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INTRODUCCION

¡.1. JUSTIFICACION

En Españanacencadaaño alrededorde 600 niños mongólicos.Las
perspectivasde supervivenciaen ellos son cadavez mayores.Estos niños van a
apareceranteso despuéspornuestrasconsultas.Ellos merecenla máximacalidad
de salud y el estomatólogoprecisaestardispuestoparatratarleadecuadamenteco-
nociendoperfectamentesuscaracterísticasclínicas,psicológicasy funcionales,

Por todo esto,noshemosplanteadorealizarnuestratesis. El objetivo
dela mismaes acercamos,comoprofesionalesclínicosquesomos,al conocimien-
to de estosindividuos y a la aplicaciónde las medidasterapéuticasque conoce-
mos,sobretodo desdeel punto de vista estomatológico.A partir deque en 1983,
tuvimos la suertey posibilidad, graciasal recordadoprofesorSuárezNúñez,de
contactarporprimeravezcon estosniños, siemprenoshamovido el interéspores-
tapatologíay el ansiadeir completandonuestrosestudios.

En la cátedradel profesorLucasTomássetieneuna ampliaexperien-
cia sobreel síndromede Down,mi pasopor ella mehapermitidoutilizarlay reali-
zarestatesiscomocomplementode otrasanteriores.

Así pues,nuestroestudioesun análisisglobaldelos pacientesafectos
de estesíndrome. Vamosa realizarun análisisClínico, Periodontal,Cariológico,
Radiográficoy Citológico dela cavidadbucaly delmacizomaxilofacial.

Vamosa comprobarlas alteracionesanatómicasy funcionalesde es-
tos sujetosasícornolas posiblesrelacionesentresi, si las hubiera,y las implica-
cionese interferenciasen el crecimientofacial y enla posibilidaddellegar a obte-
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INTROD UCCION

nerunanormo-oclusiónque evite patologías(caries,enfermedadperiodontal,etc.)
y disfunciones(alteracionesdel lenguaje,masticación,etc.)

Unos gruposcontrol utilizados en la Cátedranos van a servir corno
referenciacomparativaconnuestrosdatosobtenidos.

Analizadala realidadglobal y conociendosu prevalencia,podremos
estaren condicionesdeproponerunasnormasterapéuticas,tantopreventivascorno
curativas,quepuedanserutilizadasenla estomatologíadiaria.

¡.2. CONCEPTO E INCIDENCIA

Conocemoscomomongolismo,síndromedela trisomla 21 o síndro-
mede Down, a la entidadmorbosaque fue descritapor LangdonDown en 1866
basándoseenlos datosclínicosquepresentabanestospacientes,especialmentepor
su caramongoloide.

El interéscientífico que despiertael ternadel mongolismoproviene
probablementedemuchoantesde estafecha.Sin embargoesen 1846cuandoapa-
recela primerareferenciaescritaconocidasobreun grupoespecificodeindividuos
con retrasomental (idiocia), claramenteidentificablesdel restopor sus rasgosfa-
ciales.El autorde estaprimera referenciaes Séguin,quien denomina“furfurace-
ousidiocy ala enfermedadcomúnqueafectaa estetipo deindividuos.

No parecenexistir más referenciasescritasdeestaenfermedadhasta
veinte añosmás tarde,En 1886, un médico inglés de apellido compuesto,John
LangdonH. Down, redescribe,ahoramás ampliamente,el síndromeclínico que
llevarála segundapartede su apellido: el síndromede Down (SD), y queel deno-
mmd “mongolian idiocy. Desdeentoncesel estudiode estapatologíase ha ido
ampliandoenprogresióngeométrica.

Hoy podernosdecirqueel SD, esuno de los defectoscongénitosso-
brelos quemás sesabe,aunque,como ocurreconla mayoríade ellos, todavíano
disponemosdcmétodosdirectosquepennitanevitarlo.El conocimientodel defec-
to celularbásico(trisomiadel cromosoma21) y de su estrecharelaciónconla edad
maternahan hecho posibleestructurarmétodosde prevenciónindirectos queen
muchospaisesdesarrolladosestánpermitiendoevitarmásde un tercio delos casos
deSD. Sin embargo,despuésde casi 150 años,aún no seha dadoun pasodefiniti-
vo quenos permitaabrigaresperanzasdedesentrañarla propiaesenciadelSD.
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INTRODUCCION

Los motivosquepropicianel exhaustivoestudiodequeha sido, sigue
siendoy seráobjeto el SD, sepuedenresumiren la importanciaindividual, faxni-
liar, socialy económicaquecomporta:constituyela primeracausacongénita(delas
de etiologíaconocida)de retrasomental,así comola anomalíaautosómicaviable
másfrecuenteen el hombre,Se trata,pues,deun graveproblemade saludpública.

Se calculaquecadaaño nacenenel mundo 150.000niños con síndro-
mede Down(BallestaMartínez, 1989).Estafrecuenciaya fue recogidaporPenro-
seen 1949 de 1 casoporcada700 nuevosnacidosvivos. Recogemosla incidencia
deestaanomalíaen la Tabla1, y vadesde1 a 3 casospor cada1000nuevosnaci-
mientos(unamediadetodoslos autoresrecogidosde 1,7 por 1000),

FRECUENCIA AUTOR Y AÑO

1/l00nacidosvivos Penrose1942,Polanil1962
1/688nacidosvivos Colimany Stolier 1962
1/294nacidosvivos Honda1969

10% deficientesmentales Johnsony Speed1976
11333nacidosvivos Lynch 1977
11667nacidosvivos Menkes1979
1/833nacidosvivos Koulischer1980
1/á67nacidosvivos Nielsen[982
1/650nacidosvivos LucasTomás1988
1/996nacidosvivos ¡loo 1989
1/909nacidosvivos Baird 1989
1/690nacidosvivos Giannoni1989
1/667nacidosvivos Salvadory MartinezErlas, 1989

150.000casoscadaaflo BallestaMartin 1989

Media: 1 ¡ 674,5 nacidos vivos

Tabla 1.IncidenciadelSíndromedeDown

En Españalas estadísticascoincidencon el resto,se producenalrede-
dor dc650 nuevoscasoscadaaño(15 decada10.000 reciénnacidosvivos), como
lo demuestranlos datosrecogidosporSalvador,J. y Martínez-Frías,M.L. en su li-
bro “Estudio epidemiológicodel Síndromede Down en España”(1989).En esta
publicaciónse recogendatosdesdeMayo del 76 hastaDiciembredel 86. Sc exa-
minaronun total de 607,978reciénnacidosvivos (RNV); el númerodecasos<por
casose entiendetodo reciénnacidoquepresentealgúndefectocongénito detecta-
ble durantelos tresprimerosdías de vida) alcanzala cifrade 12.350RNV (2%),
entrelos cuales917 hansido diagnosticadosde síndromede Down (1,5 por mil
RNV),
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INTRODUCCION

AUTONOMíAS N9 DE CASOS N2 RNV POR MIL

Aadatuc.ia 130 84.991 1.53

Asturias 14 6.478 2,16
Aragón

Baleares 1 2.781 0,36

Cunadas 16 9. 367 1.71
Cantabria

Castilla-La Mancha 155 95. 067 1,62
Castilla-León 108 75.759 1,43

Cataluña 92 60.294 1.53
lSxrrernadura 24 18. 143 1,32

Galicia 84 65.225 129
LaRioja 19 16.461 1,15
Madrid 52 32.424 1,61

Murcia 39 17.318 225
Navarra 53 29.566 1,79

1’ais Vasco 107 73. 143 1,46
Valencia 23 13. 354 0,98

TOTAL 917 610. 911 1,51

Tabla2, IncidenciadelSD por autonomías(Salvadory MartínezFrías, 1989>

Relacionandolos hallazgosclínicos y cilogenéticosde estospacien-
tes, suscaracterísticasmetabólicase irimunitarias,sus enfermedades,etc., se está
produciendounaavalanchadeconocimientossobrelos mecanismosqueconducen
al retrasomental,a la demenciaprecoz,al incrementodelos procesosneoplásicos
(en especialleucosis),siendode esperarqueabrannuevoshorizontesenel pronós-
tico de estaenferníedad,Precisamenteestosestudioshanpermitido asignara una
zonade los brazoslargos del cromosoma,la región21q22, la responsabilidadde
las principalescaracterísticasdel síndromede Down cuandoestefragmentoestá
triplicado.

Las alteracionesqueestecromosomapuedepresentarsonnuméricas
y estructurales,y debenconducira la trisomiadela zonao regióncríticay susbra-
zoslargosparaquede dicha alteraciónsederiveelsíndromede Down,

El mecanismocitológico másfrecuenteporel quese produceunatri-
soniladel par21 es,la no-disyuncióno no segregaciónde los cromosomasdurante
la Meiosis maternao paterna(Ibafiez y cois.,Marzo 1990).

Estaanomalíaes másfrecuentequeocurradurantela Meiosis 1 (inde-
pendientementede la edadmaterna)queenla Meiosis II. Esto inducea pensarque
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INTRODUCC ION

el mecanismodeproduccióndela aneuploidia,en la especiehumana,es el mismo
a pesarde quedesdeel puntodevistapoblacional,parecenexistir dostipos de po-
blaciones:unadependientedela edadmaternay otraindependiente.

El factoro factoresque incidenen la segregaciónanormaldelos cro-
mosomasdurantela formaciónde los gametossondesconocidos.Sólo seha esta-
blecidoenlos casosportrisomia21 primaria,unaposible relaciónentreun aumen-
to de la incidenciaconla edadparentalavanzada,principalmentecon la edadma-
tema, Circunstanciaobservadatanto en nacidosvivos, como en seriede abortos
espontáneos.

AKOS N2DECASOS N2RNV PORMIL

1976 30 15,171 1,98
- 1977 45 27.426 1,64

1978 62 35,533 1,74
1979 103 68.786 1.51
1980 85 60.289 1,41
1981 89 58.684 1,52
1982 109 69.080 1,58
1983 99 77. 939 127

1984 101 72.642 1,39
- 1985 106 67,643 1.57
¡ 1986 88 57.718 152

TOTAL 917 610. 911 1,51

TablaS. Incidencia anual del SD <Salvador y Mart(ne.z Frías, 1989)

Las hipótesispropuestasen estesentidointentancorrelacionarla no
disyuncióncon el envejecimientomaternoo conel envejecimientodel gameto.

Sin embargo,un porcentajeimportantede pacientesafectosdesíndro-
me de Down seproducenen edadesmaternaspor debajode 35 años.Las teorías
propuestasvandesdela posibleexistenciade un controlgenéticode la no disyun-
ción, presenciade mosaicismooculto en padresfenotipicamentenonnales,divi-
sión prematuradel centrómero,gran cantidadde factoresambientales(Ibañezy
cols.,Marzo 1990).
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INIRODUCCION

En la Tabla 5 seresumenlasprincipalesfórmulasy su significado.San-
(1973)establecelassigientesvariantescitogenéticasenel mongolismo:

• Trisoniia primaria(95 % deIso casos):existen3 cromosomas21

• TraslocaciónD - 0: existen46 cromosomasa primera vista, pero
uno de ellos es en realidaddoble, productode la traslocaciónentre
un D y el extra21 responsabledelmongolismo.

• TraslocaciónO - 0: existen46 cromosomascontándosesolamente
30 y uno, parecidoa un F, resultadodcla traslocaciónO - 0,

• Isocromosoma21: muy dificil de diferenciardel anterior

• Mosaicismo:entreunalíneacelularnormaly otra trisórnica.

El síndromede Down seextiendepor todo el mundo y constituyela
causade retrasomentalmásfrecuenteen los paisesindustrializados.

PROTEINA CODIFICADA

21q21-q22.I

21q21qTER

e

e

• 21q22

• 21q
22.l

-O 21q22.l

O 21q22.1

• 21q2.2.l -q22.3

• 2lq22.3

e Ck21

e 22q22.3

• 21q21

• 21q2.2.3

Cisínaionina-beta-sintctasa

Proteínaantiviral
Receptora del interferón(IENAR)
Receptorb del interferón(IPNBR)

Fosfofructoquinasahepática(PFLK)
<su déficit produceanemiahemolítica>

Eosforihosll-aniino-imidfllolsántewsa(PMS)
(relacionadoconla síntesisdelas purinas>

Posforibosil-gilcinamidasintetosa~ROS)

Superóxido-disniutasa

OncogénETS-2

Secuenciaestrógeno-inducibledel ctnc& deniama

ReguladordelaS-bidroxitriptantinaoxigenan(HTOR)
(relacionadoconlaenfermedaddeAlzheimer)

Cadenadecristalino(CRYAI)

Péptidoamiloide(AMBP)

Cot~genotiposV y VI (COLEAI, COL6A2)

chezCascos

REGION

Tabla 4. Algunos lxi gón ¡cas del cromosoma 21
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La inteligenciaenlos pacientescon síndromede Down esvariabley
sigueunacurvaen formade campana,conun promediode40 aSOde CI enlos ni-
ños criadosen el hogar,y un margenglobalde 20 a 70. La tasade desarrollointe-
lectualdeclinaconla edad;estotal vez reflejala posibilidaddequeel sistemaner-
vioso centraldegeneraen relacióncon el envejecimientoprematuro,o unaposible
detencióndelas posibilidadespsicológicasy sociales,

El déficit mentalparecetenerrelacióncon el trastornodel crecimiento
y el retrasodemaduracióndel cerebroy, posteriormente,con la demenciapresenil.
Por todo esto resultatan interesantedctemtnarqué factoresmetabólicosy endo-
crinológicospuedenserresponsablesdel retrasode crecimientoy la demenciapre-
senil enel síndromedeDown.

El retrasode crecimientoestápresenteen pacientescon síndromede
Downde todas las edades.En los fetoscon trisomia21 tienelugarun crecimiento
simétricocasinormalperoentrelos 6 mesesy 3 añosde edad,la velocidadde cre-
cimientode los niñoscon síndromede Downse reducenotablemente.Enlas niñas
consíndromedeDown la menarqulasepresentamástardey tantoniños comoni-
ñaspresentanun retrasoenla maduracióndel esqueletoy unadisociaciónentrela
edadóseay la elongaciónde los huesosduranteperiodosconsiderables,Se desco-
nocecual es el mecanismosubyacenteal retrasode crecimientoen los niños con
síndromedeDown, Se ha visto quesusnivelesde honnonasen el suerosonnor-
males.

NOMBRE CARIOTIPO

• ¡ Trisonila completa
• l>Trisomlaregularoprimaria 47÷2!

2> Trisomia de int&cambio 47, + (dos cromosomascon traslocación)
011Trisomis pardal

ita: con47 cromosomas

1) Secundaria 47,+ isocromosonla21
2> T&ciaria ~ + <un cromosomacon Énslocación)

• 3> DetecciÓnde un 21 en exceso 47, +21q- 47, +
lib: con46 cromosomas

1> TrusiocaciónRobertsoniana
2> Duplicación de brazaslargos
3> Isacromosomade brazoslargos

• 111 Mosaicos

Tablas.Clasisficacic5ncitogenéticadel síndrome de Down
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¡.4, FACTORES RELACIONADOS CON
EL SINDROME DE DOWN

Antesde pasara describirestosfactores,debemosdecirqueel único
sobreel que no parecenexistir dudases la edadmaterna(EM). Del restoúnica-
menteexistensospechas,la mayoríadelasvecesleves.

Podríamosdividir estosfactoresengenéticosy ambientales,teniendo
en cuentaque, dadala naturalezadel temaquenosocupa(el SU es unaanomalía
genética),los factoresambientaleshande tenersu lugardc acción a nivel del ge-
noma.Sin embargohay un tercertipo de variablesqueno podemosclasificaren
ningunode estosdosgrandesgrupos,ya quesetratadecaracterísticasindividuales
y no conocemosquetipo de factoro factoresestánexpresandosu asociacióncon
el SU a travésdeellas(la edadmaternaesunade éstas).En la Tabla6 hemosreco-
gido todosestosfactores/variables.

1. FACTORES GENETICOS

Dentro de los factoresgenéticosquese han implicadoen la produc-
cióndel SU, los hay actuandoanivel génicoy a nivel crornosómico.

A. A NIVEL GENl CO

A.L. Gen de no disyunción

Numerososautoreshan invocadounacierta predisposicióngenética
(¿alteraciónde un genque favoreceríala no disyunción?)paraexplicarlas situa-
cionesderepeticiónde SU y otrascromosomopatiasportrisomia libre en unamis-
mahermandad,La naturalezade estapredisposiciónpernuinecedesconocidaenla
actualidad.De hecho,seofreceunacifrade riesgodeSD deun 1-2%paraaquellas
parejasqueya hantenido un hijo con SU (Daniel y cols., 1982 ; Tamareny cols.,
1983).Estacifra provienesimplememtedel cálculoempíricodel númerodefami-
liasconunarepeticiónde trisomialibre (doscasosde SU) del total de familias con
al menosun casode trisomialibre,

Asimismo, algunosautoreshan obtenido un riesgo aumentadopara
parientesde segundoy tercer grado de individuos con SU (Tarnareny cols,,
1983).Enel estudiode Salvadory Martínez-Frías(1989) noshablande unaclara
asociaciónpositiva entrela preocurrenciay el SU: los niños con SU tienenmás
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posibilidadesde habertenido un hermanoanteriorcon SU (y, porlo tanto,de tener
uno después)quelos controlessanos,8,06%frenteal 2,10%.

En 1980 Alfi y cois. especulancon la existenciade un genautosómi-

co muy poco frecuente,queenestadodchomocigosiscausaríaunano disyunción
mitótica del par 21 en el cigoto. Estaposibilidadno sevio confirmadaposterior-
menteen los estudiosde Golden(1981)ni en los de Yokoyarnay cols, (1981).

£2, Heterocigosisde alfa-1-antitr¡psina

Algunos autorescomoAarskogy Fagerhol<1970), Kueppersy cols,
(1975) y McPheey cols, (1980),hanencontradouna frecuenciaincrementadade
genotiposheterocigóticosparala alfa-1-antitripsina,una enzimaantiproteasa,en
individuos conanomalíascromosómicas,y en particularenindividuosconSU.

£3. Consanguinidad

Unaantiguateoríade Penrose(1961)sostieneque las parejasconsan-
guíneaspresentanun alto riesgoparala no disyunción,dandoa entenderque laho-
mocigosidad(paraun cierto locus, paravarios, o de forma conjunta)predisponea
la trisomia. Estateoríaha sido contestadapor Stene(1978), quien argumentaque
el efectoregistradoporPenroseentrelos hijos demujerescasadascon sustíosma-
ternospuedesermásfácilmenteexpilcadocomoel resultadodel efectode la edad
paternaavanzada,Sin embargo,comoveremosmás adelante,esteefecto de la
edadpaternainvocadoporSteneno está,ni muchomenos,totalmentedemostrado.

En 1981 Yokoyamay cols. reportanunarelacióndirectaentreconsan-
guinidady no disyunciónmitótica, mientrasqueregistranunarelacióninversacon
la no disyunciónmciótica,

En 1985 Devotoy cols. no encuentranningunarelaciónentreel SU y
la consanguinidadentrelos padresenun amplio estudiorealizadoen Italia.

Salvadory Martínez-Frías(1989) tampocoencuentranquela consan-
guinidadseamásfrecuenteentrelos padresdelos niñosconSU,

8. A NIVEL CROMOSOMICO

B.1. Reti-asoen la separaciónde los centrómeros

Se hasugeridoqueun desfase(retraso)enla separacióndelos centré-
merospuedeproduciraneuploidiadel cromosoma21 en aquelloscasosenlos que
el errorse sitdaen la segundadivisiónmeióticamaternao en cualquierade las dos
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divisionesmeióticaspaternas(Vig, 1983).En estemismo articulo tambiénsesu-
giere quela secuenciade separaciónde los centrórnerosestáreguladapor genes
específicos,

R.2.Reduccióndel númerodequiasmas

En 1974 Hulténsugirió queun descensoen el númerode quiasmasa
medidaqueavanzala edadmaternapodríaserun factorquepredispusiesea la no
separacióndelos cromosomashomólogos.

B.3. Variantesde la regióndel organizadornucleolar

Otro factor de riesgopara SU sugerido a nivel cromosómicoesla
existenciadeunaregión del organizadornucleolardoble. Estaregiónquecontiene
las constriccionessecundariasde los cromosomasacrocéntricos(dondesehayala
mayor partedel AUN ribosómico)podríacausarno disyunciónde algunode los
cromosomasimplicados(entreellos cl 21) en casode presentaralgúntipo de ano-
malíao varianteensu estructuranormal(Jackson-Cooky cols.)(1985).

13.4.Asociacionessatelitares

Otro factorde riesgoparaSU, posiblementerelacionadocon el ante-
rior, sonlas asociacionessatelitaresentrela parejade cromosoma21, quepodrían
dificultarsu separación,originandoasíla aneuploidia(Jacobsy Mayor, 1981).

133.Rearreglamientosestructurales

Kaiser en 1984 haencontradounaelevadaproporciónde inversiones
pericéntricasdela regiónheterocromáticadel cromosoma9 enprogenitoresde ni-
ños conSU.

2. FACTORES AMBIENTALES

Entrelos factoresambientalesquesehan relacionadoconel SO, los
hay que seasocianpositivamente,esdecirquese asocianconun incrementode la
frecuenciade SU. Estossonlos másnumerosos,perotambiénexistenejemplosde
asociacionesnegativas,esdecir, factoresqueseasocianconun descensode la fre-
cuenciadeSU.

Hay queteneren cuentaque,dado quela mayoríadelos estudiosso-
brefactoresambientalesy su posiblerelaciónconel SU serealizanen poblaciones
de individuos ya nacidos,una asociaciónpositiva puedeserinterpretadade dos
formas:estefactorpuede,en efecto,produciro propiciarel error quepor último
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lleve a la aparicióndeun niño conSU; o puedepermitir queun embrióno un feto
portadordela trisomia,queenausenciadel factorseriaabortadoespontáneamente,
lleguea nacer.Asimismo, una asociaciónnegativapuedeser interpretadade dos
formas:este factorpuedeevitar el error, o bien, puedehacerabonarun embrión
queen su ausenciallegaríaa nacer.

Este tipo de interpretaciónalternativaes asimismoaplicable al tercer
grupodevariableso característicasindividualesquecomentaremosmásadelante.

