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RESUMEN

La Displasia Odontomaxilar Segmentaria es una patologia del desarrollo poco comun, que
presenta defectos en la maduracion del tejido 6seo, gingiva y dientes de uno de los cuadrantes de la
maxila. Presenta expansion del complejo dentoalveolar del lado afectado con agrandamiento gingival,
agenesia de uno o dos premolares, retraso en la erupcion y malformacion de las molares temporales.
Se describen también alteraciones faciales en un algunos de los casos, entre 10s que Se encuentran:
el borde mucocutaneo labial superior desdibujado, hipopigmentacion del labio superior, hipertricosis,
eritema, y pigmentacion unilateral. Se reporta el caso de un nifio de 3 afios que presenta caracteristicas
clinicas, histoldgicas y radiograficas descritas para esta patologia, asi como el tratamiento temprano de
esta rara condicion.
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ABSTRACT

Segmental Odontomaxilar dysplasia is an uncommon pathology development that defects in the
maturation of bone, teeth and gingiva one of the quadrants of the maxilla. Dentoalveolar expansion
presents complex on the affected side with gingival enlargement, agenesis of one or two premolars,
delayed eruption and malformation of the molars. Mucocutaneous upper lip edge blurred, upper lip
hypopigmentation, hypertrichosis, erythema, and pigmentation unilateral: facial alterations were also
described in a few cases, among those found. For a 3-year presents clinical, histological and radiological
features described for this disease is reported and early treatment of this rare condition.
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INTRODUCCION

Ladisplasiaodontomaxilar segmentaria (DOS),
fue descrita por primera vez en 1987 por Miles y
colaboradores como una displasia hemimaxilofacial
(1). Es un desorden del desarrollo raro que causa
una alteracion unilateral de la maxila, produciendo
un crecimiento y maduracion anormal del hueso,
dientes y tejido gingival, pudiendo presentarse
en algunos de los casos hallazgos cutaneos
ipsilaterales (2). Clinicamente se puede observar
en estos casos una asimetria facial que no es
progresiva, siendo la queja principal un retraso en
la erupcion de los dientes temporales y agenesia
de premolares del sector afectado (3,4,5). Las
manifestaciones cutaneas de la DOS son variables
y afectan al 48% de los pacientes de los cuales el
80% son hombres. Entre las manifestaciones mas
comunes se encuentra la hipertricosis seguida de
eritema facial, hipopigmentacion del labio y el nevo
de Becker. Otras manifestaciones cutaneas menos
frecuentes incluyen “nevo velloso”, discontinuidad
del borde bermellon, depresion de la mejilla e
hiperpigmentacion facial (3).

Radiograficamente se muestra una radio-
opacidad mal definida con un patron de trabeculado
irregular y reduccion del tamario del seno maxilar (3,5).
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Se ha reportado en la literatura alteraciones
dentarias, en denticion temporal hipoplasias del
esmalte asi como coronas y raices mas largas en
ambas denticiones, agenesia dentaria especialmente
en premolares y retardo eruptivo (12).

Anomalias en la pulpa y la dentina, entre las
que se encuentra: dentina tubular defectuosa en
el area circumpulpar, camaras pulpares y canales
radicares agrandados, observandose tejido fibroso
en su interior (6).

La etiologia de la DOS no esta clara, el
diagnostico esta basado en las caracteristicas
clinicas y radiograficas encontradas en el paciente,
se ha sugerido que las infecciones virales o
bacterianas, asi como alguna anomalia local
del desarrollo in utero, pudieran ser los factores
etiologicos de la condicion (7), donde se ve afectada
la rama maxilar del nervio trigémino (3,4).

La prevalencia de DOS no ha sido establecida
aun, al ser una condicion muy rara, existen pocos
casos reportados en la literatura cientifica, antes
del 2010 existian solamente 42 casos reportados
en la literatura inglesa (7) y en el 2013 la cifra
aumentd a 50 casos (2). No se han encontrado
patrones hereditarios en los casos reportados y
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se manifiesta mayormente en los hombres en una

razon de 1.8:1. Esta condicion es diagnosticada
generalmente en la primer década de vida
afectando igualmente el lado derecho o izquierdo

de la maxila (3).

Entre los posibles diagndsticos diferenciales

se menciona a la odontodisplasia regional, hipertrofia
hemifacial congénita y displasia fibrosa monostdtica,
en la tabla 1 se pueden observar las similitudes y

diferencias de estas condiciones con la DOS.

