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INTRODUCCION

El desarrollo craneo facial esta influenciado por la interaccion entre genes,
factores de transcripcion, mecanismos de sefializacion molecular y factores

de crecimiento que regulan su formacion.

Las alteraciones en el equilibrio entre las moléculas que actian como
sefales y los factores de transcripcion implicados en el desarrollo producen

anomalias de las estructuras orofaciales y dentales.

La displasia odontomaxilar segmentaria es una alteracion del desarrollo
poco frecuente, que involucra estructuras de origen ectodérmico y

mesodérmico de una regién odontomaxilofacial.

Se caracteriza por presentar alteracion unilateral del maxilar, defectos en el
crecimiento y maduracién del hueso, dientes y tejido gingival; en algunos

casos hallazgos cutaneos ipsilaterales.

Clinicamente se puede observar asimetria facial no progresiva, retraso en la
erupcion de dientes deciduos y agenesia de premolares del sector afectado,
entre las manifestaciones cutaneas mMAas comunes se encuentran la

hipertricosis, eritema facial, hipopigmentacién del labio y nevo de Becker.

Para establecer el diagnéstico de displasia odontomaxilar segmentaria es
necesario identificar sus caracteristicas clinicas y radiograficas, lo que es
complicado debido a que el nimero de casos reportados en la literatura no
son suficientes para describir de manera completa esta patologia, ademas
por su similitud con otras alteraciones orales el diagnéstico definitivo se

determina por medio de un estudio histopatolégico.



OBJETIVO

Identificar las caracteristicas clinicas, manifestaciones orales, radiograficas e

histopatologicas en el paciente con displasia odontomaxilar segmentaria.
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CAPITULO 1 EMBRIOLOGIA FACIAL

El desarrollo facial es un proceso complejo que se relaciona con
interacciones entre varios tejidos embrionarios, desplazamientos y
multiplicacion celular, regulados a nivel molecular por la influencia inductora
de centros de sefalizacion y una serie de factores de transcripcién que

controlan el patrén morfogenético. > % *

Los componentes tisulares que conforman la cara proceden del endodermo
de la faringe, el ectodermo craneal, el mesodermo de la placa paraxial y del

mesénquima de la cresta neural.

Durante el primer mes de vida embrionaria aparecen cuatro pares de bolsas
laterales que provienen de la porciébn faringea del intestino anterior,
conocidas como bolsas faringeas, las cuales se encuentran revestidas por
endodermo; este tejido ejerce una influencia sobre el desarrollo facial por la
exposicion de &cido retinoico, las sefiales del factor de crecimiento
fibroblastico-8 (FGF-8) y de la proteina de sefalizacion Sonic Hedgehog

(SHH) que inducen al ectodermo craneal.

Las células de la cresta neural que se originan de las regiones del
prosencéfalo, mesencéfalo y rombencéfalo del tubo neural, son diana para
las sefiales del centro sefalizador denominado zona ectodérmica facial
situado en el ectodermo craneal suprayacente, el cual es responsable de la

morfogénesis de la porcién inferior de la cara.

El mesénquima de la cresta neural de las regiones faciales media y superior,
derivan principalmente de una region comprendida entre el prosencéfalo y
los dos primeros segmentos del romboencéfalo llamados rombdémeros (R1-

R2), cuyo patrén esta determinado por la expresién del gen Hox. ' °
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La sefalizacién de la proteina morfogénica 6sea (BMP) regula la expresion
de la proteina Wingless 1 (WNT1), para que las células de la cresta neural se
transformen de epitelio a mesénquima e inicien su migracién hacia los arcos
faringeos, asi mismo la proteina SHH promueve la diferenciacion y

estructuracion del mesénquima. %>

Al principio de la cuarta semana de vida intrauterina comienzan a
desarrollarse los arcos faringeos, constituidos por un nucleo de tejido
mesenquimatoso que procede del mesodermo de la placa paraxial y de la
cresta neural; cada arco se encuentra revestido en la parte externa por
ectodermo y en la interna por epitelio de origen endodérmico, consta de

componentes musculares y nerviosos, un vastago cartilaginoso y una arteria.

