necesario que el tratamiento de estos pacientes esté a cargo de un equipo interdisciplinario a fin de valorar las mani-
festaciones psicofisicas del Sindrome. El efecto del tratamiento con Ja rehabilitacién bucal permite la integracidn social del
paciente y la adquisicién de hdbitos correctos de masticacion, deglucidn y fonacién asf como el cambio de su imagen corpo-
ral (estética).

Destacamos la participacion del psicélogo a fin de lograr en el nifio y su familia un equilibrio y la aceptacién del trata-
miento y Ios conitroles posteriores. Se presentan 5 casos de nuestra casuistica, todos de sexo masculino con diagndstico de Dis-
plasia Ectodérmica.

Palabras claves: Displasia Ectodérmica. Hipodoncia.
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SUMMARY

The Ectodermal Dysplasia Syndrome is characterized by a severe reduction in the sebaceus glands secretion, sudorife-
reous glands (Anhidrosis), lacrimal glands. It is 1o be in these children their dry and scare hair, scare eyebrows and lashes Hy-
potriehosis nails in shape and size (Oncodysplasia). The Sindrome is also seen in patognomics Facial characteristics.

Bucal Cavity: diminished secretion of the Salivant Glands (Hiposalia), partial or total absence of dental elements (Hypo-
dontia or Anodontia).

It is absolutely neccesary that the treatment in these patients is carried out by an interdisciplinary team, in order to eva-
luate the Psyco Physical symptoms of the Syndrome.

The succes of this treatment with bucal rehabilitation (Partial or Complete Prothesis), allow the social integration of the
patient and adquisition of correct chewing habits, as well as good swallowing and correct phonetics. There will be also an im-
provement in his or her corporal image (Esthetic).

1t will be of great importance the participation of both psycologist and family members, so that this child can get a ba-
lance in Health, treatrnent acceptance and subsequent controls.

Five cases have appeared in our group, all of them male. With an Ectodermal Dysplasia Syndrome diagnostic.

Key Words: Ectodermal Dysplasia Syndrome

INTRODUYCCION

La Displasia Ectodérmica es una afeccién genética que se hereda en forma autosé-
mica dominante o recesiva ligada al cromosoma X. En estos nifios existe una alteracién
del ectodérmio en general y del ectodermo dental en particular. La ausencia de glandu-
las sudoriparas y sebdceas, le confiere una particularidad como es su piel seca, (hipohi-
drosis).

Los pacientes que presentan deficiente secrecion de ldgrimas son proclives al “ojo ro-
jo'y seco” que le ocasiona fotofobia y sensacién de cuerpo extrafio, siendo propenso a
inflamaciones.

Son frecuentes en estos nifios hiperpirexias por deficiencia o ausencia de glandulas
sudorfparas dado que estas pasticipan en la regulacién de la temperatura corporal me-
diante el proceso de sudoracidn.

Es caracteristico en estos pacientes su aspecto senil, su piel seca, cabello ralo, fino,
de lento crecimiento, y escaso en algunas oportunidades. ¢ % Fotos 1,2 y 3.

Otros rasgos faciales patognoménicos del Sindrome son: protuberancia frontal,
puente nasal de rafz deprimido, implantacién baja de las orejas, ausencia de pestafias y
cejas, y agenesia total o parcial de elementos dentarios. -3 Fotos 4,5 y 6.

Manifestaciones bucales

La alteracién en la secrecidén de las gldndulas salivales trae como consecuencia la se-
quedad parcial de las mucosas bucales.
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La ausencia de elementos dentarios produce pérdida de la dimensién vertical porque
no se forma el proceso alveolar, todo lo cual acentia el aspecto o facies senil,
caracteristico de estos pacientes.

Por esta razdn estdn alteradas-las praxias orofaciales prelingiifsticas como de
deglucidn, masticacién y el lenguaje.

