SINDROME DE DISPLASIA ECTODERMICA ANHIDROTICA
HEREDITARIA
Primer caso informado en Costa Rica

Manuel Rodolfo Fernandez E. *

Key Word Index: Hereditary anhidrotic ectodermal dyspalsia

Resumen

Se estudia un caso de displasia ectodérmica hereditaria, cuyo diagndstico se realiz6 mediante hallazgos
clinicos y radiogréaficos.

Para esta anomalia no hay tratamiento, excepto la rehabilitacion protésica y emocional del paciente.
[Rev. Cost. Cienc. Méd. 1985; 6(2)97—100].

Introduccioén

La displasia ectodérmica anhidrética hereditaria es un sindrome caracterizado por una displasia
congénita de una 0 mas estructuras ectodérmicas y sus apéndices accesorios, manifestados en forma
primaria por la ausencia parcial o completa de glandulas sudoriporas (1,2,3,12). En la mayor parte de los
casos es de caracter mendeliano recesivo ligado al cromosoma X que afecta a los varones con mucho
mayor frecuencia que a mujeres. Sin embargo, la anomalia puede ser transmitida como una
caracteristica dominante o recesiva autosémica (6,12).

Los pacientes con displasia ectodérmica anhidrética (hipohidrética) hereditaria suelen tener piel
blanda, lisa, delgada y seca con ausencia completa o parcial de glandulas sudoriporas (10,11,14). No
pueden transpirar bien, por eso sufren de hipertemia o incapacidad de soportar temperaturas elevadas
(12). En los bebés el primer sintoma de la enfermedad es fiebre inexplicable cuando aumenta la
temperatura ambiente (6).

Las glandulas sebaceas y foliculos pilosos pueden ser defectuosas o estar ausentes (1,12). El pelo de
la cabeza y las cejas suele ser fino, escaso y se asemeja al lanugo, a esto se le llama hipotricosis (7,12).
Sin embargo, en los adultos el bigote y la barba son de aspecto normal. El puente de la nariz esta
hundido; los rebordes supraorbitarios y las protuberancias frontales son pronunciadas y los labios
abultados (5,12); algunos casos reportados manifiestan anemia cronica refractaria (12), y deformidades
en las ufias (9).

Otros casos estan asociados a agenesias vaginales, distrofias toracicas y anomalias lacrimales con
alguna frecuencia (4,8,13).

Todos los pacientes tienen invariablemente anodoncia completa o parcial, con frecuencia
malformacion de dientes presentes, primarios 0 secundarios; estos suelen ser cronicos o piramidales, o
hipoplasicos (12). El desarrollo de los maxilares continda, ya que este no depende de la presencia de los
dientes (5,12). El arco palatino es alto y puede haber fisura en el paladar; las glandulas salivales suelen
ser hipoplasicas, los labios protuberantes, secos y fisurados.
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No hay tratamiento para la anomalia, aunque desde el punto de vista dental se confeccionan protesis
parciales o completas con finalidad estética y funcional, que deben ser renovadas periédicamente segun
los maxilares crezcan (12).

Presentacion del caso

Paciente de sexo masculino de 7 afios, que fue admitido al Servicio de Diagnoéstico y Medicina Bucal de
la Universidad de Costa Rica, procedente de San Ramon, con problemas de anomalia dentaria. La
madre relatdé no conocer ningun familiar con este tipo de problemas.

Al examen clinico, el paciente presenta cuatro incisivos superiores conicos y dos molares temporales
uno a cada lado; en el maxilar inferior no presenta piezas dentarias. Al examen radiografico se observan
en el maxilar superior los dos primeros molares permanentes en desarrollo.

Al examen extra oral se encontrd piel blanda, lisa, delgada y seca, ausencia parcial de glandulas
sudoriporas, pelo de cabeza y cejas, fino y escaso, labios protuberantes y puente de la nariz hundido.

Comentario
El diagnéstico exacto del caso permiti6 sugerir a la madre la probabilidad genética de la posible

recurrencia familiar y la restauracion estético-funcional por protesis, ya que este sindrome no tiene
ningun otro tratamiento desde el punto de vista odontoldgico.

Fig. 1 Notese en la fotografia que el
paciente posee pelo de cabeza y
cejas fino y escaso, labios
protuberantes y puente de la nariz
hundido.
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Fig. 2. Sélo el examen radiogréafico revel6 en el maxilar superior los dos
primeros molares permanentes en desarrollo y un incisivo tipo
mesiodiente; y en el maxilar inferior, dos incisivos y dos primeros
molares permanentes en desarollo.

Fig. 3. Restauracién protésica para restablecer la
funcion, la estética y el equilibrio emocional en el
paciente.
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ABSTRACT

This is a report of a case of hereditary anhidrotic ectodermal dysplasia, in which
the diagnosis was made through a clinical and radiographic finding.

There is no treatment for this anomaly, except for the prosthetic and
emotional rehabilitation of the pacient.
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