Las sefiales del FGF-8 son fundamentales en la diferenciacion del
mesénquima del primer arco faringeo y su desarrollo esta controlado por el

factor de transcripcién Otx-2. 123 °

Durante esta semana aparecen cinco mamelones o procesos faciales
alrededor de una depresion conocida como boca primitiva o estomodeo,
estas estructuras consisten en una prominencia frontonasal que forma el
borde superior del estomodeo, dos procesos maxilares que se ubican

lateralmente y en posicién caudal dos procesos mandibulares. *

El crecimiento y morfogénesis de los diferentes procesos faciales depende
de las interacciones entre el ectodermo y el mesénquima, debido a la
influencia del segmento muscular 1 (Msx-1) del gen homeobox y de las
seflales de las proteinas WNT que estimulan la proliferacion celular

incrementando la masa de dichas estructuras. 2 *5©
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El primer arco faringeo contribuye a la formacion de los procesos maxilares y
mandibulares, la dermis y las mucosas de la cara que provienen del
mesodermo de la placa paraxial, asimismo de la musculatura originada del

endodermo de la faringe. »'%3%°

Al final de la cuarta semana de vida intrauterina se originan a ambos lados
de la prominencia frontonasal unos engrosamientos que corresponden a las
placodas ectodérmicas nasales, las cuales durante la quinta semana se
evaginan para formar a cada lado un proceso nasal medial y otro proceso
nasal lateral, derivados respectivamente de las células de la cresta neural

prosencefélica y mesencefalica. »*° Figura 1

Proceso nasal medial

Proceso
nasal
lateral

Fosa
olfatoria

maxilar

Proceso R TR g od
andibul stomodeo
- = bucofaringea

Figura 1 Procesos faciales en un embrién de 5 semanas. ’
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La organizacion de los procesos maxilares y mandibulares es inducida por el
agrupamiento en los patrones de expresion del factor de transcripcion DIX y
su desarrollo depende de diferentes factores de crecimiento, principalmente
de la BMP. ©'®

La proliferacion del mesénquima de las apofisis de los procesos maxilares da
como resultado un crecimiento en sentido medial, que provoca la union de
los epitelios superficiales de contacto de cada proceso con su homdlogo y
con las prominencias nasales mediales, no solamente en la superficie sino a

un nivel méas profundo. *°

De la fusion de los procesos nasales mediales se produce el segmento
intermaxilar precursor del componente maxilar, el paladar primario y el surco
subnasal del labio superior. Al final de la sexta semana cada proceso maxilar
comienza a fusionarse con las prominencias nasales laterales que

contribuyen en la formacién del labio superior. 3 °

El paladar definitivo se integra principalmente por el paladar primario o
proceso palatino medio y dos procesos palatinos laterales, procedentes de
las proyecciones mesenguimatosas que se extienden desde las porciones
internas de los procesos maxilares. En el crecimiento de estas estructuras
intervienen el FGF-10 producido en el mesénquima de los procesos
palatinos, el cual se encuentra ligado a un receptor en el ectodermo, lo que
induce la liberacién de SHH y de la BMP-2 en el mesénquima, junto con

Msx-1 interaccionan con la BMP-4 estimulando la proliferacién celular.

A medida que se produce un desarrollo progresivo de hueso en el paladar
primario, este se transforma en una estructura 6sea triangular conocida como
premaxilar del maxilar, donde se forman los cuatro dientes incisivos y la

encia correspondiente. - > > °

10
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Durante la séptima semana los procesos palatinos laterales, ascienden hasta
adoptar una posicion horizontal por encima de la lengua, debido a la
liberacion de acido hialurénico en el mesénquima de los procesos palatinos,
posteriormente se fusionan en la linea media y con el paladar triangular

primario creando el rafé palatino medio y el paladar duro. **°

Alrededor de la octava semana de gestacion, se produce el crecimiento del
tabigue nasal desde la prominencia frontonasal, el cual desciende hasta
alcanzar las partes posteriores de los procesos palatinos formando el paladar
blando o secundario, esta coalescencia hacia la novena semana ocasiona la

separacion de las cavidades oral y nasal. »'*° Figura 2

Coana
nasal

Nannas externas

Labio superior
Encias

Procaso palatino

medio Encia

Procesos palatinos
laterales

Tabique nasal

6 semanas

7 semanas
Segmento premaxilar

e S

Foramen
incisivo
Labio superior

Encia

Borde
del proceso
palatino

Rafe
palatino

Tabique nasal > K
9 semanas s Narinas internas

Uvula .
Feto tardio

Figura 2 Desarrollo del paladar. *
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Los labios y las encias comienzan a desarrollarse a partir de un
engrosamiento lineal del ectodermo denominado lamina labiogingival, la cual
crece en el mesénquima subyacente, posteriormente la mayor parte de esta
lamina degenera de manera gradual dejando un surco labiogingival entre los
labios y las encias, la porcidon que persiste en el plano medio forma el frenillo
del labio superior que se fija a la encia. *