Tabla 1. Diagnostico diferencial de Displasia Odontomaxilar Segmentaria. (12)

Diagnostico Historia Etiologia Asimetria Hipertricosis ~ Pigmentaciones  Agrandamiento  Topografia
natural faciales gingival
Displasia Nifiez- No progresivo  Trastorno del Unilateral Presente en + + Maxilofacial
odontomaxilar  adolescencia desarrollo maxilar y algunos casos unilateral
segmentaria causa facial
desconocida
Odontodisplasia Nifiez No progresivo  Trastorno del Piezas
regional desarrollo dentarias, mas
causa comun un
desconocida cuadrante
Hipertrofia Al nacimiento Progresivo Anomalias Unilateral + + Hemicuerpo
hemifacial hasta finalizar ~ cromosémicas facial y/o varios 6rganos
congénita el desarrollo Trastorno del corporal afectados
desarrollo
causa
desconocida
Displasia 102 década Progresivo Trastorno del Unilateral Maxilares,
fibrosa hasta finalizar desarrollo ambos mas en maxila
monostética el desarrollo causa maxilares

desconocida
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REPORTE DE CASO

Un niflo de 3 afos de edad, fue referido a
la Clinica del Posgrado de Odontopediatria en la
Universidad de Costa Rica, su madre se quejaba
de que el infante padecia de una tumefaccion
no dolorosa y especialmente de la falta de las
molares temporales en la zona maxilar izquierda.
No presentaba antecedentes médicos ni
odontoldgicos relevantes.

Al examen clinico se constatd:

e Ensanchamiento de la zona maxilar izquierda,
desde el canino temporal hasta la zona de
la tuberosidad.

e Este agrandamiento es mas evidente en la
tabla vestibular.

e Ausencia clinica de primera y segunda
molares temporales.

e Aumento en el espesor de la gingiva del area
afectada (Figura 1).

e En el sector anterior de la misma arcada, se
observa un espacio aumentado, no asociado
con espaciamiento generalizado, entre la pieza
61y 62, presentando esta Ultima una anatomia
conoide e irregular (Figura 2).

Al realizarse el correspondiente estudio
radiografico por medio de ortopantografia y
radiografias periapicales se encontro:

e Supernumerario erupcionado en cavidad oral
que impide la erupcion del lateral 62 (Figura 3).

e Agenesia de primera y segunda premolar, con
presencia de primera molar permanente en
etapa de formacion (Figura 3).

e Presencia de primera y segunda molares
temporales, no erupcionadas y con anatomia difusa,
donde no se puede establecer la diferenciacion de
los diferentes tejidos que conforman las piezas
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dentales, a la vez que se observa aumento
de tamafo del espacio de la pulpa radicular
presentando un unico conducto (Figura 4).

Las otras piezas dentales de la cavidad
oral del infante y las demas estructuras, tanto
clinica como radiograficamente se observaron
normales, la madre del nifio relatd que ella realiza
la higienizacion bucal, lo cual se constata con un
bajo indice de higiene oral y sin la presencia de
lesiones cariosas.

Otros hallazgos faciales y cutaneos
encontrados en el nifio se describen a continuacion:

e Se observa una leve depresion facial en la parte
izquierda de la cara del nifio con la presencia de
una linea de depresion levemente dibujada en la
zona mucocutanea facial en la mejilla izquierda.

e Existe una discontinuidad en el borde bermellon
del labio en el lado izquierdo, presentando una
comisura desdibujada e irregular respecto al
lado derecho (Figura 5).

e Zona de hiperpigmentacion en la piel de la cara
del lado afectado, con hipertricosis (Figura 5).

¢ Presenta una zona levemente pigmentada a nivel
del hombro y zona de la escapula izquierdos, que
segun relato la madre, durante los dos primeros
afios de vida la zona estaba cubierta con vello,
lo cual es compatible con una hipertricosis
caracteristica del nevus pigmentado de Becker
tipico en esta patologia del desarrollo.

Bajo anestesia local se realizd toma de
biopsia incisional de la zona afectada (Figura 6),
se tom6 una muestra del tejido gingival y 0sea,
descubriéndose zona de la corona del primer
molar temporal. El informe histopatoldgico indico:

e | eve hiperplasia epitelial de la mucosa.
e Fibrosis de la lamina propia.
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Los tejidos gingivales en la DOS presentan
alteraciones morfoldgicas semejantes a hiperplasias
gingivales generales de tipo fibroso.