A. ASOCIACIONES POSITIVAS

A.1. Enfermedadesmaternas

El grupomásnumerosoentrelos factoresambientalesquesehan re-
lacionadopositivamenteal SD lo constituyenlas enfermedadesmaternas.Las pri-
merasenfermedadesquesesugirieronasociadasal SU (actualmentesehandescar-
tado) fueronla tuberculosis,que ya apareceen el artículo original de Langdon
Down en 1866 y posteriormenteen el de Shuttleworthen 1909. En esteúltimo tra-
bajo tambiénse sugiereunaposibleasociaciónconla sífilis, De cualquierforma,
el mecanismode acciónqueestosautoressugierenparaestasenfermedadesseba-
saen un efectouterino,queno tienenadaquever conlos mecanismosimplicados
parael restode factorescitadosen esteapartado,todosellossacadosala luz trasel
descubrimientodeque la patologíaque subyaceenlaproducciónde SUsehayaen
las célulasgerminales,

De entrelas enfermedadesmaternasquehoy seaceptapudieranestar
relacionadascon SU, las másfrecuentementeasociadashansido las enfermedades
producidaspor infeccionesviricas.Así en 1963 y 1965 Collmann y Stoller relacio-
naronciertasfluctuacionestemporalesde la frecuenciade SU enAustraliacon epi-
demiasdehepatitis,

En 1966 Nichols propusoquecualquiertipo deinfecciónvirica podría
serun factorde riesgoparaSD. Un alio después,Evans(1967)sugirIó quelos vi-
rus podríanactuarproduciendouna persistenciadel nucleolodurantela meiosis.
En 1983Sheehany Hillary publicanun grupode casosdeSU cuyo único factoren
comúnera un episodiode gripe en las madres.Recientemente,Annerén y cols
(1986)hanencontradounaelevadafrecuenciadeanticuerposanti-herpessimpleti-

PO 2 (HSV-2) enlas madresdeniños conSU en relacióna madresdeniños sanos.

En 1966 Allison y Patonreportanla asociaciónde 3D con infección
materna por micoplasma~Micop¡asma horninis tipo 1). La liberaciónde peróxido
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dehidrógenocausadaporla infecciónenórganosgenitalespodríacausaralteracio-
nescromosómicas,asícomoendorreduplicaciones.

En 1971 Fialkow y cols.reportanla asociaciónde SUcon enfermeda-
destiroideasmaternas.Estos autoressugierenqueel mecanismode acciónpodría
basarseenla acciónde los anticuerpostiroideos(autoinniunidad)Núñez (1981)ha
propuestoque la hormonatiroidea estinnilala polimerizaciónde la tubulinapara
formar los microtúbulos(componentesesencialesdelhusoacromático,entreotras
cosas).Unaalteracióndela hormonao desu concentraciónpodríaafectaral meca-
nismode separacióncromosómicaefectuadoporel husoniicrotubular,

En 1970 Milunski reportauna elevadaproporciónde casosde intole-
ranciaa la glucosaentrelospadresdeniños con SU. En 1972 Nielsensugiereque la
diabetesmellituspodríaincrementarla frecuenciadeno disyuncióncromosómica,

En 1989 Salvadory Martínez-Fríasincluyendos variables,porun la-
do las enfermedadescrónicasde la madreen conjuntoy por otro, todaslas enfer-
niedadesagudasquepadecióla madreduranteel embarazodel propósito.En prin-
cipio ambasparecenestarrelacionadascon la ocurrenciadel SU. Sin embargo,
cuandolo controlanpor EM desaparecela asociacióncon las enfermedadesy se
refuerzala asociaciónconlasenfermedadesagudas.

La implicaciónbiológicadela relacióndeestosdostipos deenferme-
dadesconel SD esmuy distinta,yaqueunaasociacióncon enfennedadescrónicas
puedetenerentidadcausal,mientrasquela asociacióncon enfermedadesagudas
durantela gestacióndifícilmentepuedetenerlaal serel SUunapatologíadeorigen
preo inmediatamenteposteigótico.

£2.Bajafrecuenciacoital

En 1968 Gemiansugierequeel descensoenla frecuenciade coitos a
medidaqueavanzala edadmaterna,y el incrementode la probabilidadde quese
produzcaun retrasoen la fertilización del óvulo que ésto provoca,podría serel
factordesencadenantedel SU, En 1969 Matsunagay Mamyamapublicanun traba-
jo en el queseaceptanel descensoen la frecuenciade coitoscomo posible factor
de riesgoparaSU, pero demuestran(medianteun modelomatemático)queno ex-
plica totalmentela relacióncon la edadmaterna(debenexistir otros factoresrela-
cionadosconla edadmaternay asociadosal SU). Coincidenconestaopiniónotros
autores(Moscatiy Eecak,1978; Mulcahy,1978).

A.3. Fluoridacióndelagua

En 1956 y 1963 Rapaportregistraun incrementoen la frecuenciade
SU en lugaresenlos quesele habíaañadidoflúor al agua.Estaúnicareferenciaa
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estefactor hasido rebatidoposteriormenteporvarios autores(Needíemany cols.,
1974;Ericksony cols.,1976; Erickson,1980).

£4. Aumentode pH genital

En 1973 Ford sugierequeun incrementodel pH en el folículo podría
predisponera la mujera la aneuploidia.EsteincrementodelpH puedeestarprodu-
cido por un descensoen la concentraciónde estrógenos,descensosqueseprodu-
cende formanatural enmujeresmuy jóvenesy enmujeresmuy añosas(gruposel
primeroprobabley el segundode claro riego incrementadoparaSD).

£5. Aumentode andrógenos

Diversosautoreshanaportadoun incrementode la androginiaen ma-
dresjóvenesde niños con SU (Cowie, 1961; Rundle y cols, 1961).El envejeci-
mientoen la mujerestáasociadoconun descensoenla produccióndeestrógenos.
Estoprovocaun incrementonaturaldelefectorelativo de los andrógenos.

£6. Anovulatoriosorales

En 1970 MeQuarriey cols y en 1979 Lejeuney Pricur sugierenuna
relaciónentreel SU y la ingestade anovulatoriosoralesporla madre.MeQuarriey
cols. proponenquelos anovulatoriosactúanproduciendoun incrementode la ten-
denciaa formarasociacionessatelitaresdel parde cromosomas21.

En 1982Readsugierequela actividadcontraceptivade los anovulato-
nosasociadaal incrementode actividadandrogénica,actúaaumentandoel cocien-
te andrógenos/estrógenosen la mujerjoven. En la mujer aflosa esteaumentose
producede forma natural.Porlo tanto, Readproponequeel factorcritico quepre-
disponea la anomalíacromosómicaes esteaumentodel cocienteandrógenos/es-
trógenosqueseproduceen la mujeraflosay en la mujerjovenqueusaanovulato-
nosenmomentosmuy cercanosal momentodela fertilización,

Otros autores(Can, 1970;Ericsony cols., 1983)no encuentranrela-
ciónentreel usode anovulatoriosy el SU.

A.7. Inductoresde la ovulación(clomifeno)

En 1972 Oakleyy Flynt reportanunaasociaciónde SD con inducto-
resde la ovulaciónen madrescon problemasde fertilidad. Recientemente
Wramsbyy cols. (1987) hanrepodadoun incrementoen la aneuploidiaen oocitos
demujerescon problemasdefertilidad, obtenidosde folículos quehablansido es-
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timuladoscon un inductorespecificodela ovulación(clomifeno).Estecompuesto
poseeuna granactividadantiestrogénlea,por lo que su mecanismode acción po-
dríasersimilar alsugeridoparalos anovulatoriosorales.

A.8. Esperniicidas

En 1981 Jick y cols, sugierenuna relaciónentreel uso de espennici-
dasy el SU,

AS. Radiaciónionizante

La primerareferenciaa estarelaciónprovienedel año 1922 (Mayor).
Posteriormentese hanpublicadootros trabajosque mostrabanestarelación,entre
los quepodemoscitar los de Uchiday Curtis en 1961 y Siglery cols. en1965.

£10.Polucionantesambientalesno identificados

Ante acúmulostemporalesy/o espacialesde casosde SD, diversos
autoreshipotetizanconla posibilidaddequeesténproducidospor agentesmutagé-
nicos(polucionantesambientales)no identificados,La gradualincorporacióndela
mujer al trabajo estaríaincrementandola exposicióna estosagentes.Uno de los
trabajosquemásinsistensobreestepuntoesel deMatsunagay Fujita en 1977,

8. ASOCIACIONES NEGATIVAS

BI. Tabaco

El único factorrelacionadode forma negativaal SUhastala fechaes
el consumomaternodetabaco(miney cols,,1983;Hooky Cross,1988),Todoslos
autoresestánde acuerdoen quelo másprobableesqueestaasociaciónnegativase
registrecorno consecuenciadeque el tabaco facilita la eliminaciónde embriones
conSU (debidoa su efectosobreel desarrollointrauterino),y no porun verdadero
efectoprotectordel tabacoparael SU.

3. VARIABLES O CARACTERíSTICAS INDIVIDUALES

3.1, Edadmaterna

La edadmaterna(EM) es la únicade las variablessobre la queno
existendudassobresu asociacióncon el SU,Estaha sido reconociday cuantifica-
dapor innumerablesautores,y no existenreferenciasposterioresa 1939 que nie-
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guensu existencia.Su importanciaen el estudiodel SU, asícomo su consistencia
temporaly espacial,justificanla proliferacióndeartículosalrespecto.

Podernosresumirestarelacióndeun modo cualitativodiciendoqueel
riesgoque tieneunamujerde tenerun hijo con SU aumentaamedidaqueavanza
su edad,Estoesasía partir de una“edadumbral” quesesitúaen algúnlugardel
intervaloentrelos 30 y los 35 años.Paramujeresmenoresde 30 añosno hapodido
demostrarseesarelacióndeproporcionalidaddirectariesgo 1 edad,mientrasqueen
algunaspoblacioneshanpodido observarserelacionesinversasparamujeresmuy
jóvenes(menoresde20 años),es decirun incrementodel riesgoa medidaquedes-
ciendela EM. Porejemplo,en la Columbia Británica ~Trimbley Baird, 1978>,en
EEUU (Erickson, 1978),o enEspaña(Salvadory Martínez-Frías,1982).

A pesarde lo evidentequeahoranospareceestarelación,no fue has-
ta el año 1933, casi 90 añosdespuésde la primera referenciaal síndrome,cuando
Penrosey Jenkins,independientemente,la demostraron.

Antesde esafecha,no obstante,hablanexistido tímidasreferenciasa
estarelación,queno encontraronun mayorecodebido,por un lado al propiodes-
conocimientoestadísticode los autoresy, por otro, al poco Interésepiderniológico
que despertabanlos temasrelacionadoscon enfermedadescongénitasen general.
Así, ya en 1895, Shuttleworthsugiereuna relaciónentreel SU (entoncestodavía
idiocia mongólica)y la EM, Estemismo autorvuelve a sugerirqueexisteunarela-
ciónentreel SU y la EM avanzadacatorceañosdespués,en 1909.

En1956 Osterefectúael primerestudioepideiniológicoextensoy con
metodologíaapropiada,demostrandounavezmás la relacióndel SU con la EM, y
ofreciendolas primerascifras de riesgo especificoparalos distintosgruposqutn-
quenalesdeEM. En 1962 Collmann y Stoller realizanun extensoestudioen Aus-
tralia en el que tambiénofrecencifras de incidenciaparalos distintosgruposde
EM. Estascifrasdel trabajode Collmanny Stoller han venidosiendoutilizadas(y
lo sontodavíaen la actualidad)porinfinidad de autorescomocifras de referencia.

En 1967 Penroserealizael primerestudioestadísticode los efectos
quesobrela incidenciadel SU tendríanlos cambiosenla distribuciónde la EM de
unapoblación.

En 1977 Hook y Chambersofrecenlas primerascifras de riesgopara
cadaaño deEM obtenidasdeunapoblaciónsuficientementeextensa,

En 1981 Giraud y cols. reportanpor primeravezque la EM tiene in-
fluenciatanto en los casosde origenmaternocomoenlos de origenpaterno,sugi-
riendo la posibilidadde que la relaciónSO-EM seestablezcamedianteun descen-
so enla capacidaddelas madresañosasdeabortarespontáneamentefetos conSU,
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A partir de su descripciónen 1933, la relaciónSU-EMestarápresente
en todo estudioserioquese efectúesobrelas causasdel SU tanto paraconstataría
comoparaincluirla enla hipótesisbiológicaquesepretendacomprobarDehecho,
muchosartículos importantesen la largalista de los dedicadosa acercarsea las
causasúltimasqueproducenun niño con SU, se centranexclusivamenteen tratar
deidentificarla razóndeestafuertey consistenterelación.

En el estudiode Salvadory Martínez-Frías(1989> tambiénserefleja
la relacióndirectade aumentode edadmaternae incidenciade SUcomosepuede
verenla Gráfica2 y enla Tabla7.

Seancualesseanlos factoresquepropicianla relaciónSD-EM e inde-
pendientementedel mecanismobiológico que la explique,su solidezla convierte
en un medio ideal paraalcanzarobjetivos de prevenciónprimaria. Se puedey se
debeinformara unamujerdel riesgo detenerun hijo con SU dependiendode su
edad;asípor ejemplounamujerde 45 añostieneun riesgodel 3,1% de tenerun
hijo con SU, o lo queeslo mismo,tiene52 vecesmás riesgode tenerun hijo con
SU queunamujerquetengaentre20 y 24 años.Estainformación puedeserutili-
zadaasimismoa nivel poblacionaldesarrollandocampañasdeinformación,

Estascampañas,implantadashacebastantesañosenla mayoríade los
paisesdesarrolladoshanpermitidoevitar unaimportanteproporciónde casos,Po-
demosconcretarlodiciendoque la infonnacióna la poblacióndel aumentode ries-
go queparaSUpresentaunamadrea partirdelos 35 añoshaprovocadounamodi-
ficación de los hábitosreproductivosen el sentidode disminuir el porcentajede
madresañosasde alrededorde un 10% a un 5% o menos,Estoha provocadoun
importantedescenso(entreun 20 y un 30%)de los casosde SU. La relaciónentre
la inversiónrealizadaenla campañade informacióny el beneficioobtenido esen
estecasounadelas másventajosasqueseproducenen saludpública.

3.2, Edadpaterna

La edadpaterna(EP)y el númerode gestacionesde la madresonlas
dosvariablesmásíntimamenteligadasa la EM. Debidoa la estrecharelaciónexis-
tente dntre la EM y el SU, es muy dificil separarlos hipotéticosefectosde estas
dosvariablesenla aparicióndelSU del producidoporla propiaEM.

En el estudiode la relaciónentrela EP y el SU se distinguenclara-
mentedos etapas:antesy despuésdel descubrimiento(citológico) de Bott y cois
en 1975 de queunaelevadaproporciónde casossedebíana erroresenla gameto-
génesispaterna(espermatogénesis).
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En 1977 Steney cols. registranun incrementodela frecuenciade SO
a medidaqueavanzala EP, quees estadisticamentesignificativo paraedadespor
encima de los 54 años (independientementede la EM). Ese mismo alio Steney
Stene(1977)publicanunmétodoestadísticoespecificoparadetectarun efectomo-
deradodela EPcuandoexisteefecto dela EM. Lo aplicansobreunapoblaciónda-
nesay registranel mismo resultadoquehabíanobtenido con anterioridad:un in-
crementodel riesgode SOcuandola EPesde55 aflos o superior.

En 1978 Ericksonno registraefecto alguno de la E? al analizaruna
muestrade 4000casosde SU en EEUU, Su estudioescriticadoporSteney Stene
(1978) debidoal métodoutilizado y a la, segúnellos,pocacalidadenla selección
de la muestrade casos.Ese mismo año,Matsunagay cois. (1978) registrantam-
bién un riesgo incrementadoparaSD en padresde 55 años o más en Japón.En
1980 Regaly cols. utilizando métodosdistintos a los aplicadoshastaesafecha,no
encuentranningúnefectodela EP enunapoblaciónrecogidaenNew York,

En 1981 Steney cols. analizanlos datosobtenidosde diagnósticos
prenatalesde SU en la RepúblicaFederalAlemanay registranun incremento(leí
riesgo a medidaque avanzala BR incrementoque sehacebastantefuerte a partir
delos 40 años.Tambiéndeducenqueesteincrementodelriesgoesmáspronuncia-
do parapadrescasadoscon mujeresañosasqueparalos casadoscon mujeresjóve-
nes,Porlo tanto,concluyenquedebentenerseen cuentalas edadesde amboscón-
yugescomo indicaciónde un diagnósticoprenatal.En este mismo año, Hook y
cols. (1981)analizanunapoblaciónde la ColumbiaBritánica (Canadá)en dos pe-
riodos distintos.

Enel primerperIodo (1952-1963)no registranefecto dela EP, perosi
en el segundo(1964-1976),Los autorescomentanqueuna de las posiblescausas
quepuedeexplicarestadiscrepanciaesqueel efectodelaE?seamuy levey desa-
parezcasi la muestrade casosde SU presentasesgode detección(como podría
ocurriren el primerperiodo).En 1982 Hooky Crossno encuentranefectoen una
muestrade casosdiagnosticadosprenatalmenteenNewYork. Tampocoencuentran
datossignificativosRoeckery Huetheren 1983 ni Hook y Regal en el 84 aunque
seleccionenaquelloscasosenlos quesehabíandemostradopreviamentesu origen
paterno,Salvadory Martínez-Frías(1989) tampocopudierondemostrarunarela-
ción directa.

Podemosconcluir diciendoquela situaciónno ha mejoradodemane-

ra sustancialdespuésde 1975.
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chini y cols, no registranefectoalguno.En 1966 Starky Mantel tampocoregistran
ningúnefecto,peroesemismoalio Tonomuray cols, repitenel resultadode Smith
y Record(mayorriesgoenla primeragestación).

En 1969Lillenfeld opinaensu libro queestosdos estudiosquemues-
tranunarelaciónentreel SU y la primeragestación,podríanpresentaralgúnsesgo
porqueestánrealizadoscon casosde SU recogidosen institucionesparaniños re-
tasadosen las que los padrespuedentendera ingresarmás frecuentementea sus
primogénitosafectados.Esteautorcomentaque si existeun efectodel NG, éstees
muy pequeño,

En 1972 Hay y Barbanoregistranun descensodel riesgoparaSO (así
comoparaotros defectoscongénitoscomohipospadias,atresiade esófagoy onfa-
locele) amedidaqueaumentael NG. En 1973Harlapreportaun descensodel ries-
go en paridad1, pero al compararsus cifrascon las de otros estudios,sugiereque
másqueun descensodel riesgoenla primeraparidad,susresultadospuedeninter-
pretarsecomoun incrementodelriesgoen paridadessuperioresa 1. Hay queindi-
carquela paridadno esuna variabletotalmenteasimilableal NO ensuposiblere-
lación con el SU, ya queno tiene en cuentalos abortossufridospor la madreque
puedenestarrelacionadosconél.

En 1978 Kajanojay Widholm reportanuna frecuenciaelevadade SU
en primíparasy secundiparas.Estemismo año,Ericksonreportaun descensodel
riesgoa medidaqueaumentael NG. En 1982y de nuevoen 1983Jongbloetseñala
la primiparidady la multiparidadmuy altacomofactoresderiesgoparael SO.Sal-
vadory Martínez-Frías(1989)estudianel NO peroen relacióncon laEM y la E?.

3.4.Sexo

En el año 1951 Hug recogeen un articulo los resultadosde 10 traba-
jos anterioresy llama la atenciónsobreun excesode varonesfrentea hembrasen
los individuos quepadecíanel SU,En esemismo articulo hipotetizaqueposible-
mente el excesode varonesse establezcaen la concepción(proporciónde sexos
primaria) y no comoconsecuenciade unamortalidadselectivadecantadahaciafe-
tos o individuoshembrasconSO.

Esteexcesode varonesha sido descritoposteriormentepor numero-
sos autores(Bernheimy cois., 1979; Sutherlandy cols., 1979; Iselius y Lindsten,
1986), aunqueexiste algunareferenciaque no registraesteexceso(Collmanny
Stoller, 1962),La mayoríade autoresestánde acuerdoconla hipótesisde unapro-
porción de sexosprimariadecantadahaciavarones.Se basanenla observacióndc
que tambiénsemideexcesodevaronesen abortosespontáneos(Iselius y Lindsten,
1986),asícomo en que Unicamentese produceen SU con trisomia libre y no en
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los producidospor traslocación(efectodifícilmenteexplicablecomodebidoa una
mortalidadselectivamásintensaenhembras).

Se handescritofluctuacionesde la proporciónde sexosdependientes
de la EM. Así Bernheimy cols. (1979)e Iseliusy Lindsten(1986) indican queel
excesode varonescon SU se acentúaa medidaqueaumentala EM, mientrasque
Hug (1951),reportael efectocontrario,esdecir,que el excesode varonesva desa-
pareciendoa medidaque aumentala edadmaterna.Bernheimy cols. (1979)des-
cribenun númeromayorde varonesúnicamenteen el grupode madresde edades
intermedias(entre25 y 39 añosdeedad).

Algunos autoreshanconrnnicadovariacionesenla proporciónde se-
xos en el SU asociadosa fluctuacionesde su incidencia.Sutherlandy cols. (1979)
reportansu intensificacióndel excesode varonesen el periodo(1975-1977)en el
que se registraun descensoen la incidenciaparamadresjóvenes(menoresde 25
años).Iselius y Lindsten(1986)registranun incrementode la incidenciadcSO en
madresjóvenes,queseproducesobretodoen función devaronesafectados.

Los escasosestudiosque sehan realizadosobreestetema de la pro-
porción de sexosdiferencialesen el SU teniendo en cuentael origenmelótico de
los casos,ofrecenresultadosbastanteuniformes,Hassoldy cols, (1984) comuni-
canqueel excesodevaronesseproduceexclusivamenteen aquelloscasosprove-
nientesde erroresproducidosen la primeradivisiónmeióticapaterna.Porsu parte
Mikkelsen(1982) indicaqueseregistranmásvaronesquehembrascuandoel error
sesitúaen la segundadivisiónmeióticamaternao en la primera paterna,mientras
queseproducenmáshembrascuandoel errorocurreenla primeramaternay enla
segundapaterna.

Basándoseenla teoríade German(1968),quediceque la segundadi-
visión meióticamaternay la primera división mitótica del cigoto puedenverse
afectadaspor un retrasoen la fertilización, y en las olservacionesde Harlap
(1979),quienreportaun incrementoen el excesodevaronesa medidaqueaumen-
ta el distanciamientoentrecoitos.

El hechode registrarmásvaronesquehembrastantoenlos gruposde
SD con trisomia libre como en mosaicismo,perono en los producidospor traslo-
caciones,apoyaestateoría.Segúnésto, el excesode varonesse produciríaen los
casosocasionadospor erroresoriginadosen la segundadivisión melótica materna,
hipótesisapoyadaporlos datosempíricosquepublicó Mikkelsenenel año1982 y
quehemoscomentadoenel párrafoanterior

Porsu parteHassold y cols, (1984) basándoseen su observaciónde
queel excesode varonesse producefundanientalinanteen los casosprovenientes
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deerroresproducidosenla primeradivisiónmeióticapaterna(observaciónapoya-
daasimismopor la de Mikkelsenen 1982),hipotetizanque el excesode varones
podría serdebidoa un eventomeiótico paterno.También reportanque el origen
paternodel SU pareceser más comúnen padresjóvenes.Ante el incrementode
SU a expensasde hijos varonesdemadresjóvenesque registran,comentanqueés-
te podríaestarcausadopor un factorqueafectasela meiosisen hombresjóvenes
(generalmentecasadosconmadresjóvenes).