Las células mesodérmicas procedentes del primer y segundo arco faringeo
invaden las estructuras 6seas de la cara, originando los musculos faciales;
del primer arco faringeo provienen los musculos de la masticacion (temporal,
masetero y pterigoideos) inervados por la rama maxilar y mandibular del
nervio trigémino; del segundo arco faringeo se derivan los musculos de la

expresion facial inervados por el nervio facial. **%°

El mesénquima del primer arco contribuye en formacién de la piel de la cara,
cuya inervacion sensitiva proviene de las ramas oftalmica, maxilar y

mandibular del trigémino. *°

1.1 Formacion de los dientes

La odontogénesis se inicia en la sexta semana de vida intrauterina a través
de interacciones entre el epitelio oral y el mesénquima procedente de las

células de la cresta neural.

La diferenciacion celular y estructuracion de cada diente se genera por la
expresion combinada de genes Hox en el mesénquima, estos codifican
factores de transcripcion que inician cascadas de otros genes; ademas
intervienen sefales que provienen de las proteinas, factores de crecimiento y
moléculas de sefializacion que regulan la posicién, niumero y forma de los

dientes en el maxilar y la mandibula. **©#&°

12
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En el maxilar y la porcién proximal de la mandibula se expresan los genes
que contienen homeobox DIx-1, DIx-2 y Barx-1 que participan en la formacion
de los molares, ademas la BMP-4 que actia distalmente activando a los

factores Msx-1y Msx-2 para guiar la formacién de los incisivos. *

Durante la etapa de iniciacion del desarrollo dental el factor de transcripcion
Lef-1 estimula la secrecion del FGF-8 en el ectodermo, ademas esta
estructura produce BMP-2 y BMP-4 que regulan la accién del FGF-8; en el
mesénquima las sefales epiteliales inducen la expresion de Pax-9, Msx-1,
Msx-2, BMP-4 y Lef-1, asi como receptores de los factores de crecimiento
fibroblastico FGFR-1c y FGFR-2b, que se expresan en todo el epitelio oral y

dental.

Estas interacciones moleculares inducen la proliferacion de células de la
capa basal del ectodermo, dando lugar a una banda gruesa de epitelio

conocida como lamina dental, que es el primordio del 6rgano del esmalte.

A lo largo de la lamina dental se forma la placoda dental que funciona como
el primer centro de sefializaciobn al secretar factores de crecimiento y
moléculas como FGF-8, BMP-4 y genes SHH, que desencadenan en el
mesénquima subyacente la expresion de Pax-9, Msx-1, Msx-2 y Egr-1,
ademas de las moléculas de la matriz extracelular tenascina y sindecan, que
estimulan el crecimiento de estas estructuras y comienzan a adquirir la forma

de brotes o yemas dentales.

La proliferacion epitelial origina que la superficie profunda de la yema
comience a invaginarse, debido a las sefiales inductivas que emanan del
mesénquima que ahora actian sobre el ectodermo, lo que da inicio a la fase

de copa o casquete y coincide con la etapa de morfodiferenciacion. * ¢

13
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Durante el periodo de morfodiferenciacion se observan el o6rgano del
esmalte, la papila dentaria y el saco dentario, tres estructuras embrionarias
fundamentales para el desarrollo dentario, el primero se origina en el

ectodermo y los dos ultimos en el ectomesénquima.

El 6rgano del esmalte se conecta al epitelio oral por un pediculo de ldmina
dental, esta compuesto por el epitelio dental externo ubicado sobre la
superficie del casquete, el epitelio dental interno o preameloblastico y el
organo dental o reticulo estrellado que se encuentra entre estas capas

epiteliales.

Alrededor de la octava semana de vida intrauterina, por debajo del epitelio
dental interno se desarrolla una condensacién de tejido conectivo que da
origen a la papila dental; la influencia inductiva del mesénquima de esta
estructura genera que un grupo de células ectodérmicas deje de dividirse en
el vértice del epitelio, dando origen a una masa celular denominada nudo de

esmalte.