El nifio adquiere habitos orales disfuncionales, siendo frencuente la interposicion lin-
gual. &7 9 :

MATERIAL Y METODOS

Se presentan al servicio Externo de la Cétedra de Odontopediatria “B”, cinco pacien-
tes nifios derivados por el Departamento de Dermatologia del “Hospital de Nifios de
Cérdoba”; con diagnéstico de Sindrome de Displasia Ectodérmica Hipohidrética. Los
rasgos mas destacados de cada caso fueron resumidos en la Tabla 1. (Ver pagina 38)

Dadas las condiciones fisicas descriptas en el nifio con Displasia Ectodérmica, cuan-
do le faltar: total o parcialmente los elementos dentarios, requiere para su rehabilitacién
bucal la confeccién de restauraciones protéticas, que le permitan recuperar sus praxias
orofaciales y mejorar su estado nutricional.

Pautas de tratamiento

Para efectivizar su tratamiento, es necesario el abordaje interdisciplinario, en el cual
es fundamental el aporte de la psicologia para la orientacién familiar, para el manejo del
comportamiento del nifio, y 1a adecuacién de la situacién odontol6gica a las capacidades
del paciente. ’

Los pasos a seguir son los habituales para realizar una restauracion protética (préte-
sis a placa superior e inferior). Dichas prétesis deben ser efectuadas por personal espe-
cializado de laboratorio, debiendo ser renovadas de acuerdo al proceso de crecimiento y
desarrollo del nifio.

Al instalar las restauraciones protéticas cada nifio regula sus funciones masticatorias
y foniétricas, experimentando una singular mejorfa en su diccién y autoestima.

Esta metamorfosis estd condicionada al medio ambiente, a la familia y a la sociedad.

Es de destacar aqui el papel que juega el psicélogo con respecto al nifio y en relacién
a su familia.

Posteriormente el paciente es derivado para el tratamiento fonoaudiolégico perti-
nente.
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DISCUSION

Los nifios con diagnéstico temprano de Displasia Ectodérmica presentan ciertas
caracteristicas propias, tal como su aspecto senil, la piel seca, Tugosa, deshidratada,
hipodoncia total o parcial, aspectos todos descriptos en la bibliografia.

Los pacientes estudiados estdn afectados de frecuentes hipertermias que se acenttian
en épocas estivales, rasgo que coincide con las descriptivas clésicas.

Desde el punto de vista odontoldgico, la falta de elementos dentarios (hipodoncia o
anodoncia) ocasiona una disminucién en la funcién masticatoria, fonética, deglutoria y
estética, al perder la dimensién vertical, detalles que completan las caracteristicas del
Sindrome que afectaba a nuestros pacientes y ya referidos en la literatura. '-*3

Coincidimos con autores como BARLET, Mc DONALD, en realizar restauraciones pro-
téticas que puedan readaptarse con el crecimiento y desarrollo del nifio.

El reemplazo de piezas dentarias ausentes por implantes es un criterio expresado por
GUCKES, que no compartimos totalmente. Creemos que esta solucién debe plantearse con
un adecuado estudio, teniendo en cuenta la edad y patrones de crecimiento y desarrollo
de los maxilares.

Las dificultades que se plantean en estos pacientes al iniciar su tratamiento, son su-
peradas por las motivaciones y el aporte que brinda la psicologfa, logrando la colabo-
racién esperada. Por esta razén, creemos que la participacién del psicélogo es funda-
mental en el equipo de trabajo. * Con su cambio de actitud, el nifio se integra al medio
social y a la escolaridad, aceptando un seguimiento médico odontolégico, del equipo de
salud.

CONCLUSIONES

La rehabilitacién bucal con prétesis a placa en el nifio con Displasia Ectodérmica,
logra modificaciones funcionales y estéticas. Se reorganizan las funciones deglutorias,
masticatorias y fonéticas, las que contribuyen al desarrollo y modificaciones del esque-
ma corporal y autoestima, permitiendo integrarse a su medio sociocultural. Foto 6 y 7.

Las pautas para un tratamiento exitoso se puede resumir en:

+ Lanecesidad de un equipo interdisciplinario para realizar un tratamiento integral.
+» Valoracién diagnéstica de todas las manifestaciones generales y bucales del sindrome.
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+ La rehabilitacién protética bucal también logra aspectos fonéticos y estéticos
(participaci6n del fonoaudidlogo).