Aymé (1986)reportaexcesodevaronescon SU cuandoel error sesi-
túa enla segundadivisiónmeiótica,tantomaternacomopaterna.

Salvadory Martínez-Frías(1989)recogenensu estudioenEspañaen-
tre Mayodel 76 y Uiciembredel 86, quede 917 individuosnacidosvivos con SU,
479sonvarones(52,2%)y 438 sonhembras(47,8%).

En un estudioque realizamosen el año 1983 (Blanco Carrión),había
unaproporciónsimilar de varonesy hembras(55% y 45% respectivamente).Hay
que tenerencuentaqueestosdatosson los recogidosen centrosespeciales,y Co-
rrespondenal númerode casosdiagnosticadoscomoSD queen ellos habíay no al
númerototalde individuosnacidosvivos enun tiempoy lugardeterminadocon SD.

1.5. TEORíAS SOBRE LA PRODUCCION

DEL SINDROME DE DOWN

La Tabla8 recogelas másimportantesdelas teoríasintegradorasso-
brela producciónde SD.

Hasta 1933, año en el quePenrosey Jenkinsvisualizanpor primera
vezun cromosomaextraen el cariotipode los individuoscon SU y demuestranla
relaciónentreel síndromey la EM, algunosautorescomoShuttieworth(1909)sos-
teníanqueel origendel SO eraposteigótico,esdecir,gestacional,y sesituabaen
lo quedenominaron“desgasteuterino”.Esteautorsugerióque“los mongólicosson
productosde desgaste,esdecir,dependientesde condicionesqueafectanadvema~
mentelos poderesreproductivosmaternos,siendola edadmaternaavanzaday una
elevadafrecuenciade embarazoslos factorescausalesmásimportantes”.

En 1927 Steklovenincide en estateoríaindicandoque pareceexistir
una relaciónentreel nacimientodeun individuo con SU y un largoperiodoante-
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flor de subfertilidad.En 1933, el propio Jenkins,aunqueya no serefiereal desgas-
te uterino comocausadel SU, opinaqueel mongolismoesprogresivamentemás
frecuentea medidaquela fertilidad disminuyeal avanzarla EM. Tambiénconside-
ra quela historia reproductivade las madresde los mongólicosindica que es un
grupomenosfecundoque las madresde los niños sanosy, comoStekloven,sugie-
re queel nacimientode un niño mongólicoestámásfrecuentementeprecedidopor
un largo periodode tiempo (un periodode fecundidaddisminuida)que el naci-
mientodeun niño sano,incluso cuandosecontrolala EM.

Debemosresaltarqueya en el año 1909, en los comentariosque se
publicabanjunto a los trabajos,el propio LangdonOown comentaenel articulode
Shuttleworthqueha podidoobservarunaciertatendenciade los mongólicosa na-
certrasun desusadointervalodeinfertilidad en la familia, Parececlaro, porlo tan-
to, quela primerateoría quesedesarrollósobreel origendel SU, implicabafacto-
resmaternosrelacionadosconla fertilidad (o quesemostrabana travésde ella) ac-
tuando a nivel uterinodurantela gestación.Estaúltima partede la teoría, sin em-
bargo, no era compartidapor todos los autoresy fue definitivamenterechazada
cuandocomenzarona aparecerlasprimerasevidencias,en estudiossobregemelos,
de quequizásel errorinicial eraprecigótico,

SU 1WERTILI DAD

(Langdon-Down. 1909: Stekloven,1927:Jenkins, 1933)

SOBREMADU RACIÓN OVULAR:

e Preovnlatoria
O Postovutatoria

OVOPATIA PREOVULATORIA ESTACIONAL

<Jongbloa, 1980)

DESPLAZAMIENTO CROMOSÓMICO

(Ford, 1982)

Tabla 8, Teorías de laproducción del síndrome de Dowr¿
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Así pues,a la vez que se iban imponiendolas evidenciasde que el
origendel SU sehallaen algúnerrorproducidoen la formaciónde las célulasger-
minales,enla existenciade un cromosomaextra,y se constatabala relacióncon la
EM avanzada,iban surgiendonuevasteoríassobreel origendel SO. La más acep-
tadaincluso en la actualidad,y quehastahacemuy poco tiempo setenía porun
dogma,esla teoríadeque la disomiagaméticaseproduceporun simple fenómeno
deno disyuncióncromosómica(en algunadelasdivisionesmeióticas).

Este fenómenoestaríaprovocadoporunasobremaduracióndel óvulo
(probableen mujeresde edadesavanzadas),quepierde así su capacidadde efec-
tuarunadisyuncióncorrectade susparescromosómicos(Mikanio, 1968).Hay que
reconocerqueestateoríareunelas característicasde una buenateoría:essimple y
explicatodaslasevidenciasparcialesquese conocíansobreel SU. Penrose(1965)
y posteriormentePenrosey Smith (1966) sugierenque la relacióncon la EM po-
dría explicarseporla acumulaciónprogresivaamedidaque avanzala EM de “ac-
cidentes”ambientales(físicoso químicos),que,sobrepasandoun umbralque ellos
sitúanen el número17, comienzana producirunadegeneracióndel mecanismode
separacióncromos6micadel husoacromático,

Estateoríade la sobreniaduraciónovular preovulatoriatienesu com-
plementoenla teoría,inicialtuenteesbozadaporCermanen 1968 y posteriormente
utilizadapor otros muchosautorespara intentarexplicarsuspropioshallazgos,de
la sobremaduraciónovular postovulatoria,que se produciríapor un retrasoen la
fertilización. Este retrasoestaríapropiciadopor un descensoen la frecuenciade
coitos,

Quedanasíincluidos en la hipótesisdela sobremaduraciónovularlos
dos períodosen los queel procesomelótico femenino(ovogénesis)sedetiene:el
quecomprendedesdeantesdeterminar la primera división (aún en la etapaem-
brionariadel individuo) hastala ovulación,y el queabarca(lesdela ovulaciónhas-
ta la fecundación,momentoenel quesefinalizala segundadivisión meióticade la
mujer.

En la décadade los 80 estánsurgiendonuevasteoríasque contradi-
cen,al menosenparte,la teoríadela no disyunciónpor sobremaduraciónovular.

Teniendoen cuentaque la mayoríade estudiossobreSU se realizan
utilizando poblacionesde individuosvivos, esposiblequela clara relacióncon la
EM se establezcaen algún moínentodurantela gestacióny no precisamenteen el
momentodel errorinicial.

Es posible,por ejemplo,que a medidaque una mujer va sumando
añosva perdiendouna hipotética capacidadde reconocery abortarespontánea-

40



INTRODUCCION

mentefetos trisómicos,Esto reproduciríala relaciónSU-EM. Esta teoría aparece
publicadapor primeravez en 1967 por Matsunagay despuésen 1975 por Steiny
cois. y en 1982porAymé y Lippman-Hand,aunqueesteúltimo trabajoha sido ob-
jeto defuertescriticas(Warburtony cols., 1983).

A favor deestateoríasecitanalgunoshechos,comoporejemplo,que

se encuentrauna EM avanzadatanto en el grupo de casosde SU producidospor
erroresmeióticosmaternos,como en los debidosa erroresmelóticos paternos
(Mattei y cols. 1980),En 1986 Aymé hareportadoque el efectodela EM sobrelos
casosde SUdeorigenpaternosólo sepresentaen aquellosen los queel errorsesi-
alaen laprimeradivisiónmeiótica,

Esta teoríadela pérdidade efectividaddel mecanismomaternode se-
lecciónnatural contrafetos con trisomia21 a medidaque aumentala edadmater-
na, esunaalternativaválida ala teoríadela sobremaduraciónovular,perono cues-
tiona la teoría sobreel mecanismocelularque origina la trisomía, es decir la no
disyuncióncromosómica,No obstantees realmentedificil refutarestefenómeno
dela no disyuncióntal y comoesconsideradoenla actualidadpormuchosautores,

Si encontrarnosun individuo (descendientede padresnormales)con
unatrisomiaen suscélulas,esseguroqueenalgúnmomentoentrela formaciónde
los gametosy las primerasdivisionesdel cigoto, un par de cromosomashomólo-
gos(o de cromátides)que teníanque emigraruno a cadapolo no lo hizo así,Si a
estefenómeno,queno sabemoscuandoni como seha producido,peroque tene-
mos evidenciade que lo ha hecho,lo denominamos“no disyunción”,la teoría se
convierteen hechoirrefutablequeno precisade más pruebascitológicasparaser
demostrado.Sin embargo,la teoría de la no disyunciónpresuponeque existeun
error en el husomicrotubularque provocaun fallo en el propio fenómenofísico
del arrastredelos cromosomasa los poíosdela célula,y queesteerrorprovocadi-
rectamentela formaciónde un embrióntrisómico,Estapartede la teoríaha sido
rebatidaen los trabajosde Ford y cols, (Ford y Lester,1982; Ford y Roberis,1983;
Ford y Russell,1985).

La teoríade la no disyunciónprediceque el resultadodeun fallo enla
división deun cromosomaen mitosisseráunacélulahija trisómicay otramonosó-
mica. Sin embargo,estosautoresargumentanque algunosestudiossobreaneuploi-
díaen cultivos de linfocitos humanosno apoyanla proporciónesperadade mono-
somias:trisomias 1:1, por lo que dicenque la teoríaes insuficienteparaexplicar
todos los resultados.Siempreobservanun excesodehipodiploidiaenrelacióna hi-
perdiploidia.

Ford y Robertspropusieronen 1983 queun “desplazandentocromo-
sórnico” seríaun estadotempranoen el procesodeerroren la divisióncromosómi-

41



INTRODUCCION

ca (Tabla 9). Este desplazamientoes un fenómenoobservadoen el que algunos
cromosomasson encontradosen el huecodel husomicrotubular(separadospor
tanto de él). La hipótesisque relacionael desplazamientocon la aneuploidiapro-
ponequelos cromosomasdesplazados,que no sonrecuperadospor el aparatomi-
tótico, puedensereliminadoso biensegregadosal azar,

Si soneliminados,darálugara doscélulashijasmonosómicasporca-
da error, y el procesoalternativodesegregaciónal azar(queseriaequivalentea lo
que se denominano disyunción),darálugar a unacélulahija monosómicay otra
trisómicaporcadaerror. La relaciónconla edadmaternano seestáblecea nivel de
un cambio enla frecuenciade la aneuploidía,queesconstanteparatodaslas EM,
sino a nivel de la relaciónpérdidgexcesocromosómico,quedisminuye a medida
que aumentala EM. Ford y Russell(1985) proponenquelos cromosomasdespla-
zadosson eliminadosfrecuentemente(elevándosela proporciónde hipodiploidia)
en mujeresjóvenes,mientrasque tiendena serrecuperadosy sufrir segregaciónal
azar(descendiendola proporcióndehipodiploidia)enmujeresañosas,quizásdebi-
do a unaalteraciónenla polimerizacióndel husoprovocadaporla edad.

Estaatractivateoríade Ford y cols, (1982,1983, 1985) ha sido utili-
zadapor Steiny cols. en 1986 paraincluirla en una teoríamás globalizantesobre
el origeny eliminaciónde las trisomiasqueexplicala asociaciónde la trisomia21
conla EM. Enestearticulo, los autoresinsisten ensu teoríainicial sobreun meca-
nismomaternode eliminaciónde fetos trisómicos,peroestavezsitúanestemeca-
nismoen la fasede prereconocimientodelembarazo,enlugarde enla fasede pos-
treconocimiento,comohabíansugeridoconanterioridad(Steiny cols.,1975).

Apoyándoseen la teoríadel desplazamientocromosómicode Ford y
cols.,proponenqueel momentomás probableen el queseproduceel mecanismo
maternode eliminacióno “criba”, esla primera divisiónmitótica del cigoto. Si la
fertilización resultaen un cigoto trisómico sepuedenproducirdos resultados:(a)
despuésde que los cromosomassealineanenel husoparaefectuarla primeradivi-
sión mitótica, los cromosomassupernumerariosserándesplazadosy no recupera-
dos, originándoseasíunaembriogénesisnormal de un organismocuploide;ó (b)
los cromosomassupernumerariossecolocanenel husoy resultaun embrióntrisé-
mico.Esteúltimo resultadoseriamásfrecuenteen mujeresañosas.

Porúltimo, existeaúnotra teoríageneralsobreel origeny la biología
delas trisomiasy del SO en particular.Es la teoríasobrela ovopatiapor sobrema-
duraciónpreovulatoriaestacionalde Jongbloet.Estateoríareuneaspectosde algu-
nasdelas teoríasexpuestashastaahoray básicamente,proponequeexistenperío-
dos en el ciclo fértil de la mujeren los que el óvulo tienemayor probabilidadde
presentarun desbalancecromosórnico(o cualquierotro tipo de defecto)por pro-
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nológicos(hiper o hipotiroideas,diabéticas)y enmujeresgenéticao constitucio-
nalmentepredispuestas(Jongbloety Vrieze, 1985).

Es probableque todas las teoríasque sobrela producciónde SU se
hanesbozadoaquí, no seanexeluyentes.Es posiblequecadaunade ellas aborde
un aspectoespecificodela biologíadel SU, esdecirqueno seanmásquepartesde
un rompecabezasquesiguesin completarseenla actualidad.

1.6. HALLAZGOS CLíNICOS

Eí desarrollode estospacientesestá alterado;casi todos los indivi-
duoscon SU no complicadoambulanhacia los 3 ó 4 añosde edady másdel 90%
desarrollanun lenguajesimple hacia los 5 altos (FundaciónCatalanaper a la sín-
dromede Uown, 1988).

El procesode envejecimientoes más rápido. La neuropatologíadel
SU en edadesmediassecomparaconla enfermedaddeAlzheimery ocurrede for-
ma similar, porejemplola fornia y distribución de las placassenilesy las marañas
neurofibrilares,la atrofiade los sistemasneuronales,etc., soncualitativamentelos
mismoscambiosa la mismaedad.En términos patológicos,pacientesconSU en
edadesmediastendríanverdaderamenteenfermedadde Alzheimer (Delabary
cok., 1986; Mann, 1988).

Porotra partelas cataratasy la arterloesclerosisson complicaciones
frecuentesen las primerasépocasde la vida adulta.Se creequeunaposiblecausa
deestefenómenode envejecimientoseael metabolismorápido, Porejemplolavi-
da delos leucocitospolimorfonuclearesestáacortada.Esto quedailustradopor la
disminucióndelóbulosde cadacélula(BlancoCarrión, 1983),

Los pacientescon SU, generalmentesediagnosticanal nacery esmás
fácil reconocerlosal avanzarla edad. No hay un síntomao combinaciónde sínto-
masdiagnósticos,

A continuaciónseindicanlos rasgosclínicosmás interesantes:

1.6.1. ANTECEDENTES PERI NATOLOGICOS. BIOLOGíA PRENATAL

EstablecerlabiologíaprenataldelSUpresentadificultadesquesevan
acentuandoa medidaqueretrocedemosen el desarrollo,Sonya numerososlos es-
tudios realizadossobrepoblacionesdeabortosespontáneostardíos(producidosen-
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tre la l7~ y la 28~ semana),estudiosque se ven ademásfavorecidos por la exten-
siónde la prácticadela amniocentesis.

Menosfrecuentessonlos estudiosrealizadossobreabortosespontáne-
os tempranosclinicamentereconocibles(producidosentrelaQ y l6~ semana).Di-
ficiles, y portantoescasos,sonlos estudiossobreabortosde la etapade prerecono-
cimiento dela gestación(entrela concepeióny la 5Q semana).Dentrodeestaetapa,
sonprácticamenteinexistenteslos estudiossobreabortosdela etapade preimplan-
tación(la primerasemana).

La interpretaciónde los resultadosde estosestudiosseve dificultada
algunasvecesdebidoa unapobredefinicióndel periodode gestaciónen el quese
obtienenlos productosdel aborto.Así enalgunosde los artículosque trataneste
temano quedaclaro,cuandohablande gestaciones,si estánincluyendoo no abor-
tos producidosen la etapade prereconocimiento,o incluso,enla etapade precono-
cimiento (Salvadory MartínezFrías,1989).

En cuantoa los estudiosde gametos,hastahacemuy pocosañosre-
sultabanimpensables.En la actualidadse estánperfeccionandotécnicasque per-
niiten analizargametosmasculinos,y seestáncomenzandoa obtenermuestrasde
gametosfemeninosparaserestudiados.

La dificultad en la obtención de un numero suficiente de productos de
abortoo gametoshaceprácticamenteinviable,en muchoscasos,el análisisde las
anomalíascromosómicasindividualizadas,Así, sobretododesdela etapade prere-
conocimientode la gestaciónhaciaatrás,los estudiostratande todaslas trisoinias
juntas,o todaslas aneuploidias,o incluso,todas las anomalíascromosómicas,ya
afectenal númerocomoa la estructuradelos cromosomas,Sacarconclusionesso-
brela biologíaprenatalde unacroniosomopatiaespecífica,como esla trisomia21,
basándoseen el comportamientode un conjuntode anotnalias cromosómicasdife-
rentes,puededar lugar a importanteserroresde interpretación(Salvadory Martí-
nezFrías, 1989).

Basándoseen un modeloteórico, Roberty Lowe (1975) estimanque
hastaun 78%de todaslas concepcionesno llegan a término. Otrosautoressitúan
estacifraentreun 25% (Houghtony Tomkins, 1982) y un 60%(Wramsbyy cols.,
1987),si bien esdudosoquelas estimacionespordebajodel 50%esténincluyendo
pérdidasde blastocitosaúnno implantados,productoséstosqueno sólo pasande-
sapercibidosparala mayoríade las mujeres,sino que no producennivelesaprecia-
blesdegonadotropinacoriónicaquepuedansermedidos,

Se ha estimado entre un 15 y un 20% la proporción de embriones
abortadosentre la implantacióny el reconocimientode la gestación(Warburton,
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1987).Entreun 10 y un 15%delas gestacionesterniinanen un abortoclínicatnen-
te reconocible(etapade postreconocimiento:entrealrededorde la 6~ y la 2& se-
manade gestación)(Warburtony Fraser,1964)y aproximadamenteun 2% de las
gestacionesterminanen muertesdespuésde la 28~ semanade gestación(Claire-
aux, 1975).Si aceptamosel modelode Roberty Lowe, podemosestimarquemás
dela mitad de las concepcionesse abortanespontáneamenteen la etapade prere-
conocimientode la gestación(antesdela 6~ semana),

Estaelevadatasade eliminaciónactúacomocontrol de calidad,ya
quesabemosque unagranmayoríade estosproductosabortadosen épocasmuy
tempranastienenunaanomalíacromosómica,si bien existendiscrepanciasimpor-
tantesen cuantoa la estimacióndela proporcióndecromosoniopatias.

Los estudiossobreabortos reconocidossonmás numerososy preci-
sos.En 1981 Bouéy cols. publicanunaampliarevisiónde estosestudiosofrecien-
do las siguientescifras: el 15% de las gestacionesreconocidasterminanen un
abortoespontáneo,el 90%de los cualeslo hacenenla fasede postreconocimiento
temprana(entrela 6~ y la l6~ semana),mientrasqueel 10%restantelo hacenen la
fasedepostreconocimientotardía(entrela l7~ y la28~semana),

Acudiendoa los resultadosaportadosporlos datossobreamniocente-
sis,seha estimadoqueentreun 10 y un 20%de estosúltimosproductosde aborto
presentanunaanomalíacromosómica,Porotraparte,lamayoríadelos estudiosci-
togenéticosdemuestranquealrededordel 60%delos abortosde la fasede postre-
conocimientotempranopresentanuna anomalíacromosómica.De éstas,entreel
50 y el 60%sontrisomiasautosómicas,de las cualesel 9% sontrisomias21. Esto
nos lleva a estimarqueun 3% de los abortosclinicamentereconocidospresentan
una trisomia21, esdecirun 0,5%delas concepcionesreconocidas.

El estudiode las alteracionescromosómicasdelos gametoshumanos
estáen la actualidadofreciendolos primerosresultadosmáso menosfiables,En
cuantoa la proporciónde espermatozoidescon alteracionescromosómicas,las ci-
frasobtenidashastala fechaoscilancasi siempreenun númeroinferiorat 10%.Se
hanofrecidoporcentajesentreel 1% (Jacobs,1971) y el 10%(Martín y Radema-
ker, 1987),Tambiénexisteunagranvariabilidaden las cifras estimadasde aneu-
ploidia (nulisomia,disomia) en espermatozoides,queoscilanentreel 1,6% (Eran-
diff y cols., 1984)y el 7,7%(Guichaouay cols., 1986).

Porotro lado no pareceexistir selecciónencontradeespermatozoides
cromosómicamentedesbalanceadosen el momentode la fertilización(Guichaoua
y cols., 1986).En cuantoa los óvulos,existenaúnmenosdatossobresus anomalí-
as.Pareceque la proporciónde los cromosómicamentedesbalanceadosessuperior
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a la de los espermatozoides.La cifra de aneuploidiase sitúa alrededordel 25%
(Wramsbyy cols., 1987; Warburton,1988)si bien hay que teneren cuentaque los
oocitosestudiadosfueronextraídosde mujerescon problemasde fertilidad, trata-
dasademáscon clomifeno, pudiendoestarambos factoresen relacióncon la pro-
ducciónde anomalíascromosómicascomovimos anteriormente.La implantación
de cadacromosomaen las cifras mencionadasde aneuploidiaglobal estimadase
desconoce.

Todos los inicios hacensuponerque todos los cromosomasestarían
implicadosaproximadamentepor igual enlos desbalancesdelos espermatozoides,
perono asíen los delos óvulos,en los quelos cromosomaspequeños(comoel 21)
aportaríanmuchosmáscasosde desbalancequelos cromosomasgrandes(Warbur-
ton, 1988).

A pesarde sercon muchola trisomiade mayorsupervivencia,seha
estimadoqueentreun 65%(Creasyy Crolla, 1974)y un 80%(Bouéy cols.,1981)
de todaslas gestacionescon trisomia21 sonabortadasespontáneamenteen algún
momentodela gestación.La prevalenciade SU en abortosespontáneosocurridos
duranteel primertrimestrede la gestaciónes hasta10 vecessuperiorque lapreva-
lenciaen reciénnacidos(Mikkelsen, 1982).En abortosde 16 semanaseshastaun
tercio máselevada(Ferguson-Smith,1979),

Estagranproporciónde casosdeSU abortadospodríanconfundir los
resultadosdelos estudiosqueefectuemosreferentesa lasrelacionesentreloscasos
deSU enreciénnacidosy algunadelas variablesqueanalicemos,Noobstanteeste
efecto de confusión(sesgo)sólo podríaproducirsecuandola probabilidadde que
seaborteun embrióno un feto con SU no fuesesimilar entodos los estratosdela
variablequeestemosrealizando,

En estesentidouno de los aspectosmás interesantesde la biología
prenatalde SU es su relacióncon la EM. Estavariable es de enormeimportancia
en casi cualquieraspectode estapatologíacomo vimos anteriormentedentrode
los factoresrelacionadosconestesíndrome.Vamosa esbozara continuaciónla re-
laciónSU/EM durantelaetapaprenatal.