El nudo de esmalte es responsable de la disposicion y crecimiento de las
cuspides, asimismo actia como el segundo centro de sefializacion, ya que
estimula la proliferacion de células del casquete dental al producir una serie
de moléculas transductoras de sefiales como SHH, FGF-4, BMP-2, BMP-4,
BMP-7 y WNT-10b.

En los dientes posteriores existen nudos de esmalte secundarios que regulan
la morfogénesis de cada region cuspidea, su localizacion y secuencia
espacial estan determinadas por las moléculas p21 y ectodina, inducidas por
la BMP-4, 1 %% 9

14



A medida que el germen dental crece, se profundiza la invaginacion y
adquiere un aspecto de campana, al mismo tiempo las células del nudo de
esmalte experimentan un proceso de apoptosis, concluyendo su funcion

inductiva. *>%° Figura 3

Sefales

Senales epiteliales: BMP-4 del nudo
Shh de esmalte;: BMP-4, -7

FGF-8

Lamina dental Etapa de yema 5«?574
Etapa de campana
BMP-A FGF 8 Lef 1
Reticulo
estrellado
Pax-9 Msz 1
Msx-1,-2  +
BMP-4 + Sefales .
Egr-1 + de papila : Apoplos'ls
Sindecdn  + dental: BMP-4, del nudo de esmalte
Tenascina + FGF-3,
Activina BA

Odontoblastos

:,'/,-// O Ameloblastos
————_——— Seextirpa Se anade una esfera o Papila

ectodermo liberadora de BMP-4 dasnel
BMP-4 - Msx-1,Msx-2 +
Msx-1 Msx2 - Egr1 +
Egr-1 - Sindecéan
Sindecan - Tenascina

Figura 3 Interacciones inductivas durante la odontogénesis. *

Las interacciones entre las células epiteliales y mesenquimatosas dan inicio
a la etapa de histodiferenciacion, momento en el que empiezan a surgir
varias capas de células escamosas entre el reticulo estrellado y el epitelio

dental interno, lo que se denomina estrato intermedio.

Las células del epitelio dental interno se diferencian en ameloblastos y las
células mesenquimatosas de la papila dental adyacente en odontoblastos,
simultdneamente se condensa el mesénquima alrededor del germen y se

torna mas fibroso, lo que origina al saco dental. > 5°

15
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En las etapas tardias de la fase de campana, los ameloblastos comienzan a
secretar precursores de esmalte, los odontoblastos predentina y las células

del saco dental producen los tejidos del periodonto. * > ©°

Cuando aumenta el grosor del esmalte, los ameloblastos se retiran hacia el
reticulo estrellado dejando temporalmente una membrana fina sobre la

superficie del esmalte denominada cuticula dental.

Con el engrosamiento de la capa de dentina, los odontoblastos se retraen
hacia el interior de la papila dental y al mismo tiempo las células de esta
estructura forman la pulpa que contiene los vasos sanguineos y nervios del

diente.

La formacion radicular comienza cuando las capas epiteliales dentales
penetran en el mesénquima subyacente y ha finalizado la produccion de
esmalte, entonces las células mesenquimatosas del exterior que estan en
contacto con la dentina de la raiz se diferencian en cementoblastos, que
producen el cemento del diente y en el exterior de esta capa el mesénquima
origina el ligamento periodontal, que sujeta el diente al maxilar o a la

mandibula.

La capa de odontoblastos persiste durante toda la vida del diente y
suministra predentina de forma continua, mientras se deposita mas dentina la
cavidad de la pulpa se estrecha hasta formar un canal, la raiz se alarga y

comienza su erupcion a través de la encia hacia la cavidad oral.
Durante el tercer mes de vida intrauterina es posible encontrar un esbozo del

diente permanente asociado a la lamina dental, cerca del 6rgano del esmalte,

el cual sigue las mismas etapas de desarrollo que el diente deciduo. >

16
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CAPITULO 2 ALTERACIONES DEL DESARROLLO