* La necesidad de incluir al psic6logo como integrante del equipo de salud.

* Seguimiento y control periédico del nifio por parte del odontélogo y dem4s miembros
del equipo interdisciplinario de salud.

Foto 1: Paciente con Displasia Ectodérmica:
aspecto senil, comisuras marcadas. Pérdida de la
dimensidn vertical. Piel seca y rugosa.

Foto 2: Ausencia en la diferenciacién del
pelo, cejas-y pestafias. Implantacién baja de
las orejas. Fotofobia.

Foto 3: Escaso cabello.(hipotricosis). Foto 4: Ortopantomograffa. Ausencia de elementos
Rafz de la nariz aplanada. temporarios y permanentes.
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Manifestaciones del Sindrome de Displasia Ectodérica

Paciente ‘Sexo‘ E d'ld Heréﬁcin Tiélkﬁe)’( osj  Fades Secrecitn GL | Secrecitn GL1 - Manifestsiciones \Rehabil’imyci(m Desarrollo - | Integracién | * Cab. Cejas -
‘ e | Ehhsund che el A S a Lagrimales | Salivales |~ Bueales - * Protética | ‘Psicomotor | Colaboracién Pestadias
(o [ M| 5 ° Rugoss. | Protwberondu | Disminuido | Hipolosia | Ofigodoncio Mox. Sup. | Protesis parcial | Returdo Fovorable. Cabello ralo,
N1 ofics | AR Pigmentada frontdl, Anodoncio Mox. Inf. superior. psicomotor. f'mﬂ,_
1P ligX | olrededorde | Rofz noz Aveolar disminuido Prbtesis descolorido.
fos ojos. deprimida. ¢/ interp. lingual. - {  completo Cejs,
Labios Deglucibn ofipica. inferior. pestarias
protuberantes. Polador plano. Prdtesis 5 afios. ausentes.
Aspecto senil,
(oso | M [ 2 ce Rugosa. Prot. frontal. | Disminuido |  Hipolasic Anodoncia total Retordo | Desfovoroble. | Cabello locio.
Ne 2 gios | AD. Anhidrosis. | Implont. bajo Pérdida de lo psicomotor Cejgs,
M. orejos. Labios prot. dimensi6n, Vartical, grave. pestafis
Fotofobia. Palador plano. gusentes.
Aspecio senil,
Coso | M9 oo Anhidrosis. { Prot, frontal. | Disminuido | Hipolosio usencio LC. e LL. | Prtesis superior. |~ Nomal.  |Muy Fovorable. | Cabello fino,
Ne 3 meses| AR Nuriz deprimido. No Caninos conoides | Pratesis inferior. escaso. Cejos
MP : presenta aspecio Paladar plano Instalacitn y pestafias
senil. Ausencia gérmenes . prdtesis (3 ausentes.
Proceso alveolor afios)
conformado por lo
dentici6n temprana.
Coso | M1 18 | AR Anhidrosis. | Prot. frontal. Rofz | Disminuida |  Hipolasio Max Superior 2 En rehabilitocion | Retardo Fovorable. Cobelle fino
Ne 4 meses noriz deprimida. elementos conoides. | acluolmente. { psicomotor, oscuro, Cejos
1P fmpl. bajo orsjgs. Anodoncia en max. inf, y pestafias
Aspecto senil, Paladar plano. ausentes.
foso | M1 2] AR Mopecia. Prot. frontal. | Disminuida | Hipolosia | Anodoncia Sup. Pérdida { No es portadora | Retardo Fovorable. | Alopecia. Cejos
Ne s afios Implant. bojo dimensisn vertical. de prétesis psicomotor. y pestafios
JA orejgs. Aspecio Aspecto senil ousentes,
senil muy marcado. Paﬁldnr plono

o AR. Ligada ol X, Autosmica Recesiva regida ol X.

/ *® AD. Autostmico Dominante. / e®e AR, Ligada ol X. Autosbmica Recesiva.
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