Uno de los gruposque másintensamentehan estudiadoestetema es
el dc la Universidadde Columbiaen New York, Enel año 1975 Steiny cois,pro-
ponenun mecanismode reconocimientoy eliminaciónde trisoinias (selección)de-
pendiendode la EM. Así a medidaque avanzasela EM esemecanismoiría per-
diendoeficacia, lo queexplicaríala relaciónentreSU y EM. Sitúanla acciónde
estehipotéticomecanismosobreembrionesdurantela fasede postreconocimiento
dela gestación(apartirdelasegundafalta).
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Si aceptamosestahipótesis,en algúnmomentode la gestaciónseper-
derfala relaciónentreEM y embrionesconSU, Alentadosporestaatractivahipó-
tesis,Aymé y Lippman-Handpublican en 1982un articulo en el que demuestran
que,efectivamente,la relaciónentreabortosespontáneosreconocidosy EM sein-
vierte a partirdelos 30 añosde edad,esdecir, registranun descensoenla inciden-
ciade abortoscon trisomiaa medidaqueaumentala EM. Este trabajo,queapoya-
ba claramentela teoríade Steiny eols. fue, sin embargo,rechazadopor estosmis-
mos autoresy otros (Warburtony cols. 1983),debido a queincluía productosde
aborto tanto con trisomia 21 comocon trisomlasdel X (XXY y XXX), y parece
que la relacióndeestasúltimasconla EM esdistintaa la existentecon lastrisomí-
asautosómicas.

PocotiempodespuésHook en 1983 publica un artículo en el quese
comentaque si existeel hipotéticoefectode relajacióndela seleccióncontraem-
briones con SU a medidaque avanzala EM, o es muy ligero o debe actuaren
abortosdela etapade prereconocimientodela gestación.En 1984 otravezel gru-
PO dela UniversidaddeColumbiajunto conotros investigadores,establecenquela
relaciónentreSU y EM estápresenteen abortosreconocidos(Hassoldy cols.,
1984), rebatiendocon susresultadoslos obtenidosun añoantespor Aymé y Lipp-
man-Hand.Porúltimo, en 1986 Steiny cols. establecenun modeloen el quehipo-
tetizanqueel mecanismodeselecciónactúadurantela etapade prereconocímiento
y no enla de postreconocimientodela gestación,

Comovernoscon granfrecuencianosencontrarnosamenazasde abor-
to en algún trimestreo antecedentesde haberpadecidoalgún abortoanterior, Así
Ibañezy cols (Julio 1990)noshablande un 12%de casosde abortosy de casi un
25%de amenazasde abortoenel embarazo<leíniño conSU.

Los partosson prematuroscon gran frecuenciatantoen trisomia 21
primariacomoenotrostipos de trisomia(Ibañezy cols,,Marzo 1990).

El partoevolucionademaneradistócicaen grannúmerode ocasiones
no existiendodiferenciaentrelos tipos de trisomiaperosi en relacióncon el resto
depoblacióngeneral(Ibañezy cols, Julio 1990).

Otrascomplicacionesque puedenaparecerduranteel partopor orden
de frecuenciason: anoxia,hipotonia, ictericia fisiológica, hemorragiapost-parto,
hidramnios,vuelta de cordón,incompatibilidadRh o ABO y rupturaprematurade
bolsa(Ibaflezy cols., Julio 1990).

En relaciónal pesoen el momentodenacer,existeun valormedio algo
más bajoque en la poblacióngeneral,pero de todas formas,estámás en relación
confactoresambientalesque conla propiaafectacióncitológica dela trisomia.
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Cuando hablábamosde los factoresrelacionadoscon el síndromede
Down, comentamosen relaciónal sexo,que sueleexistir un excesode varones,
aunquepocollamativo.

Si existecierto predominioracial, Se ha comprobadouna incidencia
másbajade SU en individuosasiáticos(Rogers,1986).

1.6.2.-CARACTERíSTICAS POSTNATALES

A.-Fenotipo

Los rasgosfenotipicosque caracterizana los pacientescon SD, son
más acusados,como ya vimos,enla trisomia primariay menosen otras alteracio-
nescitogenéticas.

Los signosy síntomasmás característicosserefierena retrasomental,
hipotonia y trastornosen diferentesáreas,siendo en el macizocráneo-máxilo-fa-
cial dondeaparecende forma másfrecuente(LucasTomás, 1988). En las Tablas
10 y 11 se recogenlos distintossíntomasy hallazgosbioquímicosque podemos
encontraren el SO.

Uno de los factoresmásestudiadosha sido determinarlos signosclí-
nicosmássignificativosparadiagnosticarun reciénnacidode SU. El primeroqui-
zás seala palidezen el momentode nacerque indica queel niño no es “normal”,
peroposiblementela abundanciade piel enel cuello,comoel perfil facial plano,el
puentenasal aplanado,la forma y tamañocraneal,y la presenciade una tercera
fontanelao grandesfontanelasabiertassonlos máscaracterísticos,siendolos dos
primeros(abundanciadc piel en el cuello y el perfil plano de la cara) los signos
cardinalesdelmongolismoen el nacimiento(Hall, 1964).

B- Patologíaasociada

En el capitulode malformacionesy/o anomalíascongénitasasociadas
al mongolismo,el primerlugarlo ocupanlas malfonnacionescardiacas(principal-
mentefallos en la tabicación),lessiguenen-frecuencialas malformacionesdiges-
tivas y en tercer lugar las anomalíasoculares(Tabla 12) (Ibañezy cols,, Julio
1990).Enocasiones,coexistendiferentesmalformaciones,sin encontrarningúnti-

PO derelaciónentreestasasociaciones,
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• Déficit de !gM

• Aumento de IgO

e Didsndnución de loslinfocitos T circulantes

• Defectomadurativo de los linfocitos T

• Disminución de la respuestaamirógenoscon la edad

• Aumentode glucosa-6-Xosfatodeshidrogenusa(GÓPD)

-e Aumentode fosfatasasalcalinas

• Aumentode galactoquinasa.fosfohexoquinasa.lacdcodehidrogenasa
y fosfofructoquinasa eritrocitaria

e Aumento degalactosa-uridin-transferasa.fosfatnsa«cida,
$—nucleotidasay fructoaldolasaleucocitaria

O Disminuciónde dopaminabetahidroxitasa

• Aumentode trausaminasagtutámnicooxalacética

e Aumento de superóxido dismuwsa 1 (SOD 1)

e Aumento de fosforibosilgílcinamida sintetasa(PItOS)

e Aumentodefosfofructoqujuasahepática(PFKL)

Tabla 11. Hallazgosbioquinilcosen elsíndrome deDow>:

C.- Expectativas de vida y mortalidad

Una de las característicasde estospacientesesel procesode envejeci-

miento más rápido en relación al resto dc la población. Ya comentamosla relación

de SU con la enfermedad de Alzheimer (Delabar y cols,, 1986; Mann, 1988). Así

mismo, lesionesque suelen apareceren edadesavanzadas como arterioesclerosis,

cataratas, aquí aparecenen edadesmucho más tempranas. Es frecuente encontrar

una enfermedad periodontal avanzadaen individuos menores de 30 años.La posi-

ble causade estaprecocidad patológica esquizás el tener un metabolismo más rá-

pido de lo normal (S¡nex, 1986),

Las expectativas de vida son más cortas que en la población general,

asíBaird y Sadovnick en 1989 calcularon que estabaen los 68 años,cl 50% vivían

hasta los 50 años y el 13,5% hasta los 68 años.Aún así, se ha alargado el tiempo

de vida, en 1949 se calculaba que un individuo con SU vivía de inedia 9 años; en

1963 la media había crecido hasta 16,2 años (Collmann y Stoller, 1963).

Se deduceque la muerte ocurre antesen estospacientesy tienen ma-

yor riesgo a cualquier edad, pero sobre todo en el primer año de vida y más aún

entre el primer y noveno anos.Por orden de frecuencia, las tres causas de muerte
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más frecuentesson anomalíascongénitas,alteracionesdel sistemacirculatorio y
patologíarespiratoria(Baird y Sadovnick,1988); y ocurrepor igual en varonesy
hembras(Ibaflez y cois.,Julio 1990).

El patróndermatoglificodel SD hasido objeto de numerososestudios
e investigaciones.Aunqueno podemosdecirqueexistaun dato dermatoglificopa-
tognomónicodeestau otra anomalía,la frecuenciade algunasen ciertascolectivi-
dadessugiereel valor deestosanálisis,habiéndosecomprobadosutendenciahere-
ditaria (LucasTomás,1976).

SanchezCascosy cois, (1973) realizaronun estudiode las figuras
dactilares,númerodactilartotal (ndt) y ángulo“atd” enlas huellasde 150 mongó-
licos y 100 de susmadres,comparandolos resultadosconun grupocontrol, Tanto
envaronescomoen hembrasseobservóun aumentode buclesulnaresy disminu-
ción del resto de las figuras. Considerandolos dedospor separado,el aumentode
ulnaresfue másfrecuenteenlos dedos1~, 2Y, 32, y 42 dela manoderechay 12, 22 y
32 dela izquierda,en los varonescon SD. En las mujeres,la mayorfrecuenciade
ulnaresla presentanlos dedos1~, 22 y 32 de la manoderechay 2~ dela izquierda,
mientrasqueel dedo52 de la derechay los 42 y 52 de la izquierdapresentanmenor
frecuenciaque lapoblacióngeneral,Los valoresparael ndt tantodetrisómicosco-
mo de susmadresfueronsuperponiblesa los delos controles,mientrasqueel án-
gulo atd de trisómicosy dc susmadrespresentóunosvaloresmediosque diferían
delos de la poblacióngeneral.

1.6.3. MANIFESTACIONES ESTOMATOLOGICAS

Es a estenivel, dondemáscaracterísticassonlas alteracionesdel SU.

De todasellas,lasmásfrecuentessonunalenguaagrandadao macro-
glosia,alteracionesdentariasen calidady cantidad,unadisminuciónen el número
decaries,unaenfermedadperiodontalprecozy avanzaday unasalteracionesoclu-
salescorno resultadode la patologíade los dientes,de lasbasesóseasque los so-
portan y del sistemaneuromuscularA continuacióncomentaremostodasestas
anomalías.

1.6.3.1,-MUCOSAORAL

A.- Lengua

De todaslas alteracionesestomatológicasqueaparecenen el SU, las
másconocidassonlas queafectana la lengua,dondeesmuy frecuenteverun au-
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mentodel tamañoo macroglosia.Todos los autoresconsultadoshacenreferenciaa
estacaracterística(Oster,1953; Coheny cols., 1961, 1965, 1971; Gorlin y cloid-
man, 1973; Tannenbaum,1975; Naval Olas,1983; Alonso Tosso,1984; Naval01-
asy cols., 1985; Yarom y cols., 1986; Vogel y cols., 1986; Marcianoy cois.,1986;
LucasTomás,1988;Oiannoni y cols., 1989; Jonesy Mason,1990; entreotros) y
va desdeun 11% (Coheny Winer, 1965)hastaun 96%(Alonso Tosso,1984).En
estacasuísticaincluimosdatosrecogidosen nuestratesina(Blanco Carrión, 1983)
encontrandola macroglosiaen másdel 88%delos casos,

O Cardiopatía congénitaS/l!
• C.A.C.V.
• C.I,v.

• Nistagmus
• Estrabismo
• Sindactitia

• Tetratogia de FalloL
• Luxación congénitade cadera
o Miopía magna

• Persistenciaconducto arterioso
• Catarata congénita
• Criprorquidia

• Fisura traqueoesofágica
§ Ilipospadias
• Polidactilia
• Estenosisde arteria pulmonar
O Arresia de intestino delgado

O Atresia anal
• Enfermedad e Ilirscliprung

• Fisura palatina
• Pancreas anular

• Apéndice presuricular
• Estenosismitral congénita
• C.I.A.
• Atresia de esófagoy duodeno
O lIepatomegaliacongénita
• Estenosiscongénitadevúlvula aorta

O Ostium secunduas
O Trasposicióndegrandesvasos
o Estenosishipertrófica depiloro
• Microltalntia
O Endoftalmia
• Otras

Tabla 12. Malformaciones y anonsaHas congénitas del SD por orden defrecuencia
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Se discutesi esteaumentodel tamañoesverdadero,como relataYa-
rom en 1986,quiendicequeexisteunahipertrofiade las fibrasmusculareslingua-
les, especialmentelas de tipo 2 y frecuentementeen formaci6nde agrupamiento
conposiblesalteracionesde lasunionesneuromusculares;o biensetratade unau-
mentorelativo,esdecir,el tamañodela lenguano estangrande,y lo quesipredo-
mina es unadisminucióndel tamañode la cavidadoral o del espacioorofaringeo
quehacequeprotruyahacia afuerade la boca(Benday Nash,1960; Coheny Co-
hen,1971;Vogel y cols,, 1986; Oiannoniy cols., 1989).

Vogel y cols. (1986)van más allá, diciendo quela macroglosiadel
SU siempreesunafomn relativaya quehayun aumentoaparenteperono existen
datoshistológicos que confirmenel agrandamiento.Otros autores(Padghamy
cols. 1990) hablande una macroglosiasecundariaa otros procesoscomo el caso
quepublicande agrandamientolingualconprotrusiónasociadaa linfangiectasia.

De todasformas,la niacroglosia,ya seaverdaderao relativao secun-
dariao muchasvecesdeetiologíamixta, scpuededecirque esun caráctercomún
en el SU y va a dificultar la fonacióny deglución,y a veceses tanmarcadaque
produceun aspectotípico y característicodeestesíndromeal tenerel pacientesu
lenguapor fueradel rebordedc las arcadasdentarias,impidiendoasí,no sólo un
normalcierre dela cavidadbucal (aperturabucalen reposo)sino tambiénciertas
alteracionesde mordidaabiertao prognatismomandibularcomoconsecuenciade
la interposicióny empujehaciaafueradela lenguaentre las arcadasdentariassu-
periore inferior endesarrollo.

e Síndromede Ehlers-Danlos

• Arirogriposis

• Retinitis pigmentaria

• Enfermedad de von Reckllngtausen

• Síndromede Dubin-Johnsoa

O Mucopolisacaridosis

• Queratodermia

• Síndromede Larsen

• Enfermedad celiaca

• Laringomalacia

Tabla 13. Enfermedades genéticas en el síndrome de Down
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e Infección respiratoria de repetición

O Obesidad

e Malabsorción

O Diabetes

O Cardiomegalia

e Síndromede membranahialina

• Alteracionesmetabólicasdel caldo

• Epilepsia

e Intcopatibilidad ¡dio ABO

O Alopecia

e Bocio

...§ Policitemianeonatal

e Hipotiroidismo

e Hipogonadisino

e Leucemia

e Anemiahemoitica

• Trombocitopenia

O Enfermedad deAlzheimer

e Neumoníaalveolar

e Atelecatasia

O Poliomielitis

§ Meningitis

e Otitis

• Sordera de conducción

• Invaginación intestinal

• Hepatopatia

Tabla 14. Enfermedadesadquiridas en elSD por ordendefrecuencia

En la actualidad y segúnestudios recientes,sedemuestra que median-

te un tratamiento quirúrgico se podrían solucionar estos problemas (Ie~vados del

tamaño lingual (Naval Oías, 1983; Rozner, 1983; Alonso Tosso, 1984; Naval Oías

y cois., i985). Mediante estatécnica terapéutica (glosectomíaparcial) se consigue

mejorar el aspecto estético y funcional (Margar-Bacal y cols., 1987; Klaiman y

cols., 1988; Siddiqui y Pensíer, 1990),o incluso haciéndolo de forma profiláctica a

los 11-12años se podría prevenir en lo posible un prognatismo mandibular (Gos-

man y Vineland, 1951).
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Segúnlos resultadosobtenidos,la glosectomíaparcialmediantecxci-
sión en cuñano ejerceefectossignificativos en la inteligibilidad acústicadel habla
en niños con SD, lo quedemuestraqueposiblementela macroglosiano tieneuna
gran influenciaenlos problemasdel lenguajede estosniños(Margar-Bacaly cois,,
1987; Klaiman y cols., 1988).Otros autoresen cambioopinanlo contrario(Lem-
perle y Radu,1980; Rozner,1983).

Otra alteracióncaracterísticaen el SU esencontrarnosunalenguafi-
surada,plegadao escrotal,Así se nosdescribedesdelos primerosestudios(Oster,
i953; Levinsony cols., 1955; Coheny cols,, 1961, 1965, 1971; Gorlin y Goidman,
1973; Tannenbaum,1975; Rozner, 1983; Naval Oías,1983; Alonso Tosso,1984;
Naval Oíasy cols., 1985; Bag~1nSebastiány Vera Sempere,1989) y su frecuencia
va desdeun 37% recogidapor Coheny Cohen(1971) hastaun 92% por Alonso
Tosso(1984),encomparacióncon la poblacióngeneraldondeapareceentreun 5%
a un 7%. En nuestroestudiode 1983, recogimosuna incidenciadel 55% (Blanco
Carrión, 1983).

Algunos autoresopinan de estasfisuras quesu frecuenciaaumenta
con la edad,mientrasotros, como Oster(1953), afinnaquese mantieneconstante
desdeel nacimiento.

En la lenguatambiénaparecencon cierta frecuenciaanomalíasa nivel
delas papilaslinguales,generalmente(le hipertrofla(especialmentelas circunvala-
das) desdelos primerosaños de vida (Oster, 1953; Cohen, 1971; Naval Oíasy
cols., 1985).ParaOsterla hipertrofia de las papilascircunvaladasestá asociada
conciertafrecuenciaconla lenguafisurada.

ParaCohen(1971) tanto estahipertrofiacomola fisuraciónsedeben
a un excesode succiónlingual. Porotra partetampoco esraro encontraráreasde
ausenciade papilas,sobretodo filiformes (Mitehel, 1971). Nosotrostambiénhe-
mos recogidodatosde depapilaciónlingual (BlancoCarriÓn,1983)en unamuestra
de Si pacientesconSD, apareciendoencl 16%detodosellos.

B- Labios

Otro dato característicoen el SU sonlas lesionesqueaparecenen los
labios. Si bien parecennormalesal nacer,conel pasodel tiemposc tomangruesos
y blanquecinos,fisurándosefrecuentemente,con descamacióny fonacióndecos-
trasy rágades(Oster,1953; Butterworthy cols., 1960, Coheny cols., 1961, 1965,
i971; Blanco Carrión, 1983, Naval y cols,, 1985; Jonesy Mason,1990).Los hábi-
tos de interposiciónlingual y aperturabucal en reposofavorecenen estesentido
los procesosinfecciososdeestasestructuras.
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SegúnButterworthy cols, (1960),aparecehiperqueratosis,fibrosis,
granulación(en casosseveros)e hiperpíasiaepitelial con infiltrado inflamatorio
subyacenteen 122 delos 178 mongólicosexaminadosporél, siendomásfrecuente
envarones,Quizásseexplicaestoúltimo por el mayorcuidadoe higienede los la-
bios por partede las féminas.La causade estadescamación,fisuracióny forma-
ciónde costrasessegúnButterworthy cois.,debidoa la accióntraumáticacombi-
nadacon infeccionescrónicassubyacentes.Así mismoreconocenqueel motivo de
la hiperqueratosisno ha sido determinado.

C.- Paladar

El hechode variacionesmorfológicasenla bóvedapalatinapuedees-
tarcondicionadoen estospacientespor dos razonesfundamentales:una de causa
congénita,provinientedel fenómenode inducciónque la alteracióncromosónilca
puedehacersobrelas estmcturascraneofaciales(no olvidemoslas alteracionesde
forma y tamañocranealquepuedenpresentarlos sujetosafectosdcsíndromesge-
néticos),o bienpuedeserel resultadode alteracionesadquiridasfundamentalmen-
te por dificultadesrespiratoriascomoconsecuenciade procesosadenoideosmuy
frecuentesen estossujetos,o bien por la acción traumáticaque el aire inspirado
puederealizarsobrela bóvedapalatinaen desarrollodurantelos primerosañosde
lavida.

En la simple observaciónclínica, el paladarde muchos mongólicos
aparececomoojival, por ello algunosautoresasí lo definenen la literatura(Oster,
1953; Levinsony cois,, 1955; Cohen y cols., 1961, 1965, 1971; Tannenbaunt
1975;Naval Oías,1983; BlancoCarrión,1983; Alonso Tosso,1984;NavalOíasy
cols., 1985).Sin embargola aplicaciónde técnicasmétricascomomedicionesen
modelosde escayola(Shapiroy cols., 1967; Coheny Cohen, 1971; Westermany
cols., 1975) o en estudiostelerradiográficos(Austin y cols., 1968;Naval Oías,
1983; Alonso Tosso, 1984)demuestranque todas las dimensionespalatinasestán
disminuidasde formaabsolutay relativa.

Por ello algunosautores(Coheny Cohen,1971; Smith, 1978; Na-
val Oías,1983; Alonso Tosso, 1984) opinanque existeun excesivodesarrollo
mucosoe inclusoóseo,de los procesosalveolarespalatinosposiblementeconse-
cuentesa una disfunciónoral: respiraciónbucal con aperturaoral en reposoy
macroglosia.

Úvulabífidaya seasóla o acompañadadelabio leporinoy/o hendidu-
rapalatinasehaobservadoocasionalmenteen el SD (Levinsony cok., 1955;Mc-
Millan y Kashgarian,1961;Coheny Cohen,1971).
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D.- Amígdalasy adenoides

El hechode queestospacientesesténafectadosporprocesosinfeccio-
soscrónicosde un aparatolinfoideo determinaque las amígdalaspalatinaspudie-
ran serconsideradascomohipertróficas.A estosesumala existenciadeun factor
mecánicotraumáticocomoesuna respiraciónbucaly unaaperturabucalen repo-
so,Con todo esto,en pacientesconSU no esraro encontrarunahipertroflade este
tejido linfoideo. Así lo describenOster(1953), Scully (1976),Rozner(1983),Na-
val Oías(1983),BlancoCarrión(1983),Alonso Tosso(1984),etc.,y su frecuencia
llegahastaun 65%-70%.

E.- Saliva y glándulassalivales

Winery cols, (1965, 1970. 1972, 1975)hanpublicadoextensosestu-
dios de salivade pacientescon SU. Se demostróun aumentosignificativo del pH,
sodio,calcio y bicarbonatoen salivade parótidaen un trabajosobre28 casos.Los
nivelesparotideosde potasio,cloro y fósforo no eransignificativosen relacióna
un grupocontrolconretrasomentalpero sin SU. El flujo desalivaparotideadis-
minuyeenel SU (Winer, 1970).