La estructura basica de la cara queda establecida entre la cuarta y la octava
semanas de vida intrauterina, sin embargo los cambios en la
proporcionalidad de las distintas regiones continlan hasta la adolescencia,

en particular la region media de la cara. *

Las células de la cresta neural son imprescindibles para la formacion de la
mayor parte de la regién craneofacial, por lo que la alteracién del desarrollo
de estas células provoca malformaciones craneofaciales; estas pueden
producirse por un cierre precoz de las suturas del esqueleto craneofacial o
por un desorden intrinseco en el proceso de desarrollo de las diferentes
estructuras faciales, como los sindromes del primer y segundo arcos

faringeos. > '°

Teniendo en cuenta el perfecto equilibrio entre las moléculas que actian
como sefales y los factores de transcripcion implicados en el desarrollo de
los arcos faringeos, las alteraciones en la funcién de los genes, ya sea por
mutacion o por la accidén de teratbgenos como el alcohol, pueden producir

una anomalia morfoldgica. >

Las moléculas transductoras de sefiales FGF-8 y SHH procedentes de la
zona ectodérmica facial estimulan la proliferacién celular en el mesénquima
de la cresta neural del proceso frontonasal, la ausencia de tales sefales
produce un aumento de la muerte celular en dicha region, asi como una
disminucién de la proliferacién celular, lo que da lugar a diversos defectos
mediofaciales, del mismo modo el déficit o exceso de acido retinoico pueden

producir defectos similares. *

17
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2.1 Anomalias dentales

Entre los factores que afectan el desarrollo dental se encuentran las
influencias genéticas y ambientales, las cuales originan anomalias dentarias
que se expresan con distintos grados de severidad, desde el atraso
cronoldgico en la odontogénesis hasta la ausencia completa del germen

dentario o agenesia. *°

El gen Msx-1 regula la sefalizacion e interaccion de tejidos durante las
etapas tempranas del desarrollo dental, cuando existe ausencia o mutacién
de este gen se produce agenesia de segundos premolares y terceros

molares permanentes.

Las mutaciones del gen Pax-9 se asocian con la agenesia y defectos en el
desarrollo de los dientes posteriores, debido a que pertenece a una familia
de factores de transcripcion, es un regulador importante durante la
organogénesis y puede actuar como desencadenante de la diferenciacion

celular. °

18
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CAPITULO 3 DISPLASIA ODONTOMAXILAR SEGMENTARIA

Las displasias afectan a un determinado numero de enfermedades que se
presentan durante el desarrollo o crecimiento del ser humano, son
heterogéneas en su forma de presentacion clinica, patrén de herencia y en
la base molecular subyacente; pueden atribuirse a un déficit del componente
tisular normal, mutaciones genéticas, acumulacion de metabolitos
intermediarios o irregularidades en los mecanismos que regulan el desarrollo

del tejido osteocartilaginoso. 23

La displasia odontomaxilar segmentaria es una patologia del desarrollo no
hereditaria, de caracter no progresivo que involucra estructuras de origen
ectodérmico y mesodérmico de un sector de la regién odontomaxilofacial,
presenta defectos en la maduracion del tejido éseo, encia y dientes de la

zona afectada. **

Fue descrita por primera vez en 1987 por Miles, Lovas y Cohen, quienes
originalmente la denominaron displasia hemimaxilofacial; en 1990, Danforth y
colaboradores la nombraron displasia odontomaxilar segmentaria para

resaltar las anomalias dentales importantes en su diagnostico.

Welsch y Stein, en 2004 proponen utilizar el término HATS por sus siglas en
inglés, que resumen sus principales caracteristicas como el agrandamiento
hemimaxilar, asimetria facial, anomalias dentales y cambios dermatoldgicos,
sin embargo, dado que no todos los pacientes presentan hallazgos cutaneos
y la asimetria facial no siempre es evidente, la mayoria de los autores estan
de acuerdo en que displasia odontomaxilar segmentaria es la terminologia

mas apropiada. ** ¥ 1°
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Azevedo y colaboradores, en 2013 contabilizaron 50 casos reportados en la
literatura cientifica, por lo que la prevalencia de esta alteracion no ha sido

establecida. ** 1’

El diagnoéstico se realiza durante la primera década de vida en una edad
promedio de 9 afios, se manifiesta mayormente en hombres en una razén de
1.8:1y el lado derecho e izquierdo del maxilar se encuentran afectados en la

misma proporcién. *’