El hueso en esta condicion esta dispuesto en
trabéculas gruesas, sin ribete osteoblastico y lineas
de aposicion en disposicion reversa. Entre estas
trabéculas se dispone tejido conjuntivo sin elementos
inflamatorios y abundante vascularizacion.

Figura 1. Se observa el cuadrante superior izquierdo con
agrandamiento gingival y 6seo, no se observa ni la primera ni
segunda molar temporal.

Figura 3. Obsérvese el lateral temporal izquierdo sobre el
supernumerario erupcionado y la agenesia del primer y segundo
premolares izquierdos.

Figura 4. Notese la conformacion atipica de la corona y la raiz de la
molar temporal no erupcionada.

Figura 2. El incisivo lateral presenta conformacion atipica de la corona.

Figura 5. Zona de hiperpigmentacion y comisura labial desdibujada.
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Figura 6. Zona de biopsia.

Figura 7. Notese la erupcion del 6.4 después de realizada la
incision para la toma de la muestra a estudiar.

S

Figura 8. Procedimiento quirdrgico para descubrir tejido
gingival fibroso.

Figura 9. Erupcion dental de 6.5 en sitio de ventana quirdrgica.

DISCUSION

La displasia odontomaxilar segmentaria es
una rara condicion del desarrollo de etiologia no
establecida, sugiriéndose causas bacterianas y
virales en el desarrollo uterino, relacionado con
mutaciones poscigoticas (8, 9,10). El diagndstico
se realiza generalmente en la nifez, en la primera
década de vida, a una edad promedio de 9 afios
(11) generalmente por el agrandamiento maxilar
y gingival de la zona afectada y al retraso en la
erupcion de las molares temporales, asi como a
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las alteraciones faciales; en el caso presentado la
encargada del nifio busco ayuda tanto médica como
dental por las mismas razones descritas, sin que se
lograra un diagndstico correcto de la condicion, ya
que los clinicos inexpertos generalmente analizan
las caracteristicas presentadas por el paciente de
forma aislada sin considerar el conjunto de todas
las alteraciones. El diagnostico correcto se hace
evaluando todos los aspectos clinicos locales y
regionales del paciente, imagenes e histopatologia,
las cuales estas ultimas, por si mismas, no son
patognomonicas (12).

El tratamiento de la DOS se mantiene sin
un protocolo definido, se pueden realizar acciones
clinicas y se debe dar un adecuado seguimiento
del caso para ir tratando las complicaciones
conforme se vayan presentando (7). Una vez que
se haya hecho el diagndstico de la condicion,
en la denticion temporal, uno de los objetivos
principales es el de conservar los molares para
restablecer la oclusion perdida, se deben realizar
los procedimientos necesarios para ayudar a que
estas molares erupcionen, una opcion es realizar
ventanas quirurgicas, en el caso estudiado
se resalta que la primera molar temporal del
cuadrante afectado hizo erupcion rapidamente
una vez realizado el procedimiento de la biopsia, al
eliminar parte del tejido que cubria a la misma la
pieza dental lo que acelero la erupcion (Figura 7),
en la misma intervencion se removio el temporal
supernumerario lo cual permitio que el 6.2 tuviera
una rapida erupcion. En una segunda intervencion
(Figura 8), se descubrio el tejido que cubria la
corona de la segunda molar temporal, observando
la erupcion de la molar un mes después de
realizado el procedimiento (Figura 9).

El tratamiento definitivo usualmente se debe
posponer hasta después de la pubertad y debe
involucrar un equipo interdisciplinario en atencion
dental que incluya odontopediatra, ortodoncista,
patélogo oral, cirujano oral, implantélogo y
restaurador, que den un adecuado seguimiento

conforme el paciente se desarrolla y se presenten
las diferentes complicaciones esperadas, causadas
por las alteraciones en la denticion temporal,
retraso en la erupcion, agenesia de premolares y
agrandamiento gingival entre otros. Los problemas
faciales deberan ser derivados a un médico
especialista en caso de ser necesario (13).

CONCLUSIONES

La DOS es una rara condicion que se
debe diagnosticar tempranamente, mediante el
reconocimiento de las caracteristicas clinicas
que presente el nifio afectado y con ayuda de
imagenes radiograficas y de la histopatologia, esto
con la finalidad de que el clinico tome las medidas
necesarias para mitigar los problemas orales que
se van a presentar en los pacientes afectados por
esta condicion.
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