También hicieronestudiosal respecto,perosegúnla alteracióncro-
mosómicaquepresentabanestospacientes;asíenuna trisomía O conmosaicismo,
aparecíanvaloresbajosde cloro y sodio y altos de calcio y bicarbonato.No seen-
contrabandiferenciasapreciablesen casosde SU con traslocación.De todasfor-
massenecesitaninvestigacionesmásprofundasparapoderverificarestosresulta-
dos(Coheny Cohen,1971).

Es conocidoqueel Incrementode anhidrasacarbónicaesresponsable
del aumentode concentraciónde ion carbonatoobservadoen la salivaparotidea.
En la basede este aumentoy el concomitanteincrementodel pH, Winer y cols.
(1965, 1-972),sugirieronque estamayorcapacidad“buffer” dela salivapodríaser
un factorresponsableenla bajaincidenciade cariesdentalen estosniños.

A nivel submandibular,encontraronquelos nivelesdelos electrolitos
erannormalesenrelacióna un grupo control,y estabadisminuidoel flujo de saliva
(Winer, 1972).Tambiénsefijaron en las proteínastotales,creatininay ácido úrico
de salivadeparótida.Sólo es significativo un aumentoen la concentraciónde áci-
do úrico. Elevadosvaloresde ácidoúrico tambiénsehanvisto en el suerode estos
pacientes(Dantory Nyhan,1966; Winer, 1970, 1972).

Los análisisenzimáticosenla salivadeparótidarevelaronunaalta ac-
tividad deesterasano específicaenlos individuosconSU, Al mismo tiempola ac-
tividad de ácidofosfatasay amilasano eramuy diferentea la queapareceenotros
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deficientesmentalessin SU (Winer, 1970,1975).SegúnCoheny Cohen(1971)es-
tos resultadosenzimáticosse debeninvestigarmás a fondo ya que la esterasano
específicatieneun papelimportanteen el metabolismodelos ácidosgrasosde ca-
denacorta,devariosprocesosacetiladoresy en el metabolismoacróbicoy anaeró-
bico de carbohidratos.

1.6,3.2.-DIENTES Y CARIES

Cuandoexploramosla bocade estospacientes,enseguidanos llaman
la atenciónlas alteracionesdentarias.Éstaspuedenseren relacióna la erupción,al
númerodedientes,a la morfología, alteracionesestructurales,y enrelaciónconla
cariesdental.

A.- Erupcióndentaria

En el SU seobservaun retrasode la erupcióndentariaen ambasden-
ticiones, deciduay permanente(Oster, 1953; Levinsony cols., 1955; Coheny
cols., 1961, 1965, 1971; Gorlin y Ooldrnan, 1973; Scully, 1976; Nardoux, 1977;
BlancoCarrión, 1983;Sonesy Mason,1990).Lasfechasde erupcióndentariaen el
SU varianInuchomásqueen la poblacióngeneral(Rochey Barkla, 1964, 1967);
es raro queaparezcandientesantesde 9 mesesdevida, el primerdiente erupetona
frecuentementeentrelos 12 y 20 mesesy la denticióndeciduase completaa partir
del42~5Q año.

Tambiénes comúnuna secuenciairregularde erupción,los molares
deciduosalgunasvecesaparecenantesque los incisivos (Levinsony cols., 1955;
Rochey Barkla, 1967).La erupcióndela seriepermanenteestambiénanormal.

B.- Alteraciónen el númerode dientes

Es frecuenteencontraranodonciasy/o agenesiasen la denticiónper-
manentey seha demostradoqueocurreal menos4 ó 5 vecesmásfrecuentemente
que en la poblacióngeneral (Oster, 1953, Levinsony cols., 1955; Coheny cols.,
1965, 1971; Rochey Barkla, 1967; Jenseny cols., 1973; Scully, 1976; Nardoux,
1977; Blanco Carrión,1983; Naval, 1983; Townsend,1986; Sonesy Mason,1990).

Rochey Barkla (1964,1967)nosdicenqueentreel 23%y el 47% de
pacientescon SU tienenunao más piezaspermanentescongénitamnenteausentes
en contrasteconlos datosde poblacióngeneralque estáentreel 5% y el 6%. Los
dientesque faltan deformaespecíficatiendena serlos mismosqueenla población
normal,asílo hacencon más frecuenciael incisivo lateralsuperior(19%frenteal
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1,2%de poblacióngeneral),el segundopremolarsuperior(12,8%frenteal 0.0%),
tercermolarsuperior(48%frenteal 0,8%),segundopremolarinferior (13,2%fren-
te al 1,6%)y el tercermolarinferior (46,3%frenteal 2,7%)(Jenseny cols., 1973).

La hipodonciatambiénse observaen la denticióndeciduade pacien-
tes con SU.Rochey Barkla (1964,1967)nosdicenque prácticamentesólo afecta
al incisivo lateraly ocurreentreel 12%y el 17%delos pacientes.Encontraste,en
la poblacióngeneral,la agenesiade dientesdeciduosocurreaproximadamenteen
el 1% delos casos,

Hemosencontradoescasostrabajosde ejemplosde hipodonciaextre-
ma o anodonciacompletade dientesdeciduosy/o permanentes(Oster, 1953;Mc-
Oillivray, 1966).

Tambiénhay pocaspublicacionesquehaganreferenciaa un número
excesivodedientes,comoenel casode supernumerarios(Fukaday cok., 1968).

Nardouxen sutrabajode 1977 hizoun estudiocomparativoentreage-
nesias,retardoen la erupcióny dientesincluidos. Encontróagenesiasenel 82%de
los casos,siendolos cordalesinferiores,los superiores,los segundospremolares
superiorese inferiores (por esteorden) los que lo hacíancon más frecuencia.De
los 34 casos,27 eranadultosy de ellos 22 teníanausenciacongénitadcporlo me-
nosuno delos cuatrocordales,Habíaretrasode erupciónen6 casos(17%)e inclu-
sionesen 7 (20%)siendo los caninosy los segundospremolarestanto superiores
comoinferioreslos quelo hacíanconmásfrecuencia.

C.- Alteracionesmorfológicas

Cl.- Alteracionesdel tantalio

Los pacientesconSU tienenen generaldientesmáspequeñosqueel
restode la población(Oster,1953; Spitzery Robinson, 1955; Coheny cols., 1965,
1971; Jenseny cols., 1973; Scully, 1976; Blanco Carrión, 1983; Jonesy Mason,
1990)y afectaa los dos tipos de denticióndecicluay permanente.La incidenciade
microdonciaen el SU es de un 35%-55% (Levinsony cols,, 1955).Se han visto
dientesatróficoscon coronasy raícespequeñas(Spitzer, 1963).Sin embargoCo-
heny Winer en 1965 demostraronque la microdonciaocurríamásfrecuentemente
delo quesehabíadicho hastaentonces,presentandotodoslos dientesde forma in-
dividual másalteracionesenel tamañoqueenel restodela población.

El diámetromesiodistalestáreducidoen todoslos dientespermanen-
tes,exceptoen los primerosmolaresmaxilaresy en los incisivoscentralesmandi-
bulares.Esto se confinnómás tardepor los estudiosde Oeciauskasy Cohenen
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1970. Tambiénvieron que el dimorfismo sexualrespectoal diámetromesiodistal
eramayorenunapoblacióncon SD queen la poblacióngeneral.El mayordimor-
fismo senotó con respectoal caninomandibular.El incisivo centralinferior tiene
másdimorfismoqueel lateralmandibulary el primerpremolarinferior másqueel
segundopremolarLas mujeresexhibíanmayorvariabilidad en el tamañode los
dientesentre16 y 28 años,

Oarny cok, en 1970, encontraronun increínentoenel diámetrotuco-
lingual delos dientespermanentesen pacientescon SU.En ambossexospudieron
ver que la asimetríadel tamañode la coronaescasidosvecessuperioral delapo-
blacióngeneral.

Jenseny cols. (1973)vieron que los diámetrosmesiodistaly bucolin-
gual de todos los clientesdecíduosy permanenteseranmenoresquelos del grupo
control. Estadiferenciaeramenosmarcadaparalos dientesde leche. En cuantoa
las diferenciaspor sexos,en la primeradenticiónno era significativa; en los per-
manentes,los dos diámetroseranmayoresen los varonesqueenlas hembras,sien-
do en todosllamativaexceptoenlos incisivoslateralesy primerospremolares.Las
diferenciasmás pronunciadasse encontraronen los caninosy primeros molares
mandibulares,y las menosenlos primerospremolares.

CL- Alteraciones en lafornia de la corona dentaria

Desdesiemprese hanencontradovariacionesen las coronasde los
dientesde los pacientescon SU (Oster, 1953; Coheny cols,, 1965, 1970, 1971;
Krausy cols,, 1967,1968;Rochey Barkla, 1967;Jenseny cols., 1973;BlancoCa-
rrión, 1983;Townsend,1986,;Sonesy Mason,1990).

La fusiónde dientesdeciduosseobservóen algunoscasosdeSU (Co-
heny Winer, 1965;Rochey Barkla, 1967).En todos los casosla fusiónafecLabaa
un incisivo lateralinferior con el caninomandibular,o menosfrecuentementea un
incisivo centralmandibularcon un lateral,Coheny Winer (1965) nos hablande
una frecuenciade 1,2%dedientesfusionadosen poblacióncon SU; la fusión enla
poblacióngeneralocurreconmuchamenorincidencia,

El incisivo lateral inferior pennanentepresentairregularidadesentre
el 15% y el 46% (Oster, 1953; Coheny cola, 1965,1970,1971;Kraus y cois.,
1967, 1968).

Krausy cols. (1967,1968)en un estudiode89 pacientesconSUentre
6 y 21 años,vieron que las alteracionesde fomu delos dientesestánpresentesen
el 74%de los casos.Casiel 50%tienentreso másalteracionesdentarias.Estafre-
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cuenciaeramenoren un grupode deficientesmentalesno SU y muchomenoren
poblacióngeneral.

Coheny cols, en su trabajode 1970 sobrela denticiónpermanenteen
SU, vieron que el 30%de los pacientesteníanirregularidadesmorfológicasde las
coronasdentarias.Los dientesmás frecuentementeafectadoseranlos primeros
premolaresinferiores(72%), a continuaciónlos segundosmolaressuperiores
(61%) y luego los segundospremolaresinferiores (59%).La alteraciónquemás
vieron erala de formación como de “garra” en los premolaresinferiores(con so-
brecrecimientodistalo medialy presenciadelóbulodistal)seguidadeincisivosen
formadepalaenlos dientessuperiores,

Townsenden 1986 utilizó 18 variantesde morfologíaen unaexplora-
ción de 147 pacientescon SU encomparacióncon 47 con retrasomentalno SD y
250 depoblacióngeneralcomogrupocontrol.Para los casosde SU,el 90% ¡nos-
tró al menosunavarianteen la coronay el 47%mostró tres o más.Paralos casos
de deficientesperosin SU, el 74% mostró al menosunavariantey el 13% treso
más. Parael grupocontrol,el 24%mostró al menosunavariacióny solamenteel
10%treso más.

Las variantesmás comunesde las coronasde los pacientescon SU
correspondierona las superficieslabialesde los dientesanterioresy a los bordes
incisales;alteracionesde las cúspidesinclinadasde los caninos;falta o reducción
distolingualde las cúspidesde los molaresmaxilaresy desplazamientodistal de
las cúspidesdelos molaresmandibulares,Muchasdelas variacionesparecíanre-
flejar reduccióno retardoduranteel desarrollode la faseproliferativade la odon-
togénesisenel SU,

D.-Alteracionesestructurales

Spitzery Robinson(1955)recogieronlos primerosdatosde hipocalci-
ficación del esmalteen el SU, detectadasradiográficarnente.Cohen y Winer
(1965) confirmaronestosresultados,encontrandomanchas(“spots”) blanquecinas
que indicabanhipocalcificacióndel esmalte,y lo observaronen el 18%de los pa-
cientes.Otrosautoresnos hablande hipocalcificacióno hipoplasiadel esmalteen
sus artículos:Johnsony cols,, 1965; Coheny Cohen, 1971; Jenseny cols., 1973;
Scully, 1976; Blanco Carrión,1983; Jonesy Mason,1990.

En seccionesde dientesen desarrollode individuossanos,seven las
lineasde crecimientode Retziusy aparecencomobandasmarronesquerepresen-
tan ritmos de calcificación.Estasbandassehacenmásprominentesy másoscuras
cuandola aposicióndelesmalteseproducecoincidiendocondesórdenesmetabóli-
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cos.Tambiénse puedever el esmalteque seforma antesy despuésdenacerpor
una linea neonatalprominentela cualse produceporlos cambiosbruscosamblen-
talesqueocurrenenel reciénnacido.

Enel SU todasestaslineasy bandasson muchomásllamativastanto
en el esmalteprenatalcomoen el postnataly seobservanen más del 75% de los
casos.Encomparación,sevencon menosfrecuenciaen retrasadosmentalesno SU
y en gruposde poblacióngeneral.Con todo esto se puedededucirqueen el SU
ocurrenunaseriede alteracionesdel desarrollo(metabólicas)tanto enla vidafetal
comodespuésdenacer(Johnsony cols.,1965).

Podemosincluir enesteapartadodc alteracionesestructurales,lapre-
senciade taurodontismoenlos dientesdepacientescon SU, Jaspers(1981)estudió
estaanomalíaen 34 pacientespormedio de radiografíasintra y extraorales.Fueron
consideradastaurodónticastodas las denticionesquepresentabanuno o másmola-
rescon estaalteraciónmorfológica,y aparecióen 19 casos(55%),14 fueronclasi-
ficadoscomohipotaurodónticos,4 comomesoy 1 hipertaurodóntico.Concluyóde
esteestudioqueel taurodontisnioocurrecon másfrecuenciaenel SUqueenlapo-
blacióngeneral.Estopodríadebersea un disbalancecuantitativodelos genes,que
alterala homeostasisdel desarrollo,

Bel ycols., (1989)presentanestaalteracióndentariaen 12 de 33 ca-
sos(36,4%)de individuoscon SU. Sugierenqueestaalta prevalenciaseasociacon
un retrasoen el crecimientoy desarrollodentario(alteracionesen la erupcióny
forma), y esel resultadode la disminucióndela actividadmitótica de las células
en el crecimientodelos gérmenesdentarios.

E,- Caries dental

La mayoríade los autorescoincidenen afinnarque las cariesdenta-
ñassonpocofrecuentesen los niños afectosde SU. Cuandocomparangruposde
poblaciónafectade dicho síndromecon otros síndromeso con poblaciónnormal,
tanto los indicesde cariesmásbajoscomo el mayorporcentajede pacienteslibres
decarieslo hallaronenel grupoafecto de SU.

Benday Nash(1960) mencionanla ausenciade cariesen niños con
mongolismo.Johnsony cols. (1960)opinanque la bajafrecuenciade cariesesca-
racterísticadela trisomia21, Brown y Cunningham(1961)observanen susinves-
tigacionesque el 53% de niños menoresdc 15 añosde unapoblaciónafecta del
sindroíi~eestabanlibresdeca’ries.

Winefy Cohen(1962)hacenestudioscomparativosentremongólicos
y otros deficientesmentalesy observanausenciade cariesen el 58%enlos prime-
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ros y sólo un 10%en los segundos.Oullikson (1973)encuentraun 46% de indivi-
duoslibresdecariesen unapoblaciónmongólicacomparadocon sólo un 27%en
deficientesmentalesno mongólicos.

Steinbergy Zimmerman(1978)observaronmenorprevalenciade ca-
ries en trisómicosque en otros deficientesmentales.Vigild (1986)examinó un
grupode poblaciónafectade SU y encontróun 60%de niños libres de cariesde
edadesentre6 y 12 añosy un 29%de edadesentre13 y 19 años,Compartenesta
mismaopiniónautorescomo Creightony Well (1966), McLaurin y cols. (1985) y
Barnety cols. (1986).

Porel contrario,no llegan a las mismasconclusionesensusinvestiga-
ciones autorescomo MeMillan (1961),Kroll y cols. (1970)y Swallow (1972),
quienesafirmanquela prevalenciade cariesessimilar entrepacientesafectosde
SU,otrosdeficientesmentalesy poblaciónnomial.

Pareceque la causadela bajaprevalenciade cariesobservadaen la
poblaciónafectade SU esel retrasoenla erupcióndentariacaracterísticade estos
pacientes,lo queharíaque los dientesestuvieranmuchomenostiempo expuestos
al riesgo de apariciónde caries(Creighton y Well, 1966; Cutress,1971; Vigild,
1986;OonzálezRodríguez,1990).

Tambiénsehablade la influenciade las alteracionesenla morfología
dentariay ausenciacongénitade dientes(agenesia=másseparaciónentredientes)
en Cutress,1971; Viglíd, 1986 y Bamel y cols., 1986. Winer (1972) opinaquela
capacidadtamponantedela saliva en estospacientescontribuiríaa la menorinci-
denciade cariesdentalenellos.

Rapaport(1963)nos dicequeenun áreade aguacon bajo contenido
en flúor encontrócariesdentalen 41,5%dc los pacientescon SOyun 82,9%en el
grupocontrol. Enun áreadondeel aguateníaun alto contenidoen flúor observó
cariesdental enun 21,6%delos pacientescon SO y en un43,6%en el grupocon-
trol. Conlo quesededucequeel flúor disminuyeaúnmásla bajaIncidenciade ca-
ries enestospacientesafectosde SD.

1633-ENFERMEDADPERIODONTAL

La enfermedadperiodontalsedefinecomoun trastornodegenerativo
o destructivoqueenvuelvea los tejidos quesoportanel diente,

Al hacerla revisiónde la literaturahallamosque la granmayoríade
los autoresestánde acuerdoen afirmarque la enfermedadperiodontalesmuy co-
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mún en pacientesafectosde SU, incluso a edadestempranasy de forma muy
agresiva.

Benday Nash(1960) observaronqueel 90%de los niñoscon SU tie-
nen algunaevidenciade enfermedadperiodontal.Examinaronpacientesmenores
de 35 añosy encontraronla enfermedadincluso en niños menoresde 7 años.
Browny Cunnigham(1961)estudiaronpacientesde edadesentre1 y 39 añosy en-
contraronafectacióngingival en el 90%de los casos.Observaronquela severidad
dela afectaciónaumentabacon la edady queexistíanperiodontitisavanzadasen
un 39%,

Coheny cols (1961)observaronenfermedadperiodontalavanzadaen
unapoblaciónjoven de pacientestrisómicos, incluso en dentición temporal.En-
contraronqueel 96 % delos pacientesteníanpérdidadehuesoalveolar,sobretodo
enla regiónanteroinferior.

Johnsony cols (1960)estudiaronla enfermedadperiodontalen 70 pa-
cientescon SU deedadesentre9 y 30 añosy encontraronmuy alta prevalenciade
la enfermedad.Establecenqueel procesoesrápidoconla edad y envuelvesucesi-
vamenteincisivos inferiores,incisivossuperiores,primerosmolares,permanentes
superiorese inferiores,molarestemporalesy finalmentepremolares.

Kisling y Krebs (1963) encuentranperiodontitisavanzaday forma-
ción deplaca enniños pequeños.Swallow (1964)encuentraquedentrodel mismo
ambientelos niños trisómicos tienenmayorprevalenclade enfemiedadperiodontal
que otrosdeficientesmentales.Ambos observanpresenciade gingivitis ulcerone-
crosante,inclusoa tempranaedad,Miller (1965)enun estudiorealizadoa 48 mon-
gólicos,observóquela presenciade gingivitis era tres vecessuperiora la dela po-
blacióngeneral.

Kroll y cols (1970),de 148 mongólicosqueexaminaron,observaron
quecl 65%presentabanafectacióngingival. Keyesy cols. (1971) examinaron135
trisómicosy observaronquea edadesmenoresde 7 años,un 67%presentabanin-
flamacióngingival moderaday a partir de los 20 años todospresentabanproble-
masperiodontalesavanzados.Notaronmayorincidenciade la afectaciónen la par-
te anteroinferior.

Oullikson (1973) encuentraun 60%deniños con gingivitis enunapo-
blaciónafectadel síndrome,comparadacon un 31%dc otros deficientesmentales
no SU, Orner(1976) opinaque la enfermedadesínuy frecuentey severaen el SU,
Ensu grupodeestudiohalló unaprevalenciadcl 89%.

Miller y Ship (1977) realizaronestudioslongitudinalespara obtener
informaciónen cuantoa la relación enfermedadperiodontal-edaden pacientes
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afectosde trisomia21. Siguieronla enfermedaden pacientesde 11 a 28 altos du-
ranteun año. Observaronqueel 55%teníagingivitis y el 45% periodontitis.Con-
cluyeronque,porel progresodela enfermedad,la denticiónintactasepierdenueve
añosdespuésdel inicio y quela actividadesmásalta enlos gruposmásjóvenes,

Saxeny cols (1977) hicieronun estudiolongitudinal durante5 años
en pacientesafectosde SU,comprobandola pérdidaósearadiográficamente.En el
primer año de examen,la cantidadde afectadosera del 25,4%y cinco añosdes-
puésdel 47%. La prevalenciade pérdidaóseade 5 mm. o más duranteel período
de 5 añosfuedel 69-75%.Sin embargoobservaronque la pérdidadehuesoocurría
raramenteenjóvenescon SU. Vieron quela enfennedadera másseveraenlos in-
cisivos inferioresy en los molaressuperiores,

Scully (1976) encontróque enpacientesmongólicos,la paradontitis
escomúnespecialmenteen la regiónanteroinferlor,dondeencuentraperiodontitis
marginalescrónicasenmásdel90%delos casos,Tambiénobservógingivitis ulce-
ronecrotizanteagudaenun tercio deellos, Opinaesteautor,queesmuy frecuente
la pérdidaprematurade los dientes,especialmentelos incisivos inferiores,

Brown (1976) demostróla existenciade enfermedadperiodontal
avanzadaenunapoblaciónjovende afectadosde SU, hizo un estudiolongitudinal
de dos años,y concluyó queel granaumentode índiceperiodontalse agravabaa
consecuenciadegingivitis ulceronecrosantes,

McLaurin y cols (1985)opinanquedentrodelos disminuidospsíqui-
cos,el grupocon SUtieneel doblede enfermedadperiodontalqueel resto.Bamet
y cols. (1986) hicieron un estudiocomparativoentrepoblación afecta de SU y
otros deficientesmentales.Observaronmarcadasdiferenciasen la prevalenciay
severidaddeperiodontitis.Encontraronpérdidade huesoalveolaren el 60%de pa-
cientescon SU. La pérdidaóseala observaronpor primera vez a la edadde 16
años,y en el 92%deniñosmayoresde 16 añoshabíapérdidade huesoalveolar.