3.1 Etiologia

La etiologia de la displasia odontomaxilar segmentaria es desconocida,
aunque se ha relacionado a mutaciones genéticas que codifican proteinas
coldgenas, agentes teratogénicos, hipertiroidismo, alteraciones bioguimicas y
en el desarrollo 60seo, tanto en el sentido estructural como de

remodelamiento. 10 112

Es posible que exista un defecto unilateral del desarrollo que involucra el
primer y segundo arcos faringeos, una infeccion viral o bacteriana de las
ramas de la division maxilar del nervio trigémino o un trastorno del desarrollo
en utero que afecte a una célula progenitora, ocasionando alteraciones en la
morfogénesis de los tejidos ecto-mesodérmicos en un segmento del maxilar

superior y en los tejidos faciales. **

3.2 Caracteristicas clinicas

Clinicamente, se presenta con asimetria facial no progresiva, compromiso
maxilar gingivo-dento-alveolar ipsilateral, desde la eminencia canina hasta la

tuberosidad maxilar y puede presentar lesiones cutaneas faciales. Figura 4
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Figura 4 Asimetria facial. *®

Las alteraciones cutaneas faciales son variables y afectan arriba del 48% de
los pacientes, entre las mas comunes se encuentra la hipertricosis que se

manifiesta Unicamente en hombres, eritema, y nevo de Becker. Figura 5

Figura 5 Hipertricosis. *°
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En algunos casos puede presentarse un nevo velloso, hipopigmentacion o
hiperpigmentacion, discontinuidad del borde bermellon, depresion de la
mejilla, pestaflas ectopicas e incremento en el numero de nevos

melanociticos. Figura 6

Figura 6 Hiperpigmentacion. *°

Othman y colaboradores, clasificaron la displasia odontomaxilar segmentaria
de acuerdo a sus caracteristicas clinicas en dos tipos; el tipo | o clasico que
presenta manifestaciones gingivo-dento-alveolares sin afectacion facial
extraoral y el tipo Il o cutaneo con afectacion dermato-gingivo-dento-alveolar,

este Ultimo se divide en cuatro subtipos (tabla 1) %°.

Clasificacion de acuerdo a sus caracteristicas clinicas
Tipo |l | Clasico con manifestaciones gingivo-dento-alveolares sin
afectacion facial extraoral

Tipo lla: Hipertricosis

Tipo llb: Pigmentaria
Tipo llc: Eritematoso
Tipo lld: Defecto comisural

Tipo Il | Cutaneo con afectacion dermato-
gingivo-dento-alveolar

Tabla 1 Clasificacion de la displasia odontomaxilar segmentaria.
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Es posible encontrar combinaciones entre los subtipos, por ejemplo el tipo
llab que presenta hipertricosis y pigmentacion; tipo Illabd con hipertricosis,
pigmentacion y defecto comisural y el tipo Illbc con caracteristicas

eritematosas y pigmentarias. 2°

3.2.1 Manifestaciones orales

Los pacientes con displasia odontomaxilar segmentaria presentan un
agrandamiento unilateral del maxilar posterior en sentido vestibulo-lingual, no

progresivo que involucra tejido 6seo y gingival. ° Figura 7

Figura 7 Agrandamiento de la hemimaxila izquierda. *8

Las alteraciones dentales que pueden presentarse son hipoplasias del
esmalte, dientes retenidos de ambas denticiones, agenesia de premolares y
retardo en la erupcion, incremento en el espacio interdental, desplazamiento
distal de los molares permanentes, anomalias de tamafio, en algunos casos

coronas y raices alargadas en ambas denticiones. Figura 8

23



Figura 8 Hipodoncia e incremento del espacio interdental. **

3.2.2 Caracteristicas radiogréficas

Radiogréaficamente, se observa hueso esclerético con un patron de
trabeculacion 6sea engrosada e irregular que produce una opacidad mal

definida y reduccion del tamafio del seno maxilar. Figura 9

Figura 9 Hueso esclerdtico y reduccion del tamafio del seno maxilar. *°
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Los dientes pueden mostrar resorcion radicular, contornos difusos que
parecen mezclarse con el hueso circundante, ausencia de una lamina dura
visible y del espacio del ligamento periodontal, ademas, la camara y los
canales pulpares mal definidos, agenesia de premolares y si estan presentes

pueden observase con defectos en su estructura. *" %°

3.3 Histopatologia

Histologicamente, presenta engrosamiento inespecifico no inflamatorio del
tejido conjuntivo y fibrosis de los tejidos gingivales, el hueso alveolar muestra
ausencia de hueso laminar maduro y presencia de trabéculas gruesas de
tejido 6seo inmaduro con prominentes lineas reversas, entre estas se
dispone tejido conjuntivo sin elementos inflamatorios y abundante
vascularizacién, ademas de falta de actividad osteoblastica y osteoclastica.'”
0 Figura 10

