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Resumen

El sindrome tricodental es una displasia ectodérmica poco fre-
cuente. Se hereda con patrén autosémico dominante. Cursa
con afectacion del pelo y los dientes. El pelo suele ser fino,
deslustrado y escaso. Las alteraciones dentarias mas frecuen-
tes son la escasez de piezas, los defectos del esmalte, los in-
cisivos afilados y los dientes «en coraza». Ademas, puede ha-
ber alteraciones en las cejas y la nariz, microcefalia, retraso
mental leve o0 moderado y/o epicanto. Presentamos un caso cli-
nico de esta entidad en un paciente de 5 afios.
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Abstract

Title: Trichodental syndrome

Trichodental syndrome is a rare autosomal dominant ecto-
dermal dysplasia affecting hair and teeth. The hair is usually
fine, dull and sparse. The most common dental problems are
missing teeth, defects in tooth enamel, sharp incisors and shell
teeth. In addition, there can be abnormalities in eyebrows and
nose, microcephaly, mild to moderate mental retardation and/
or epicanthus. We report a case of trichodental syndrome in a
five-year-old boy.
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Caso clinico

Varén de 5 afos, sin antecedentes personales de interés y con
adecuado desarrollo psicomotor, que acude a la consulta por
presentar un retraso en la erupcién dental. La exploracion fisi-
ca constaté la presencia de hipodoncia. En la arcada superior
tenfa 2 incisivos, 2 colmillos y 2 parejas de premolares, normo-
coloreados, de tamafio ligeramente superior al normal. En uno
de los incisivos superiores se podia comprobar la presencia de
un defecto del esmalte de 7 mm de eje mayor. La arcada infe-
rior estaba ocupada por 2 pares de incisivos laterales en hige-
minismo (figura 1). Por otro lado, el examen capilar mostré la
presencia de un cabello ralo, escaso y con placas de alopecia
(figura 2). Las cejas tenian el mismo aspecto. No se apreciaron
otros estigmas malformativos, salvo unos pabellones auditivos
despegados y de implantacién baja. El perimetro cefalico esta-
ba en el percentil 25 para su edad. Se realizé una serie 6sea
completa, que resulté normal, al igual que un hemograma vy
bioguimica con iones, hierro, ferritina y cinc. Las arcadas den-
tarias del padre del paciente, de uno de sus tios paternos y de
su abuela paterna presentan un aspecto similar.

Discusion

El sindrome tricodental (STD), también conocido como displa-
sia tricodental, pertenece al grupo de las displasias ectodérmi-
cas. Por displasia ectodérmica se entiende cualquier combina-

cion de defectos que afecten a mas de una estructura derivada
del ectodermo’ (tabla 1).

Figura 1. Aspecto de la boca del paciente, en la que destaca
la escasez de piezas dentarias y la hipoplasia del esmalte

El STD fue descrito en 1980 por Salinas y Spector?, que in-
formaron de la existencia de 10 individuos pertenecientes a
2 familias que manifestaban hipodoncia y alteraciones del pe-
lo. Siete afios mas tarde, Kersey?, mediante una publicacion, y
Eteson y Clark en una conferencia, confirmaron un patrén de
herencia autosémico dominante para esta entidad. En la des-
cripcion original se consider¢ que las alteraciones dentarias
més frecuentes eran la escasez de piezas, los defectos del es-
malte, los incisivos afilados o «en pinza» y los dientes «en co-
raza». Por otro lado, el pelo de los primeros pacientes era fino,
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Figura 2. Cabello ralo, pobre, deslustrado, con placas de alopecia

Estructuras ectodérmicas
o Pigl

e (Cabello

e Uhas

e Dientes

e (3landulas sudoriparas

® Nervios

e (3landula pituitaria

e (Oido interno

escaso, ralo y de crecimiento lento. Esto se correlacionaba ul-
traestructuralmente con una variacion en el contorno del tallo
y una disminucion de la vaina cuticular®. Hoy se considera que
una de las caracteristicas del STD es su gran variabilidad inter-
g intrafamiliar®.

El espectro clinico del STDZ® aparece reflejado en la tabla 2.
De las posibles manifestaciones, nuestro paciente tenfa 4: al-
teraciones del cabello, alteraciones de las cejas, hipodoncia y
herencia autosémica dominante. Hay que hacer notar que su
desarrollo psicomotor era adecuado, y eso iba en consonancia
con un perimetro cefalico dentro del rango de la normalidad.

EI STD debe ser diferenciado del sindrome trico-dento-Gseo®,
en el que concurren, ademas de la afectacion dentaria y capilar,
lesiones Gseas. Entre éstas, destacan: retraso de la edad dsea,
alteraciones craneales (abombamiento frontal, dolicocefalia,
escafocefalia), osteosclerosis y osteopetrosis. El sindrome tri-
co-dento-6seo, que se hereda también con caracter autosémico
dominante, suele guardar relacion con la presencia de mutacio-
nes en el gen DLX3 . La alteracion dentaria mas tipica en esta
entidad es la taurodoncia®. La taurodoncia, o taurodontismo, es
una distorsion de la forma del diente, caracterizada por la elon-
gacion de la cdmara pulpar y el alargamiento del tronco radicu-
lar. La furca se encuentra méas apical de lo normal y las raices
son cortas. Para descartar esta entidad, a nuestro paciente se
le efectud una serie 6sea completa, que fue normal.

Espectro clinico del sindrome tricodental

e Alteraciones del cabello

o Alteraciones de las cejas

e Alteraciones dentarias

e Facies peculiar, con frente estrecha y retraccion temporal
© Herencia autosémica dominante

® Microcefalia

e Narinas pequefas/triangulares

e Nariz estrecha

e Pliegue epicantico

® Retraso mental ligero/moderado

El diagnéstico del STD es estrictamente clinico, y no se pre-
cisa la realizacion de pruebas complementarias.

El objetivo principal del tratamiento es mejorar el aspecto
del paciente a través de medidas estéticas. Para el cuidado del
pelo, se recomienda el uso de un champd suave o con capa
proteica, para que el tallo piloso gane volumen. Si el cabello
estuviese muy adelgazado, habrfa que recurrir al uso de prote-
sis capilares. La colocacién de dentaduras parciales o comple-
tas para reemplazar los dientes ausentes puede ser exitosa,
incluso en nifios pequefios, si hay una adecuada motivacién
familiar. Durante los periodos de crecimiento rapido del nifio,
estas dentaduras han de reemplazarse periddicamente. La or-
todoncia y los puentes son dtiles si los dientes se encuentran
espaciados o malformados. Si la capa del esmalte fuera defec-
tuosa, se recomendaréd extremar al maximo las medidas de
higiene dental. I
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