BratosMorillo (1986) en susestudiossobreminusválidos,encuentra
unarelacióndirectasignificativaentreniños con SU y enfermedadperiodontalse-
vera. OarciaBallestay cols (1986) examinaron70 niños con SU de edadescom-
prendidasentre8 y 16 años.Observaronque de la totalidad de la muestrasólo 5
niños (7,1%)no presentabanalteracióngingival alguna,coincidiendoqueeranlos
de menoredad;observaronla presenciade enfermedadperiodontalen el 37 % a
los 8 años,en el 16,6%a los 9 años,en el 10%a los 10 añosy a partir de los 11
años,el 100%de la muestraestabanafectados.En cuantoa la gravedaddela gin-
givitis, encuentranque el 49,9%presentabanunagingivitis severa.Observanque
la gravedadde la gingivitis aumentaprogresivamenteconla edad.
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Reuland-Bosmay Dijk (1987)realizaronestudioscruzadosy longitu-
dinalesque indicaron que la prevalenciade enfermedadperiodontalen pacientes
conSU menoresde 30 añosesextremnadamnenteelevada.El ataquedela enferme-
dadapareceinclusoen dentición temporal,la progresiónes rápiday afectasobre
todo a la regióndentariaanteroinfeilorcon pérdidade huesoy a los molaressupe-
flores, Reuland-Bosmay cols. (1987) demostraronqueen condicionesexperimen-
talesde gingivitis por supresiónde higiene, los niños con trisomnia 21 mostraron
mayorinflamaciónde encíaque los niños normales,

Modeery cois en su estudio de 1990 encontraronqueel 28% tenía
unao másbolsasigualeso mayoresde 5 mm.; el 39% pérdidade huesoalveolary
la lesiónes mayory másprecozen los incisivos inferiores,en80 pacientescon SU
entrelOy 19 años.

Un hallazgoclínico característicoes que en el SU no serelacionael
grado dehigiene oral que tienenestospacientesconel estadogingival quepresen-
tan,comoocurreen la poblacióngeneral(GonzálezRodriguez,1990). Así autores
comoJohnsony Young(1960),Kisling y Krebs (1963),Swallow (1964)y Barkin
y cols (1980) demuestranque los niños afectosde SU tienenmayorhigiene oral
que otros deficientesmentales,y sin emnbargoen ellos una buenahigiene no pre-
vienela enfermedad.

MeLaurin y cols (1985) no encuentrandiferenciaen la higiene oral
entrepacientescon SU y otrosdeficientesmentales.Sin emubargoobservaronque
la higieneoral en ellos no espropoicionala la severidadde la enfermedadperio-
dontal quepresentan.

La causade la alta prevalenciay severidadde la enfermedadpeno-
dontal aúnno estáclara.

Paraalgunosautorescomo Swallow (1864), Brown (1978) y Ugazio
(1978),la causaseriaunadietainadecuada,junto a factoreslocalescomoínaloclu-

siónsevera,hábitosde bruxismno,empujelingual, apiñamientodentario,macroglo-
siay morfologíadentada.

Otroscomo Coheny cols (1961)lo atribuyena unamalahigienejun-
to a factoreslocalesantesmencionados.PosteriormenteCoheny Cohen(1971),
consideranqueestosfactoreslocalespor si sólosno puedenconsiderarsecomola
causaprimaria de la enfennedadperiodontal,y para ellos debeexistir algún otro
factorquehagaa los pacientescon SU más susceptiblesa padecerla enfermedad
queal restodela población.
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GarcíaBallestay cols (1986) opinanque sedebea las características
físico-psíquicasjunto a la falta decuidadosdentales,malahigieneoral y alimenta-
cióninadecuadapor la alteracióndela funciónmasticatoria,

ParaMeskiny cols (1986)la incidenciadel trastornoperiodontalestá
relacionadacon la presenciade bacteroidesmelaninogénicos,directamenteimpli-
cadosen la etiologíade la enfermedadgingival y periodontal,queestánpresentes
deformacasiconstanteenindividuos afectosdeestesíndrome,

McLaurin y cols(1985)consideranquela causaesla inmunodeficien-
ciay los desórdenescongénitosquepresentanestospacientes.ParaGonzálezRo-
driguez(1990)la causapuedeserla conjuncióndelos factoresanteriormentemen-
donados,pueslos factoreslocalespor si sólosno puedenexplicarlos cambiospe-
riodontalestanseverosque ocurrenenla poblacióncon SU,

ParaReuland-Bosniay Uijk (1986)habríaque teneren cuentadiver-
sosfactores:morfologíacapilaranonnal,desórdenesdel tejido conjuntivoy aspec-
tos anatómicosdelos dientes.Paraellos, tambiénpuedejugarun papelimportante
una alteraciónen la respuestainmunológica; alteracionesen la función de los
PMN y en la funcióndelos monocitossehanvisto enpersonasconSU. El funcio-
namientode los linfocitos T disminuyedespuésde los primneros10 altos de vida,
El númerode linfocitos T esbajoy seobservanformasinmaduras,Esteefectotar-
dío ocurreespecialmenteen institucionesdondeel sistemaInmunológicoestábajo
stress.La respuestainmunealteradajunto con cantidadesaltasde depósitode cál-
culo podríanexplicarla diferenciaenla severidaddeenfermedadperiodontalentre
niñoscon SU institucionalizadosy otros que vivenen casa.

Reuland-Bosmay cols (1986)añadenque existeunamorfología abe-
rrantede la encíaenestosniñosdebidoa su desordengenético.

ParaGiannoniy cols (1989)existenunaseriede factoreslocalesim-
plicadosen la génesisde la enfennedadcomo falta de higiene,macroglosiay el
efectomecánicode La lengua,maloclusión,incompetencialabial y anomalíasdela
forma dentaria.Tambiénconsideranqueexisteun tejido conjuntivo alteradoen
ciertaforma con anomalíasmorfológicasde los vasossanguíneos.Las arteriolas
periféricasy los capilaresson estrechosy delgados,lo queproduceuna hipoxia
(anoxia)del periodontocon alteracionesen el tejido conjuntivo. Porotraparte,tie-
nenen cuentala formaanatómicadelasraícesdelos dientes,basándoseenlos tra-
bajos de Brawn y Cunnigham(1961),que vieron que las raícesde los pacientes
conSU sonmáscortasque en el restodela población,lo que supondríaunamenor
áreadeataqueperiodontal.

Porúltimo, tambiénconsideranmuy importantela alteracióndelme-
canismode defensainmunitario humoraly celular que existeen estospacientes.
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Los PMN seencuentranenun númerosimnilar al del resto de la población,perosi
presentanalteracionescualitativasy se ven formas más jóvenes;los linfocitos T
aparecendisminuidosen númeroy calidad despuésde los 10 primerosaños.Por
todo esto,existeunarespuestainadecuadade defensaantecualquiertipo de noxay
afectaa todoslos tejidosincluido el periodontal.

Existen trabajoscornoel de Shawy Saxby(1986) dondesc compara
la enfermedadperiodontaldelSU conotras formas,comoenel casode unapeno-
dontitisjuvenil. En amboscasosexisteunadestruccióndel periodontocon simili-
tudesen la distribución alveolar, rango de edady disminuciónde la respuestadel
huespedde diferenteseveridad,Comparany contrastanla destrucciónperiodontal
y mecanismosinmunológicosen las dos condiciones.Ambos se caracterizanpor
alteraciónde las inmunoglobulinasséricas,disminuciónde las célulasmediadoras
selectivasy dismninueiónenla quimiotaxisde leucocitospolimorfonuclearesy neu-
trófilos. Tambiénexistedismninuciónde la quimiotaxis de monocitosenambosca-
sos,peroesmenosclaraenla periodontitisjuvenil,

1sL14.- ALTERACIONES CRANEOFACIALESY OCLUSALES

Los primerosestudioscraneométricosy de morfologíacraneofacial
queserealizaronen el mnongolismosebasaronenme(jicionesdirectasdel cráneoo
en observacionessubjetivasdel examenclínico o radiológico,que fueron luego
desplazadasporlos análisismétricoso cuantitativos,

Clift en 1922 llevó a cabo una investigaciónen 55 pacientescon SU.
clasificósus hallazgosradiológicosen dos apartados.(1) Referenteal desarrollo
esqueléticogeneral,observóquecl cráneode los mongólicoserapequeño,en mu-
ehoscasosmicrocefálico,y los huesoscranealeseran uniformementedelgados.
Las líneasde suturaestabanfrecuentementeseparadasy en suslimites existíana
menudoáreasde rarificación irregulares.Las partesacras,especialmentenariz y
maxilar superiorestabanpoco desarrolladas,Estos hallazgoserancaracterísticos
de un retrasogeneralen el crecimientoóseo,La única condiciónsignificativaera
el desarrollodesproporcionadamentedeficientedel complejonasomaxilar,

(2) Referentea la silla turca, esta aparecíaunífomiementepequeña,
pero su tamañoera de escasaimportanciadiagnósticaen ausenciade una erosión
definida,Además,el tamañoy forma dela silla turcaestabaninfluenciadospor el
tamañoy fonnadel cráneo,y particularmente,de la basecraneal.

En el estudio,Clift no pudo hallar ningúncambioconsistenteenla si-
lía turca en casosde mongolismoque pudieseser consideradocomno definitiva-
mentepatológico.
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Concluyó que en su opinión, no existíaningún signo radiológico ca-
racterísticodel mongolismno, siendo el retrasodel desarrolloesqueléticoel único
rasgosignificativo. Esterasgo,exceptoensulocalizaciónselectivanasomaxilar,es
comuna unaseriede enfermedadesde origenendocrinoo causasdesconocidas.

Spitzery Robinson(1955) realizaronun estudioradiográficosobreel
mongolismo.Escasoscambiosdentariosy aún másescasoscambiosóseosfueron
detectadosenel grupode deficientesmentalesno mongólicos,En el grupode los
pacientescon SU, el maxilar y la mandíbulaaparecíansubdesarrolladosparalela-
menteal retrasogeneraldel crecimiento.El ángulomandibulareraobtuso,la rama
ascendentecorta, y la partehorizontalo cuerpode la mandíbulapresentabaundé-
flcit de altura.

La edad ósea,medidapor la osificacióncarpal,corresponderíaa la
edadcronológica.Aparecíanalteracionesdentariasenla erupei6n,desarrolloy ml-
mero.

Ausenciadesenofrontal enel 93%de los casosy sólo enun 15% del
grupocontrol, En la poblaciónnornul segúnWelin y cols. <1952), esta ausencia
sólo apareceen un 4-5%de los individuos. No esprobablequela prevalenciade
un senofrontal ausenteen los mongólicosseadebidaa implicacionesde azar, El
estudiodetalladono dejadudasde queestaanomalíaimplica unadetencióndelde-
sarrollocraneal.Por lo tantoun senofrontal ausentedebeserconsideradocomoun
signoradiológicode estesíndrome.

Spitzery Quilliam (1958) realizaronun estudiocomparativoentre
mongólicosy otros deficientesmentales,En los mongólicosencontraronausencía
de senofrontal, alteraciónen el crecimientodel esqueletofacial y retrasoenelcie-
rre de la suturametópica.Tambiénobservaronmicrognatiamaxilar y mandibular.
En el maxilar la alteracióndel crecimientose evidenciabaporunafalta del creci-
mientode la crestaalveolarhaciaabajoy adelante,a partirdel margenorbitario in-
ferior.

Triebsch(1958) estudiandoel SU respectoa la edadósea,informó
que habíauna marcadareducciónde la baseanteriordel cráneo.Ademásde bra-
quicefalia,observóen el crecimientomediofacialmás alteraciónen altura queen
anchura.Establecióquela posiciónanommlde la lenguaentrelas arcadassuperior
e inferior permitíaa la mandíbuladeslizarsehacia delante.Tambiénobservóque
existíaun marcadoespaciolibreoclusalenposiciónde descanso.

Spitzery cols. (1961)investigandolas anormalidadesdelmongolismo
observaroncráneobraquicefálicoen el 50%de los casos,el planocribiformeanor-
malmentebajo, y el ánguloformadoporel huesoesfenoidesexcesivo,Paladaroji-
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val conacortamientodel septonasal,que indicabala considerabledisminucióndel
espacionasal.Los cráneospresentabanestrechamientodel tejido óseo,canalesve-
nososmúltiples,y en un tercio delos casoshablapersistenciadela suturametópi-
ca, Las fontanelasestabancerradasen casi todos los casosLatercerapartede los
pacientesteníansubluxaciónatianto-occipital.

A nivel del esqueletofacial encontraronuna hipoplasiamediofacial
queenglobabael maxilar y los huesosnasales.A causade estahipoplasiael maxi-
lar aparecíaretraídobajo una frente relativamenteprotruida.Enla mandíbulaam-
basramas,horizontaly ascendente,tendíana serdelgadas,y el ángulogoniacoera
a menudoobtuso.

Scully (1976)realizó unadescripciónde las alteracionescraneofacia-
les y oralesdel SU. Segúneste autor,el deficientedesarrollodel cráneose man¡-
festabaelinicamentepor un patróncaracterísticode las fontanelas.La fontanela
anterior se cerrabatardíamente(comno tamubién informuaronSewardy cols, en
1961),la posteriorpermanecíaa menudoabierta,y el 50%delos pacientestenían
unafontanelasagitaladicional.La suturametópicapodíapersistir.

Coheny Winer(1965)realizaronun estudioparaobservarla frecuen-
cia y distribución de las característicasdentariasy facialesen mongólicosinstitu-
cionalizados.Obtuvieronlos siguientesresultados:77%de los casoscon aplana-
miento del puentenasal, 54,2%presentabananomalíasen la formación del oído
externo,epicantoen el 80% y estrabismoenel 54%.Segúnlas relacionesoclusales
presentaban44,7%de Clase1, 3,2%de ClaseII, 31,7%de ClaseIII, mordidacru-
zada15,4% y mordidaabierta4,8%.Tambiénencontraronalteracionesen la len-
gua,cariesy enfermedadperiodontal.

En 1961 Seward,Rochey Sunderlandestudiaronla siluetacranealde
pacientescon SD mediantecefalometrías.Trazaronunaperpendicularal planode
Francforta través de Basion. El punto medio de estaperpendicularfue llamnado
“0’. Dibujaronradios desdeestepuntoal margenexternodel cráneo,El primerra-
dio fue trazadoparaleloal planohorizontalde Francforty las siguientesmedidas
fueron tomadasa lo largo deradiosy ángulosde 30~sobrecl precedente,

La mnáximnalongitud cranealfue registradaparalelaal planohorizontal
deFrancfort,y la máximaalturaen ángulosderechosa estemismoplano.

En las conclusionesde esteestudio,nos dicen que encuentranuna
convexidadanormalen la frente de las mujeresmongdlicas,y que la distanciaO-
Nasionesmáscortaen cl grupodelos niños trisómicos.En todos los gruposestu-
diadoscon SU, la alturay longitud cranealestabansignificativamentepordebajo
delos valoresnormales,
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Gosmany Vineland (1951)hicieronun estudiosobreel desarrollofa-
cial enel SU. Observaronunafalta dedesarrollogeneralde naturalezabastantese-
veray queafectabamása unasdimensionesque a otras.La longitudde la cabeza
mostrabala mayordeficiencia,particularmenteenla regiónoccipital; laprofundi-
dad de la carasehallabamoderadamentepordebajode la media; la altura facial
total era considerablementeinferior a lo normal; la longitud del cuerpodelaman-
díbula eramenorde lo normal; la alturade la ramamandibularestabacomparati-
vamentesubdesarrollada;a pesarde estasdosúltimas medidas,el mentónestaba
adelantadoporla inclinaciónhacia delantedela mandíbula,

Tambiénsegúnellos, los cambiosfacialesen el mongolismodespués
de la edadde 16-18 añosestánlimitados a cambiosen la mandíbula,es decirun
prognatismomandibularprogresivo.Esto ya fue observadoporBenda y Nash
(1960)quienafirmó: “La lineaexternadela mandíbulaesa vecesconfusaa causa
de unaprotrusión,y el prognatismoocurredebiéndosea una tracciónmusculardel
aparatomasticatorio.Parasermásespecíficossobrela causadeesteprognatismo,
debemospensarenla situaciónen el mongolismo,deunalenguacomparativamen-
te grandeenunacavidadoralpequeña”,

Como ya comentamos,la prevenciónde esteprognatismoes posible
con cirugía(glosectomiaparcial) a la edadde 11-12 años (Gosmany Vineland,
1951 entreotros)(verlapartecorrespondientea macroglosia).

Uesdelas primerasdescripcionesdel SU, sehan incluido alteraciones
de tamañoy fonnadelpaladar.Así Osteren 1953 yadescribeal paladarojival co-
mounacaracterísticacomúndeestossujetos.

Shapiroy cols (1967)con estosantecedentesllevaron a caboun estu-
dio métrico del paladarde 153 mongólicos.Realizaronmedidasintraoralespor
medio de un instrumentodiseñadoespecialmenteparaestepropósito.La altura pa-
latina no era significativamentemayorenSU que en el grupocontroly si estaban
disminuidasla anchuray longituddel paladar.

Estos autoresdeterminaronquelas anonnalldadesobservadasno eran
debidasa factoresespecíficosdel maxilaro del paladar,sinó a los defectosdel de-
sarrolloóseogeneral.No existíarazónalgunaparaexcluiral paladardel retrasode
desarrollo,generalmnenteaceptado,queafectabaal complejocraneofacialenel SD.
Con todo estodemostraronquemásquearcoojival en el SU, habríaquehablarde
paladarcortoy estrecho.

Westerrnan,Johnsony Cohen (1975)estudiarontambiénlas dimen-
sionesdel paladar,Emplearonparaello modelosde escayolade 40 pacientescon
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SU y 40 individuos normales.Estudiaronla anchura,longitud y altura palatina.
Encontraronpaladarespequeñosencasitodoslos pacientes,

Peroaún quedael problemade determinarla influencia ambiental
exactay hereditariasobreeL tamañoy siluetadel paladar.

Los paladaresanormaimnentepequeñoshalladosen personascon SU
podríanobviamenteinfluenciarotros hallazgosobservadosen estosindividuos,in-
cluyendola alta incidenciade prognatismo,mordidaabierta,sobremordidareduci-
da, mordidacruzaday evidenciadehábito de interposiciónlingual.

Los hallazgosclínicos y la evidenciade la presenteinvestigaciónso-
portanla teoríade que los efectoshalladosen individuoscon SU sonrepresentati-
vos deun déficit de desarrolloen la épocatempranaembrionaria.

Shapiroy cois (1967) establecieronque la estaturacorta,braquicefa-
ha, hipoplasiade huesosmediofaciales,anomnaliaspélvicasy otros numerososde-
fectosde desarrollohacendemasiadoevidentequelas anormalidadespalatinasob-
servadasenpacientescon SD no sedebíana factoresespecíficosdel maxilaro pa-
ladarsino queeranel resultado(le los efectossobreel desarrolloengeneral.

Coheny cols, (1970) hIcieronun estudiosobrelas alteracionesoclu-
salesen 50 pacientescon SD medianteel análisis de modelos.Encontraron23 ca-
sos (46%) de Clase1 dc Angle conlas siguientesirregularidades:mordidacruzada
posterioruni y bilateral,mordidacruzadaanterior,mordidaabiertaanterior,mordi-
da bordea bordede incisivos, sobremnordidas,aumentode resaltey protrusiónbi-
maxilar.

Hallaron 16 casos(32%) dc ClaseII, con doceClaseII división 1 y
cuatroClaseII división 2, y 11 casosde Clase111 (22%).

El datomásllamativo de esteestudioesla alta Incidenciade ClaseIII
y de mordidascruzadasposterioresuni y bilaterales,Consideranque el principal
factorque ha contmibuidoen estasalteracionesesla disminucióngeneralizadaen
anchuray longitud del paladar.Paraellos el tamañode la lenguatendríamenosim-
portanciayaquesólo la encuentranagrandadaen2 casos,Concluyendiciendoque
las disannoniasoclusalessonpatognomónicasdel SO ya queno encontraronni un
sólo casocon unarelaciónoclusalarmónica.

Frostady cols, en el año 1971 hacenuna exploracióndel complejo
craneofacialen la trisomia21. Encuentranadelgazamientodel huesocortical,hue-
llasdigitiformesmásmnarcadas,la prominenciafrontal estámásacentuadaenSD y
másaúnenmujeres(estadiferenciasehacemayora medidaqueaumentala edad),
ausenciade senosfrontalesen el 90% de casos,la región fronto-naso-maxilares
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máspequeñaen el SU queen el grupocontrol. Estahipoplasiadel terciosuperior
de la caraproducecambiosen la evolucióndel crecimiento,que está alteradaen
estospacientes,esdecir,el fenotipoes diferentea la edaddc4-5 años,la carade
los adultoscon trisomia 21 no tiene las mismascaracterísticasclínicasquese en-
cuentrancuandosonmásjóvenes,

Burwood y cols. (1973)estudianel cráneoen el mongolismo,En-
cuentrarxunacapacidadcranealdisminuidacon diferentesformas y el ángulode la
base(Ba-S-Na)es siempremayoren el SU independientementedela capacidady
formadelcráneo.

Fink y cols, (1975)realizaronun estudiosobremedidascuantitativas
de la caraen el SU. La dividieron en trespartes,el endoeráneo,porciónmedio fa-
cial y la mandíbula.Deteminaronlos siguientesresultados:

• el endocráneoesmáspequeñoenel SU y las diferenciassonsimi-
laresparatodaslas edades.

• el espaciomediofacialesmáspequeñoen todaslasedades,perola
diferenciaseincreinentaconla edad,

• el áreamandibulares máspequeñaen todaslasedadesy la dife-
renciaseincrementaconla edad.

• el áreamediofaciales aúnmás pequeñaen el grupode mongóli-
cosqueel áreamandibular.

• hay unadeficienciasignificativaenel SU comparadoconel grupo
controlpara las siguientesrelaciones:áreamediofacial1 áreaen-
doeraneal,áreamandibular/áreaendocranealy áreamediofacial¡
áreamandibular,

En 1983Naval Oíaspresentaun análisistelerradiográficodel desarro-
lb craneofacialen pacientesmongólicos,Lasconclusionesa las quellegason:

• Las característicasde la basecranealson especificasde esteestu-
dio; especialmenteel ánguloesfenoidalo selar (Ba-S-Na)quese
encuentraampliado,lo cual a su vez modifica las relacionescon
otrasestructurasfacialescuandosonanalizadasconla basecrane-
al comoreferencia.Tambiénseha comprobadoque la partemás
anteriordela misma(5-Na),esmáscortaabsolutay relativamente
al compararlacon otras estructuras,y posiblementecreceen me-
nor proporciónconla edadqueel maxilar y la mandíbulaencuan-
to a la longitud. Es muy característicala ausenciadelsenofrontal,
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• El ánguloesfenoidal,la longitud delsegmento5-Nay la ausencia
de senofrontalpuedenserdevalordiagnósticoy de utilidaden in-
vestigacionesantropológicasy medicolegales,Estosdatospernn-
necieroninalterablesfraccionandolas muestrasporedady sexo.