=

Figura 10 Caracteristicas histoldgicas del hueso alveolar displasico. *°
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A nivel dental se presentan defectos tubulares en la dentina circumpulpar,
irregularidad de la interfase dentina-pulpa con pseudo-inclusiones, camaras
pulpares y canales radiculares agrandados, observandose tejido fibroso en
su interior, en ocasiones con calculos pulpares y deficiencia focal en la capa

odontoblastica. ?° Figura 11

.

Figura 11 Lineas reversas en dentina displasica. *°

3.4 Diagnostico

El diagnostico se realiza por las caracteristicas clinicas presentes en el
paciente, principalmente el agrandamiento maxilar y gingival de la zona
afectada, es importante analizar todas las alteraciones tanto regionales como
locales, asimismo los datos imagenoldgicos e histopatologicos, aunque estos

altimos no son por si mismos patognomaonicos.

26



3.4.1 Diagnostico diferencial

El diagndstico diferencial de la displasia odontomaxilar segmentaria incluye
la displasia fibrosa monostética, odontodisplasia regional, fibromatosis
gingival, hipertrofia hemifacial segmentaria y varios tumores odontogénicos
benignos; las similitudes clinicas entre estas patologias hacen que el examen
histopatoldgico sea necesario para establecer con precision el diagnostico y

excluir otras entidades patoldgicas.

La displasia fibrosa monostética se caracteriza por expansion maxilar,
radiograficamente se observa un trabeculado 6sea alterado, aunque a
diferencia de la displasia odontomaxilar segmentaria en esta alteracion no se
encuentran afectados los tejidos blandos ni los dientes, ademas el
agrandamiento 0seo y gingival vestibulo-lingual a menudo esta fuera de

proporcién con las regiones no afectadas. *%° Figura 12

Figura 12 Caracteristicas radiogréficas en la displasia fibrosa. #
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En la odontodisplasia regional se encuentra retraso en la erupcion y
alteraciéon de la morfologia dental, los dientes afectados comunmente
involucrados son los caninos e incisivos, radiograficamente se presentan
como dientes palidos y tenues con falta de contraste entre la dentina y el
esmalte, ademas puede presentar tumefaccion de tejidos blandos, sin
embargo, estd ausente la expansion alveolar vestibulo-lingual vy

generalmente no existe agenesia de premolares. ' ?° Figura 13

Figura 13 Caracteristicas clinicas y radiogréaficas de la odontodisplasia

regional.?®

La fibromatosis gingival se puede considerar en el diagnéstico diferencial
debido a que presenta agrandamiento maxilar y encia fibrosa en el area
premaxilar, histolégicamente se observa un aumento del tejido conectivo que
contiene fibras gruesas de colageno, fibroblastos jovenes y escasos vasos
sanguineos, el epitelio es denso con prolongaciones papilares e
hiperqueratosis. Para descartar esta condicibn es necesario realizar un
examen radiografico, ya que el tejido 6éseo y dental no se encuentra afectado.

20.24 Figura 14
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Figura 14 Caracteristicas clinicas de la fibromatosis gingival. #°

La hipertrofia hemifacial congénita se caracteriza por un agrandamiento oral
y facial unilateral, por lo general evidente desde el nacimiento e involucra
tejidos blandos, hueso, lengua, paladar y dientes, los cuales pueden

presentar erupcion y exfoliacién prematura. °

Las lesiones vasculares como el hemangioma central se observan con mayor
frecuencia en pacientes de entre 10 y 20 afios de edad, las imagenes
radiograficas pueden mostrar una apariencia de panal de abejas o burbujas
de jabon, en ocasiones resorcion radicular de los dientes de la zona afectada

que frecuentemente es la regién posterior de la mandibula. % ?°

Entre los tumores benignos que surgen dentro del hueso y que pueden
considerarse en el diagnostico diferencial de la displasia odontomaxilar
segmentaria, se incluyen el fibroma cemento-osificante, mixoma