U La zonacentrofacial y el maxilaren concreto,estánmás afecta-
das(en el sentidode pocodesarrolladas)queotrasestructurasera-
neofacialesen los mongólicostanto en longitud como en altura.
Hay una anterorrotaciónmaxilary oclusal.

• La mandíbulaes desproporcionadamentemás pequeñaen los
mongólicosque en la poblaciónnormal,pero su relaciónpostural
es másprotruyenteespecialmenteen su inclinacióndentoalveolar
compensándosecon un cierto hipercondilismo.Estarelaciónau-
mentaconla edadcon las implicacionespreventivo-terapéuticas
queello coníleva.

• Respectoal ángulo gonfaco,en nuestrocaso,las diferenciasno
hansido muy mnarcadas,perosirvieronparapostularel hipereon-
dilismo, Tamubiéncon la edadhemosapreciadoel pasoa horizon-
tal de una tendenciavertical de crecimientoen el conjunto facial
de los mongólicos.

• El perfil de tejidos blandosmuestracomo los pacientescon SU
presentanun resalteexageradode suslabios,en relacióna laspro-
mninenciasnasaly muentoniana,cuandosecomparancon la pobla-
ción general,especialmentedel labio inferior,

• Alteracionesde la oclusión con especialIncidenciade mordidas
abiertas,mesioclusiones,bruxismo y hábito bucal de reposocon
aumentode la división vertical,

Por otra parte,en 1984 Alonso Tossopresentasu trabajo de análisis
cefalométricocomparativodel SU utilizando la técnicade Delaire,Enélllega a las
siguientesconclusiones:

U El análisisde la basecranealdemuestraqueel áreacraneofacialde
los mongólicoses significativamentemenorque en el grupocon-
tmol, conunadiferenciade 1,34%.Por lo tanto es mayorla tenden-
cia delos mongólicosa presentarun patrónesqueléticoClaseIII,

• La medicióndel ánguloesfenoidaldemuestraquees significativa-
mentemayorenmongólicosqueenel grupocontrol,conunadife-
renciade 4,i7~, aumentandosuvalorcon la edaden ambossexos.
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• La altura cranealde los mongólicoses significativamentemenor
quela delos sujetoscontrol.

• No existendiferenciassignificativasen la proporciónde las áreas
maxilar y mandibularal compararlasen SU y grupocontrol. El
áreamandibularexperinientacon la edadun crecimientosimilar
en ambosgruposdeestudio.

• La proporciónde los segmentosfacial superiory facial inferior
(Na-SNA y SNA-Me) respectoa la altura facial total (Na-Me) no
presentadiferenciassignificativasenambosgrupos.

• Enel análisisdel perfil facial óseoseobservauna mayorfrecuen-
ciade prognatismoenel grupodemongólicos,conunadiferencia
del47%respectoal grupocontrol,

• El análisisdentariocuantitativodemuestraquepresentanunama-
yor tendenciaa la vestíbuloversióndel incisivo centralsuperior

• Enel análisisdentariocualitativopresentanconmayor frecuencia
anteroposicióno desplazamientoanteriordel incisivo centralinfe-
rior respectoa la líneafacial.

En el año 1985 Alonso, Naval y cols. publican estosresultadosde la
basedel cráneo,demostrandoun acortamientodel segmentoanteriordela misma
(zonacráneo-facial)y un aumentodel ánguloselarWa-S-Na,C3-C4),

Se hanutilizado métodosradiográficosparadiagnosticarreciénnaci-
doscomoSU, basándoseen la presenciade grandesfontanelaso fontanelasabier-
tas.Así Benda(1960)dicequeunagran fontanelaesun buensigno de mongolis-
mo en el nacimiento,Otros autoreshan mencionadoque las fontanelasen el SU
cierran más tardequeen la poblacióngeneral(Oster, 1953),ParaHall (1964) en
cambio,el encontrarunagranfontanelaenlos reciénnacidospareceno tenervalor
diagnóstico.

Porotra parte,sedescribela presenciadeuna tercerafontanela(entre
la fontanelaanteriory posterior)conmásfrecuenciaen el SO (Chemkey Robin-
son, 1969),

Tishlery Martel (1965) describieronpor primera vez la dislocación
atlantoaxialen el SU, Uesdeentoncesseconsideraunaasociacióncomúncon este
síndrome,así Martel y Tishíer(1966) lo encuentranen 14 de 70 niños, Seminey
cols en el 18%de casos,Miller y cols, (1986) enel 20%, 14,6 % en el estudiode
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Pueschely Scola (1987),Van Dyke y Oahagan(1988)en el 9% y paraMacayay
Roig (1990)la frecuenciaestáentreel 9 y el 31%.

Esta lesiónse veen niños y másfrecuentementeenvarones.En adul-
tos no aparecesubluxaciónpero si camnbiosdegenerativosde la columnacervical
con formaciónde ~alientesóseos,estrechamnientodel foramen,estrechamientodel
disco intervertebraly formación osteofitica(Van Dykey Gagahan,1988).

Cuandose hablade luxaciónalloaxoidea,se refiere a una inestabili-
dad de la articulación,y la mayorpartede lasvecessetrata de una forma asinto-
mática,Los casossintomáticosacontecenen el 1,2 a 2,5 % de los pacientes,a ex-
pensasprincipalmentede aquellosde sexofemenino.En algunoscasosexisteade-
másunadisgenesiaodontoidea,malfominaciónquepuedeencontrarseenun 6-17%
de los individuos con SU y en cl 60% de aquelloscon inestabilidadatoaxoidea
(Macayay Roig, 1990),

La tetraparesialentamenteprogresiva,que en generalse detectaen
formade trastornode la mnarcha,y la incontinenciaurinariasonlos signosiniciales
másfrecuentes,aunquela presencia(le nistagmuso la debilidadde la musculatura
facial tambiéndebenalertarsobreestacomplicación.El diagnósticoa menudose
ve dificultadopor el inicio insidioso de la clínicadecompresiónmedulary por la
incapacidadde algunospacientesparaexpresarsussíntomas,lo cualpuederetrasar
peligrosamenteel inicio del tratamiento(Macayay Roig, 1990),

El diagnóstico<le la Inestabilidadsebasaen (a) un elevadoindice de
sospecha,(b) la presenciade signosneurológicossugestivosy (e) signosradiológi-
coscaracterísticos.La mielogral’la y la TAC mnedularcon contrastepuedeninfor-
marsobrela posibilidadde afectaciónmedular,pero ambosson métodosinvasi-
vos. En la actualidadla resonanciamagnéticade la columnacervical,en especial
delos casosen quesesospechaengrosamiento,atrofia o compresiónmedular,esel
métododiagnósticomás indicado(Macayay Roig, 1990).

La lesión articulara nivel atianto-occipitalseve raramenteen pacien-
tes vivos generalmenteproducidapor un trauma.En el SU hay descritosalgunos
casos(Hungerfordy cols,, 1981) perosonmuchomenosfrecuentesque la inesta-
bilidad atioaxoidea.

La inestabilidadde las articulacionesatio-occipital y atloaxoideaen
los pacientesafectosde trisoinia 21 se debea la laxitud ligamentosacongénitae
hipotonia asociadasa estesíndromecoincidiendogeneralmentecon traumnatismos
a estenlvel(Martel y Tishíer, 1966; Hungerfordy cols, 1981; Macayay Roig,
1990),
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Tantoen niños como adultoscon SU la columnacervicalesun área
potencialmenteconproblemassignificativos.En todoslos casoscon cualquierpro-
blema de dolor cervicalo hallazgosclínicossugestivosde alteraciónneurológica,
se deberlainiciar un estudioprofundodela columnacervical.De todasformasex-
ploracionesa niyel cervicaly basede cráneoestánindicadosen niños mayoresde
5 añosconSU y deberíaserconsideradotambiénentodoslos adultos.

Otra delas anomalíasqueseven confrecuenciaen el SU eselbruxis-
mo, la atriccióno desgastepatológicode los tejidosdurosdel diente,provocados
por constantespresionespor contraccióny rechinamiento.El bruxismo esun acto
inconscientey puedeafectarporigual a niños y adultos.

En un estudiosobre21 niños entre6 y 7 años,el 70%presentabanen
mayoro menorgrado,lesionesporbruxismo(Alan Ballart, 1989).EstádenIostra-
do queel bruxismoesmuchomás frecuenteenniños con lesionescerebrales,y el
númerode casosaumentaa medidaque el retrasomentales mayor(Lindqvist y
Heijbcl, 1974),

En la etiologíadel bruxismoseincluyencausaslocalescomotraumas
oclusales,restauracionesinapropiadase interferenciasoclusalesquedificultan los
desplazamientosmandibulares;y causasgeneralescomotrastornospsicológicos,
trastornosdel sueño,tensión,estrés,miedo, lesionescerebrales,síndromesneuro-
lógicos, meningitistuberculosa,parálisisespásticacerebral(producebruxismo re-
flejo continuo),hipocalcemias,trastornosgastrointestinales,etc.

En el síndromedeDown, lacausadeestaanomalíasedebea lalesión
muscularque existe(hipotonia, espasticidad)y por otra partea ciertasconductas
esteriotipadasque se ven en estosniños especialmentecuandoellos carecende
cualquierotra ocupación,

En la ‘lbbla 15 podemosencontrartodas estaslesionesde una forma
esquemática.

Reseñadasomeramentela etiología,sintomatologíay clínicade la tri-
somia21, vamosa plantearel temade nuestraTesisenel sentidode realizarun es-
tudio de aquellasalteracionesestomatológicasque detectamosen los pacientes
afectosdeestesíndromequehemostenidoocasiónde estudiarpersonalmente.
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11.1. MATERIAL HUMANO

Hcmosutilizado 97 sujetosconSíndromede Down,todosellos ins-
titucionalizadosy diagnosticadosdedichosíndromedesdeel nacimiento.

De estos97, 51 correspondena la zonadeSantiagodeCompostela,
31 de los cualessondel CentrodeSubnormalesde La Barciay 20 del Centrode
ASPAS. Del total, 28 pertenecíanal sexomasculinoy 23 al femenino,con edades
comprendidasentre8 y 34 añosy unamediade 16,8 años.

Otro grupoesel formadopor31 pertenecientesa la zonade Orense,
9 ingresadosenel colegiode Vele, 9 enel de Barrocanes,9 en el de Celanovay 4
en el de El Pino, De ellos,22 eranvaronesy 9 hembras,con edadescomprendidas
entre6 y 27 añosy unamediade
13 años.

Porúltimo, 15 sonde
Madrid del Instituto Nacionalde
PedagogíaTerapéutica,10 varo-
nesy 5 hembras,entre5 y 19 años
y unamediade 13,5 años.

El totalcorrespondea
97 pacientescon SD, 60 varones
y 37 hembras,con edadescom-
prendidasentre5 y 34 añosy una
mediade 15,35años. Cuadro 1. Malerial lunnano

N2 TOTAL DE PACIENTES: 97

60 VARONES
37 HEMBRAS

51 DE SANTIAGO
31 DE ORENSE
15 DE MADRID
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Utilizarnosparacompararnuestrosdatos,gruposcontrolya estableci-
dos.En la cátedradel profesorLucasTomáshay unabuenaexperienciaen el SD
que la hemosaprovechadoparacorroborarlos resultadosobtenidos.Así los traba-
jos de NavalGias y Alonso Tossoque constituyenun grupocontrol de 133 pa-
cientes.

Naval Ofas (1983)hizo un estudiotelerradiográficadel desarrollo
craneofacialen pacientesmongólicosde 33 individuos, 18 varonesy 15 hembras,
entre5 y 19 anoscon unamedia de edadde 12,72. Comparésus resultadoscon
unapoblaciónde 47 deficientesmentalesde etiología desconocida,22 varonesy
23 hembras,entre8 y 19 añosy unamediade 13,34, Ambosgruposprocedende
una institución pública madrileña(Instituto Nacional de PedagogíaTerapéutica)
dependientedel Instituto NacionaldeEducaciónEspecial.

Alonso Tosso(1984)en su estudiode “Morfología y estmcturacrane-
ofacial en el Síndromede Down: análisis cefalométricocomparativo”utilizó 100
niños y jóvenesmongólicosinstitucionalizadospertenecientesal centroFundación
de EnseñanzaEspecialde Pozuelode Alarcón (Madrid), De ellos 64 eranvarones
y 36 hembrascon edadescomprendidasentre8 y 30 años.Los comparécon un
grupocontrol de 50 niños y jóvenesescogidosal azarentrela poblaciónnormal
española,considerandoestaeleccióncomola mássignificativa. Todos ellossanos
y no presentabanenfermedadescongénitasni ningún tipo demalformacioneses-
queléticaso craneofaciales;de los 50, 20 eranvaronesy 30 hembras,entre9 y 30
añosde edad.

Ennuestroestudio,los datoslos recogemosenlos colegiosdondees-
tán institucionalizados,lo quesiempreconlíeva,a pesardel consentimientoy cola-
boraciónde profesoresy responsablesde estosniños, una cargade dificultad de
medios (material y tiempo). Solamentesedesplazaronpara realizarexploraciones
radiográficas.

Para el método,en primer lugarnos fijábamosen los antecedentes
personalesy familiaresqueobteníamosde sushistorialesclínicos y psieopedagó-
gicos, a continuaciónrealizábamosuna exploraciónclínicade partesblandasintra
y extraoral,luegoatendíamosa los dientes,cariesy tejidosperiodontales.Recogía-
mos muestrascitológicasde diferentespartesde la mucosay realizamosmodelos
de escayolacon registrosde mordida.Les hicimos radiografías(lateralesy orto-
pantomografias)con los trazadoscefalométricoscorrespondientes.Obtuvimos
imágenesfotográficasdetodo ello.

A continuacióniremosexplicandoelmaterialy métodoutilizado para
cadaexploración.

84



MATERIAL Y METODO

II. 2. ANTECEDENTES PERSONALES Y FAMILIARES

Recogimosestetipo de datoscuandonoslos concedieron.Lo hemos
conseguidosólo enlos 31 de Orense,dondepudimosestudiarlos informesps¡co-
pedagógicosdelos niños quehablaenlos colegios.Estabanrealizadosporlos pe-
diatras,médicosde cabecera,psicólogosy profesoresde educaciónespecialdelos
centros.

Atendíamosa datosfamiliarescorno número de hermanos,profesión
o actividadde los padres,medio socio-culturalen el que se movían,etc, Antece-
dentesclínicosde la familia corno otros casosde SU o algunaotra enfermedad
congénitao malformativao algúnotro casode deficienciamental.Historiagineco-
lógicade la madre,otros embarazosy como sedesarrollaron,amenazaso padeci-
mientode abortosanteriores,etc.

Un datode relativaimportanciasonlas característicasperinatológicas
del probandus,comola edaddel padrey la madreenel momentodenacer,evolu-
cióndelembarazo,amenazasde aborto,tiempode duración(prematuridad),carac-
terísticasdelparto y complicacionesqueaparecenenel mismo,pesoen el momen-
to denacer,etc,

Nos fijábamosen la historia clínica del individuo, fenotipo,patología
asociada,usoo no habitualdefármacos,alergias,hábitos(alcohol, tabaco,otros),etc.

Porúltimo reflejábamosel desarrollointelectualy social,adquisición
de conductasmadurativas,autononiia personal(necesidadesfisiológicas,aseo,
vestido,aUmentación),autonomíasocial,escolaridad,organizaciónpreceptiva,vo-
cabularioy nivel intelectual.

Cuadro 2. Antecedentes personales yfan,iliares
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11.3. EXPLORACION CLINICA

Reaíizamosla exploraciónclínicaen 82 de nuestrospacientes,en el
grupode 51 de la zonade Santiagoyenelde 31 de Orense,

En todos ellos comenzarnosporuna exploraciónextraoral,fijándonos
en los labios,su forma,su tamaño,si teníano no grietasu otra patologíaasícomo
enlas comisuras.

Al abrir la bocade nuestrospacientesobservábamosunalengua,con
frecuenciaagrandada,confisurasy a vecesdepapilada.Si teníancualquiertipo de
lesiónla recogíamosennuestrosinformes.

Atendíamosal paladar,su forma y tarnaflo, presentándosemuchas
vecescomoojival, y lo seguíamoshaciala porciónmásposteriordel paladarblan-
do dondenosencontrábamosconciertafrecuenciaunasamígdalashipertróficas,y
en algunaocasiónúvulabífida,

La inspeccióncontinuabapor todala mucosaoral, apreciandosu tex-
tura,colory lesiones.

Apartedela inspecciónocular,hacíamospalpaciónmanualdetodoslos
tejidosoralesy determinandocl tonomuscularcomonormal,hipo o hipertónico.

El material que utilizamos paraestaexploraciónclínica consistíaen

un pardeespejosdentales,pinzas,sondasy gasas.Obteníamosfotos de todoesto.

N2 DE PACIENTES: 82

MATERIAL METODO

Espejosdentales Exploraciónclinica dc labios
Pinzas lengua
Sondas paladar
Casas amígdalas

tonomuscular
otros

Cuadro 3. Exploración cifuica
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Lo último que hacíamoseradeterminarla presenciao no dc cariesy
su número.Se haciade forma clínica,visual y conla sonda.Hemosutilizado clin-
diceCAO. (númerode dientescon caries+ n0 de dientesausentes+ n9 de dientes
obturados)paracadapacientey un indice C.A.O.de la poblaciónestudiada.

II. 5. ANALISIS PERIODONTAL

Hemosrealizadoel análisisdel periodontoen el grupode los 31 de
Orense.

Uno de los objetivosdc nuestraTesiseshacerun análisisperiodontal
enel SO, más aún, detenninarel estadoperiodontalde estospacientespero sola-
mentedesdeun puntodevista descriptivo.

Consideramosqueel principal elementoen la periodontitises la pér-
dida de insercién,porlo que paraevaluarel gradodc la enfermedad,noshemos
fijado no sólo enel indice de placa,indice gingival y profundidadde sondajesino
tambiénen la pérdidadeinserción.

Por tanto consideramosoportunoel empleode un indice compuesto
que valoraal mismo tiempo la gingivitis y la periodontitis(pérdidadc inserción)
tomandocomopunto fijo el limite amelocementario.Esteno es otro queel índice
deenfermedadperiodontaldeRamfjord(PDI).

Paravalorarel gradodehigieneoral hemosutilizadoel índicede pla-
ca basadoen el empleode sustanciasreveladoras,Utilizamos pastillas de Plac-
Controlde LaboratoriosKm SA. Le dábamosa cadaniño un comprimidoparadi-
solverlo en la boca,enjuagándoseconla salivaproducida:al cabode un minuto es-
cupíanel restode coloranteno fijado y se aclarabacon agua.Las superficiesden-
talesteñidasderojo indicabanla presenciadeplaca.

U La escalade valoresparaesteindiceesel siguiente:

0= Ausenciadeplacadental.

1= Placadentalen interproximalo en el margengingival cubrien-
do menosde un tercio de la mitadgingival de la caravestibularo
lingual.

2= Placadental que cubremásde un tercio, peromenos (le dos,
de la mitadgingival de la caravestibularo linguaL
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El indice de periodontitisdeterminael nivel de adherenciaepitelial
utilizandola sondaperiodontal.La referenciaesel limite amelocernentario.

• Los valoresaplicadosal indice deperiodontitissonlos siguientes:

4= Cuandola adherenciaestáhacia apicalde la unión arneloce-
mentaria,perono másde 3 mms.

5= Cuandola adherenciaestáhacia apical de la unión ameloce-
mentariamásde 3 mms,

6= Cuandola adherenciaestáhacia apical de la unión ameloce-
mentariamásde 6 mms,

Sólo se computanseisdientes: 16, 21, 24, 36, 41 y 44. Paraello son-
damoscadaunode estosdientesenseis puntos,mesial,medial y distal en vestibu-
lar y palatino o lingual, utilizandouna sondagraduadaen incrementosdc 3 mm.
Todaslas medicionessonredondeadasal milímetro máspróximo.

Se ha comprobadoquelos seisdientesutilizadosparaefectuarel indi-
ce sonindicadoresfiablesdc las diferentespartesdc la boca.

El puntajedel PDI por individuo, seobtienesumandolos puntajesde
cadadientey dividiendoentreel númerode dientesexaminados,

Uno de los signoscaracterísticosde la pérdidadesoporteperiodontal,
esla movilidadpatológicade los dientes.Valoramosdichamovilidadsegúnel mé-
todo de Miller. Consisteen medir la movilidadde un dienteen una escaladeO a 3
mientrasel dienteessostenidoentredosinstrumentos.

• Los valoressonlos siguientes:

0= No haymovilidad.

1= Movilidad menorde lmm ensentidohorizontal.

2=Movilidad mayorde imm ensentidohorizontal.

3= Movilidad mayorde lmm y tambiénensentidohorizontal.

El materialutilizado paraesteanálisisconstadc:

• instrumentaldeexploración(espejos,pinzasy sondasdentales)

• sondasperiodontalesmilimetradas(de3 en3 mms)

• pastillasreveladorasde placa.
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Estascapasson,por ordende profundidada superficie:

(1) capabasalo germinativa,separadadel corion porla láminabasal,
formadaporuna o varias capasde célulaspoliédricas(2-3), gran-
desnúcleos(proporcióncitoplasma/núcleo20/li) situadosen la
porciónmás basalde la célula, Presentanhemidesmosomashacia
láminabasaly desmosomasde unión intercelulares.En el interior
dela célulaaparecentonofilamentosy granactividadde síntesisde
proteínas.Aparecenmitosis,

(2) capaparabasalo espinosa,concélulasconprolongacionesinterce-
lularesenforma de espinaque sondesmosomasy hacesde tonofi-
lamentos.Es la capamásactivaenla síntesisproteica,El núcleoes
maspequeño(proporcióncitoplasma/núcleo30/10).

(3) capaintermediao granulosa,con célulasmás planasy anchas,ma-
yor tamaño,Presentangránulos de queratohialinabasófila,Menor
síntesisde proteínas.El núcleoes menor (proporción citoplas-
ma/núcleo40/9)

(4) capasuperficial,dondedistinguimosunainterna y otra más ex-
terna,En la internaaparecencélulasgrandesconun núcleopeque-
ño alargadoo bien picnótico (núcleomenorde 5 micras,general-
menteacidófilo), La proporcióncitoplasma/núcleoen estazonava
dc50/8 a 50/5. Y otraexternadondesólo existencélulassin orga-
nelasni núcleo(30/0). Son escamasde queratinaque setiñen de
rojo,

Existe un procesode maduraciónnormal delepitelio oral. En la capa
basalse formancélulasqueemigranhacialos estratosmássuperficialeshastaque
se “descarnan”.Porcadacélulaque se“descama”sefonna unaen la capabasal.
Estamaduraciónnecesitaun tiempo,y existencircunstanciasquela puedenalterar,
no completándoseo aurnentandola.

Nosotrosexpresamosel gradode maduracióndel epitelio porel índi-
ce cariopienótico,queviene definidopor dos indiccs,el indice acidófilo, ó % de
célulasacidófilas(teñidasderojo), y el indice picnótico,ó % de célulascon un nu-
cleopicnótico(núcleomenorde 5 micras).