odontogénico, odontoma y tumor odontogénico epitelial calcificante. %

El fibroma cemento-osificante es un tumor osteogénico, radioldgicamente se
observa como una lesion unilocular bien delimitada y en su interior presenta
diversos patrones radiopacos, dependiendo del grado de mineralizacion de la
lesion; ademas puede asociarse a resorcion radicular y desplazamiento de

las raices contiguas. '
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El mixoma odontogénico, radiogréficamente se caracteriza por una zona
radiolicida multilocular con aspecto de burbujas de jabon o panal de abejas,
histolégicamente la lesibn se compone de células mesenquimatosas
fusiformes indiferenciadas, ampliamente dispersas en una sustancia
fundamental mucoide no fibrilar, ademéas puede presentar areas focales de

colageno e hialinizacién externa de vasos sanguineos. %

El odontoma es un tumor odontogénico, el de tipo compuesto esta formado
por multiples estructuras semejantes a dientes pequefios, conocidos como
denticulos, dispuestos en un patron ordenado, se presentan principalmente
en la zona anterior del maxilar. El odontoma complejo se compone por
conglomeraciones amorfas de tejido odontogénico dispuesto en un patrén
desordenado, radiograficamente se observa como una lesiébn con bordes
radiopacos definidos y en su interior muestra multiples zonas radiopacas de
diversos tamafos bien diferenciados, también se puede observar como una
masa amorfa radiopaca, difusa, con un halo radioltcido, frecuentemente en

la zona posterior de la mandibula. ?°

El examen radiogréafico del tumor odontogénico epitelial calcificante, puede
mostrar diferentes caracteristicas, puesto que esta alteracion atraviesa por
tres fases evolutivas, durante la primera fase es totalmente radiolicido,
parecido un quiste dentigero, posteriormente aparecen pequefias
calcificaciones intratumorales y en la Ultima fase se observa como una
imagen en panal de abeja a causa de la destruccién 6sea y la calcificacion
tumoral, las lesiones grandes pueden ser multilobuladas, similar al

ameloblastoma.
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Histologicamente, el tumor consta de grandes masas de células epiteliales,
poliédricas, de nucleos hipercromaticos, separadas por un escaso tejido
conjuntivo, entre ambos componentes se localiza un acimulo homogéneo de
eosinofilos de naturaleza amiloide que se calcifican progresivamente,

conocidos como anillos de Liesegang. *°

3.5 Tratamiento

La displasia odontomaxilar segmentaria se mantiene sin un protocolo
definido, el manejo odontolégico debe incluir especialistas en
odontopediatria, ortodoncia, periodoncia, prétesis bucal e implantologia, ya

que el tratamiento definitivo se debe posponer hasta después de la pubertad.

En el paciente pediatrico es necesario dar un adecuado seguimiento durante
el crecimiento y desarrollo e ir tratando las complicaciones conforme se
vayan presentando, es importante llevar acabo tratamientos preventivos y en
algunos casos restaurativos, debido a las alteraciones en la estructura
dental, asimismo realizar ventanas quirdrgicas para permitir la erupcion de

los molares deciduos. 1’
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CONCLUSIONES

Es necesario conocer los procesos biolégicos, morfolégicos y genéticos que
ocurren durante la organogénesis de las estructuras orofaciales, para
entender las alteraciones que se presentan en las diferentes etapas de

desarrollo del paciente pediatrico.

La displasia odontomaxilar segmentaria es una alteracibn que afecta las
estructuras faciales del paciente, por lo tanto influye en el desarrollo de la

personalidad y en su integracion social.

La frecuencia de las manifestaciones cutaneas faciales y la afectacion
gingivo-dento-alveolar coloca a los dermatdlogos y odontélogos en una

posicion ideal para establecer el diagndstico oportuno.

El tratamiento debe ser multi e interdisciplinario con el propdsito de mejorar
las repercusiones estéticas y funcionales, asi como el pronéstico del

paciente.

En la actualidad, se desconoce la etiologia y patogenia de la displasia
odontomaxilar segmentaria, por lo que es importante identificar y reportar los

casos.
La bioingenieria ha propuesto alternativas futuras para la regeneracion y

reparacion tisular, al permitir opciones biologicas de tratamiento en

anomalias dento-maxilo-crAneo-faciales.
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