El epitelio oral no es igual en todas las zonasde la boca,hay zonas
más o menosqucratinizadas,con diferentemaduración,es decir, diferenteindice
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cariopienótico,diferentesIndices acidófilo y pienótico.La capamássuperficialde
esaszonasestáformadapor diferentescélulas,unasvecessonescamasy otrasson
célulasbasófilascon núcleosalargados.Cuandotomamosunacitología, hacemos
el contajede célulasteñidasde rojo (% decéls. acidófilas)y el númerode células
que tienenun núcleomenorde 5 micras(% decéls.connúcleopicnótico)

Por todo esto,definimosel citogrannpanorámicodela cavidadoral,
Se divide la bocaen 8 partesde dondesetomanmuestrascitológicas.Estánesta-
blecidoslos valoresnormalesde indicesacidófilos y picnótieosde las diferentes
zonas(Legazpi,1981).Estaszonasconsusíndicesson:

• Paladarduro: Indiceacidófilo (lA» 100%
Indicepicnóttco(IP)= 95%

• Paladarblando: IA= 10%
IP= 0%

• Dorsodelalengua:IA= 80-85%
IP= 5-10%

• Basedelengua: IA=0,5%
IP=0%

• Encíaadherida: IA= 100%
IP=90%

• Mucosayugal (Zonadeoclusión):IA= 25-30%
IP= 10%

(Enla mujerestosindicesvariansegúnel estadohormonal)

• Fondodevestíbulo:IA= 0,1%
IP= 0%

• ZonadeKlein (zonamucocutáneadellabio inferior): IA= 50-100%

IP= 40-90%

Todosestosdatossonvaloresrepresentativos,nuncaexactos.

Debensertomadaslasmuestrasenzonasalejadasunasde otras,

En todoslos casossonaltoslos dosindiceso los dosbajos,exceptoel
dorsode la lenguadondeexisteunaparaqueratosisfisiológica (queratinizacióncon
núcleos)ya que la mucosade la lenguano tienequeratinay si la tiene el recubri-
mientoepitelialde las papilasgustativas(filiformes).

En la tomadelfondodevestíbuloutilizarnosel superior.
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Las tomas se hacensiempreen rigurosoorden: paladarduro (seex-
tiendeen extremoalejadoa zonaesmeriladadel portasin ningunacruz), paladar
blando(extremopróximodel portasin cruz),dorsodela lengua(extremoalejado,
portaconunacruz),basedela lengua(extremopróximo, portacon unacruz), en-
cia adherida(extremoalejado,portacon doscruces),mucosayugalo zonadeoclu-
sión (extremopróximo,portacon doscruces),fondo de vestíbulo (extremoaleja-
do, portacon trescruces)y zonadeKdein (extremopróximo,portacontrescruces)
(Figura3).

Los portasconlas tomasextendidasy secadas,sefijan, utilizandouna
soluciónde alcohol-éteral 50%. En esta soluciónpuedenpermanecerel tiempo
queseanecesario.

Una vezen el laboratorio.setiñe, utilizando la técnicadePundelmo-
dificada(Tabla 16)queesa basedeeosina-hematoxilina.

Las preparacionesya estánlistasparasu observación,Nosfijamos en
lascélulas,suscaracterísticas,forma, tamaño,coloración,relaciónn~cleo-citoplas-
ma,posiblesatipias, indice cariopicnótico,presenciadecélulasinflamatoriasy de
flora (bacterianay micótica).

U ALCOHOL DE 7O~ (10 veces)

• AGUA DESTILADA (10 veces)
• HEMATOXILINA DE HARRIS (3 rahis)
• LAVAR CON AGUA CORRIENTE O DESTILADA
• ALCOHOL AMONIACAL (37cc - 3cc) (colorazul> <30 segs)

U LAVAR CON AGUA DESTILADA
• ALCOHOL DE 7O~ (10 veces)

• ALCOHOL DE 9W’ (10 veces)

• ORANGE G (3 mi¡is)

• ALCOHOL DE 9W’ (10 veces)

• E. A. 31 (4 añas)
• ALCOHOL DE 9fi9 (10 veces)

• ALCOHOL DE 10W’ (10 veces)

• XILOL (10 veces)

Tabla 16. Técnicade tino jón de Pundel modificada
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11.7. ESTUDIO DE MODELOS

Hemosobtenido 17 modelosen escayola(del grupo de los 31 de
Orense)de la bocade nuestrospacientescon SD. Traspreviaimpresiónde algina-
to concubetasdeplásticosuperiore inferior, los vaciamosen escayolablancay los
transformamosenmodelosdepresentación.

En ellos seestudianlos dientes,número,alteracionesde tamaño,for-
ma, posicióny oclusiónTambiénnosfijarnos enla existenciade facetasdedesgas-
te debidoa bruxismo. Determinamoslas posiblesdisarmoniasoclusalesque se
puedenapreciarenlos modelos.Porúltimo hacemosmedicionesdel paladar.

Para las medidasde la bóvedapalatina
(determinadosanteriormentepor Shapiroy cols,, 1967
1975,ensusestudiosdel paladaren el SU) (Figura4):

• PuntosA y E: puntosgingivalesmás
molaressuperiorespermanentes,o en
molaresdeciduoso permanentes.

se establecentres puntos
y por Westermany cols,,

palatinosde los primeros
su caso,de los segundos

• PuntoC: enla papilapalatinainterdentariaentrelos dosincisivos
centrales.

Las medidasseestablecendela siguientemanera:

• Ancho: distanciaentreAy B.

Cuadro 7. Ea¡¿dio de modelos
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Las característicasde la técnicay las condicionesparaesteestudio
freronlas siguientes:

• AparatoSiemensOrthoceph.

• Distanciafoco-objeto152 cm, objeto placa18cm.

• Foco0,6 x 0,6mm, filtraje 2mm Al,

• Formatode película24 x 30 cm,

• Pantallasreforzadorasde altavelocidad.

• Corrienteradiográficade 15 mAmp.

• Tiempo deexposiciónentre0,4 y 0,2 segs.

• Tubo 5R90/15Fv,

Tantoel Kilovoltaje comoel tiempode exposiciónsehan variadose-
gúnlaedady sexo,

El haz centralde los Rx coincidecon el eje transmeataldel paciente
(Po),estoes,conlas olivas auricularesdel cefalostato,El vástagoanterior secen-
tra, sin hacerpresión,sobreel Naslonblando,El planode Frankfurtdel paciente
ha de serparaleloal suelo,mirandoésteal infinito y perpendiculara la placa.Los
dienteshande estarenmáximaintercuspidación(“mordiendo con las muelas”) y
los labios relajados(segúnel selladolabial), El pacienteno seha dc moverni tra-
garsalivaduranteel disparo.

Se desecharono repitieronaquellasradiografíasde bajacalidado dis-
torsionadasporuna incorrectacolocacióndel pacientedurantela exposicióna los
Rx. Entreestasdestacan,por sufrecuencia,las obtenidasen posicionesmandibula-
resdiferentesa máximaintercuspidacióny las dobles imágenesen estructurasóse-
assimétricasproducidaspormovimientosdecabeceoo balanceoduranteel disparo,

Unavezobtenidaslas radiografías,realizamosel trazadodeestructu-
rasdurasy blandas,Utilizarnoslos análisiscefalométricosde Delaire,Ricketts,
Steinery Jarabakya queconsideramosque con estoscuatro abarcamosde una
maneramuy completalas posiblesrelacionescráneo-máxilo-faciales(Steiner,
1959;Ricketts,1961, 1981; Delaire,1978)

Uno de los objetivosdelapresenteTesisesla de analizareefalomdtri-
camenteel complejocráneo-facialde los pacientesafectoscon SD. Trataremosde
inferir las interrelacionesentrelos dientes,las basesóseasmaxilaresy la basedel
cráneo,conel fin de cuantificarlas áreasde displasiadeterminantesde la anomalía
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N2 DE PACIENTES: 41

MATERIAL METODO
Telenadiografialuteral ~unpliucIa Análisis cdalornÉtrico: puntos

planos y lineas cefalométriveas
variables (~5)

Relacionesatmeomáxio-mandibulares
Crecimientofacial
Relacionesdentarias
Senosfrontales
Perfil blando

Cuadro 8. Estudio cefalornétrico

presentey, en basea ello, predecirel patróny direcciónde crecimiento.Somos
conscientesde que paraun análisis másdetalladoy objetivo del crecimientocrá-
neo-facialde estosenfermos,seríanecesariocomparartelerradiografiasestandari-
zadastomadasen diferentesperíodosdeldesarrollo.

A continuacióndefinimoslos puntoscefalométrícosquehemosuti-
lizado:

• 1. “M”: situadoenla unión delas suturasfrontonasaly nasomaxí-
lar. Puedehallarsesiguiendoel recorridode la suturafrontonasal
que desciendeanteroposteriormentedesdeel punto Nasionhasta
su unión conla suturanasomaxilar(quenaceenunadirecciónan-
teroposterior,entreel huesonasaly el procesoascendentedel
huesomaxilar),En la radiografíael puntoM sesitúasiemprejus-
to en frentedela opacidadóseaformadaporla partemásalta del
procesomaxilarascendente(Figura5).

U 2. “CT”: o punto temporocondilar.Estásituadoenel limite poste-
roinferior radiográficode la líneaperiféricade la eminenciaarti-
cular.No debeconfundirseconel vérticedel tubérculocigomáti-
co anterior,quesehalla ligeramentehaciadelantey pordebajode
la líneaperiféricade la eminenciaarticular. En la radiografíael
punto CI’ estásituadoen la uniónde las ramasde la lambdafor-
madaporel limite posteriorde la eminenciaarticular(paredante-
rior de la fosaglenoidea),la superficie inferior de la eminencia
articulary el límite posteriordel tubérculocigomáticoanterior.
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FiguraS. Punto “Al”.

Relieve anterior del Canal Lacrimal

En otras palabras,puedehallarseen el punto de inversiónde las
curvasformadasporel limite anteriorde la fosaglenoideay el li-
mite posteriordel tubérculocigomáticoanterior.Ademásenla te-
lerradiografia,tomadacon el pacienteen oclusióncéntrica,el
punto CT estánornnlnientesituadofrente al centrodel cóndilo
mandibular(Figura6).

• 3. “Clp”: ápexde la apófisisclinoidesposterior,Estásituadoenel
ápexde esteproceso,detrásde la silla turca, y es generalmente
fácil delocalizar. No obstanteel procesoclinoideses avecesdifí-
cil delocalizar,porpresentarcaracteresde anormalidad(excesiva

Fosa Glenoidea

Centro del condilo Mandibular

Situación de CT en relación con la
y Tubérculo Cigomático Anterior

ArticLl lar

TubércL¡lo Cigomático Anterior

fosa Glenoidea, Eminencia Articular,

Figura 6. Punto “CT”.

(
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osificación,déficit de altura). Paraevitar erroresen el trazado,
podemosdecirquenormalmenteel ápexclinoides anterioresdi-
rectamenteopuestoal posterior.Si ambosfuesennormales,pode-
mos tomarcomoreferenciael labio anteriordela escotaduracrea-
da por el quiasmaóptico, quese halla normalmenteal mismo ni-
vel quelos ápexanteriory posterior(Figura‘7)

Proceso Clinoides Anterior>6

Clp Foramen Optico

Proceso Clinoides Posterior
Labio Anterior
de la Hendidura Esfenoidal

Figura 7. Punto “CIp”

Estostrespuntossonpocousadosen cefalometría,Fuerondescri-
tos por Delaire (1978) y sonfundamentalesparael estudiode la
basedelcráneocomoveremosposteriormente.

• 4. Nasion(N, Na): punto más anteriorde la suturafrontonasaly
representael límite anteriordela basedel cráneo,

• 5. Sela o Sela(5): correspondeal centrogeométricode la silla
turca.

• 6. Basion(Ba): esel puntomásanteriore inferior de la láminaba-
silardelhuesooccipital, esdecirdel foran3enmagnum.

• 7. Porion (Po, P): puntomássuperiordel conductoauditivo exter-
no. El cefalostatoayudaa localizarlo al proyectarseen la telerra-
diografla los dos anillos metálicoscorrespondientesa las olivas
que, introducidasenlos conductosauditivosexternos,posicionan
el cráneo.

• 8. Orbitario(O, Or): puntomás inferior del rebordeexternode la
cavidadorbitaria.
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• 9. Espinanasalanterior (Ena,Ans): puntomás anteriordel hueso
maxilaren su porciónsuperior.Es la referenciaanteriordelpíano
palatino.

• 10. Espinanasalposterior(Enp,Pns):es el puntomásposteriordel
huesomaxilary portanto el limite posteriordel planopalatino.

• 11, “A”: es el punto másprofundode la concavidadanterior del
maxilar.

U 12. “B”: esel puntomásprofundode la concavidadanteriordela
mandíbula.

• 13. Pogonion(Pg,P): es el másanterioro prominentedelmentón
óseo,quehemosadquiridodela craneometriapuesselocalizapor
simple inspecciónennormalateralis.

• 14. Onation (On): esel puntomásanteriore inferior dela mandí-
bulaenel planosagital.

U 15. Menton (Me): puntomásinferior dela sínfisis mandibular.

• 16. Suprapogonion(Pm): esel puntodel mentónóseoque se lo-
caliza en el bordeanteriorde la sínfisis porencimadel Pogonion,
cuandola convexidadschaceconcavidad,

U 17. Gonion (Go, O): esel puntomásposteriordel cuernomandi-
bularal unirsecon la rama,es decir, el ángulogoniacoquefor-
man ambasestructurasen suvértice,

• 18, Antegonial (Ag): es el punto más posteriorde la escotadura
antegonial,es decir, dondela convexidaddel ángulogonfacose
haceconcavidad.

• 19. Centroide(Xi): seconsiderael centrogeométricode la rama
mandibular.Parasulocalización:

(A) Tomandocomo referenciael planohorizontalde
Frankfort,selocalizael puntomásinferiorde la escotaduracoro-
noideay se trazaunalíneaparalelaal citado plano,

(B) En el borde anterior de la ramaascendentelocaliza-
mos el punto másposteriory trazamosuna líneaparalelaa laver-
tical pterigoidea(esla perpendicularal planode Frankfortpasan-
do por el puntoPt).

(C> Con los mencionadospuntos de máximaconcavidad
situamoslos antagonistasen el bordeinferior del cuerpomandi-
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bulary el bordeposteriordela rama,ambosa la mismaalturaque
los descritos.Así trazamoslas otrasdos líneasperpendicularesa
las anteriores.

(O) En el rectánguloque hemosobtenidotrazamossus
diagonalesy el puntode intersecciónde ambasesel mencionado
punto.

• 20. Articular (Ar): esla intersecciónentreel contornoposteriorde
los cóndilosmandibularesy el limite inferiordela basecraneal.

• 21. Pterigoideo(Pt): esel puntomásinferiordel agujeroredondo
mayorqueselocalizaen la porciónmásposteriory superiordela

fosapterigomaxilar.

• 22. <‘CC”: se localiza en la interseccióndel eje facial (desdeel
puntoPterigoideoal Onation,quedescribiremoscon las líneasy
planos)conel plano de la basedel cráneoque formanlos puntos
Basiony Nasion.

• 23. “CF”: selocalizaen la interseccióndelplanode Frankforty la
verticalpterigoideaquedescribiremosa continuación,

Todos estospuntos(desdeel 4 al 23) seencuentranrepresentadosen
la Figura8.

FiguraS. Puntos utilizados en nuestro método <del 4 al 25»
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Los planosy líneascet’alométrieasquehemosusadoson:

• 1, “CI”: líneade la basecraneofacial.Une los puntosM y ~T y
seextiendeposteriormentehastaencontrarla líneaOi, su perpen-
dicular y tangenteal límite externodel huesooccipital. Debeto-
car al cóndilo mandibular,La intersecciónde dichalínea con el
bordeposteriordel cóndilo esel punto~p.

La líneaCl deberíapasaren inmediata vecindadal limite supe-
rior dela fisurapterigomaxilary al centrodelcóndilo mandibular.
Porotra parte,el limite posteriordel cóndilo mandibular(Cp> de-
berlasituarseexactamenteen el punto medio de la lfnea Cl. De
estaforma, el 50% de la línea Cl corresponderíaa la distancia
Oi-Cp (áreacraneoespinal)y el otro 5O~/o restantea la distancia
Cp-M (áreacraneofacial)(Delaire, 1978).

• 2. “C2”: la alturacraneal.Se trazaperpendicularmentea Cl por
su punto medio, que aunqueno ocurre siempre,correspondería
idealmenteal punto Cp.

Si el punto Cp sehalla por delantedel punto medio, estoindica
un acortamientodel áreacraneofacial,y a menudotiendea unpa-
trón esqueléticoClase III de Angle. Contrariamente,si el punto
Cp se halla por detrásdel puntomedio, esto indica una elonga-
ción del áreacraneofacial,con tendenciaa un patrónesquelético
ClaseII de Angle (Delaire, 1978).

La línea C2 intersectala bóvedacraneala nivel del punto Sc
(sunimito vérticecraneal),

• 3. “C3”: líneasuperiorde la basecraneal.Se trazadesdeM a Clp
y seextiendeposteriormentehastaintersectarla superficieexter-
nadelhuesooccipital a nivel de 0p, quesehallanorumímenteen
la extremidadposteriordela hendiduraoccipital(Delaire, 1978).

• 4, “C4”: la inclinaciónbasilar.Formadaporla conexióndelpunto
Clp a una tangenteal límite posterosuperiordel ápicedel proceso
odontoides.NormalmenteC4 es tangencialal dorsodela silla tur-
ca, a la superficiecerebraldela basedelhuesooccipitaly Basion,
y muy próxima a la superficieposteriordel cóndilo mandibular
formandoa menudouna tangenteaéste,siempreque la radiogra-
fía hallasido realizadaenoclusióncéntrica(Delalre,1978>.
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Cuerpo del Esfenoides

1 = Aren Craneoespinal
2= Aren Craneofacial

Figura 9. Uneas Cl, C2, C3 y C4 de Dejaba.

Estascuatrolíneascraneales(Figura 9) forman partedel análisis
arquitecturaldiseñadopor Delaire (1978) ademásdeotras 8 ffne-
ascraneofacialesy el análisisdentario(Figura 10). Nosotrossólo
vamosa usarlaslineascraneales.

• 5. Planode Frankfort(PH): esel planoqueunelos puntosPorion
y Orbitario. Se consideraun plano de referenciapueslos puntos
que lo determinanse encuentranen cavidadesóseasde órganos
sensorialesy por lo tanto muy estableso poco variablescon los
cambiosde crecimiento.Se utiliza comoreferenciade numerosas
estructurasfacialescomoson los maxilaresen sentidovertical y
horizontal.

• 6. Plano baso-craneal(Ba-Na): formadopor los puntosBasion y
Nasion,Se le consideracornoel planoquedivide el cráneodela
caray seutiliza exclusivamentecomo plano de referencia,pero
no de orientación.Sirve paravalorarel desplazamientoespacial
de la mandíbula.Lo utilizamosparaverel biotipo facial del indi-
viduo, su tendenciadecrecimientomandibular,ademásparaeva-
luar algunasde lasvariablesdel método cefalométricoque utili-
zarnoscomosonla deflexióncranealy la longitudcranealanterior.
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• 7. Plano5-Nt entresilla turcay Nasion.Quizásseala referencia
cranealmás importantesobrela que efectuarlas medicionesfa-
ciales.

• 8. Eje facial (Pt-Gn): entre los puntosPterigoideoy Onation.Se
consideramuy establepor no variarcon el crecimientofacial. Es
el indicador de la tendenciade crecimientomandibulary de la
proporcionalidadentrela alturaconla anchuradela cara.Porello
se utiliza cornoplanode referenciaparadeterminarel biotipo fa-
cial y la tendenciade crecimientodela mandíbula.

Ademásde la importanciaque tienedicho eje de crecimientoen
cuantoa planode referencia,tambiénla tiene comoplano de su-
perposiciónparaevaluarlos cambiosquesufre la mandíbulacon
el crecimiento.

Estepíano fue usadopor Downs(1952)en su métodode análisis
con la salvedaddequelo trazabadesdeel puntoSelaenlugardel
Pterigoideo,que fue como comenzóutilizándolo Ricketts y que
ha modificadoposteriormenteporconsiderardichopuntocomoel
másevidentedel comportamientorealdel crecimientofacial CRic-
ketts, 1981).

• 9. Vertical pterigoidea(VPt): es una perpendicularal plano de
Frankfortquepasapor el punto másposteriorde la fosapterigo-
maxilar (Pt).Cuandoesta líneavertical atraviesael plano de
Frankfortnosda el punto CFquehemosdescritoantes,La verti-
cal descritaal delimitar dichopuntoes consideradacomola sepa-
raciónvirtual dela fosacranealanteriordela media,

Es un plano de referenciaque sirve paraevaluarla posicióndel
primermolarsuperiory dela articulacióntemporomandibular.

• 10. Planofacial (Na-Pg):formacloporla unión delos puntoscefa-
lométricosNasiony Pogonion.Se utiliza para determinarlas va-
riacionesen el plano horizontalde ambosmaxilares,ademásde
servirnosparaevaluarel grado<le convexidadfacial.

El plano facial nos informa con gran claridad de la localización
anteroposteriordela sínfisis mandibularcon respectoa estructu-
ras profundas,porlo quepodemossaberla posiciónadelantadao
retrasadade la mandíbulay comoconsecuenciael tipo de perfil
óseo.
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Figura 10. Análisis completo de Deja¡re.

• 11. Planomandibular:tiene diferentesconcepcionessegúnlos au-
tores, ParaRicketts se forma entrelos puntosGonion y Menton.
ParaSteinersetrazadesdeGonion a Onation.Nosotrossiempre
quelo utilicemosespecificaremoslos puntosque lo forman.

Es un planode referenciaal quesele hanencontradoalgunosin-
convenientesen su utilización como esel gradode variacióntan
amplio que tieneenlos individuosconsideradoscomonormalesy
el remodelainientoquesufre el borde inferior del cuerpomandi-
bularconel crecimiento,

A pesarde los mencionadosinconvenientesquesele atribuyense
utiliza comoplanode referenciaparasaberla alturaposteriorde
la cara,aunquedisponemosde otros valorescefalométricosque
nosinformande dichacaracterística,ademAsde orientamosen el
biotipo facial puessegúnsu inclinaciónexisteun mayoro menor
desarrollodela ramaascendentedela mandíbula,

• 12. Plano palatino: es el que se fonna al unir los puntosEspina
nasalanterior y posterior. Sirve parala orientaciónespacialdel
maxilary duranteel crecimientosemantieneparaleloal planode
Frankfort,

- - -N

L¾J
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Lo utilizamos como plano de referenciaparaanalizarla inclina-
ción del maxilar y tambiéncomoplanode superposiciónparava-
lorar los cambiosqueocurrenenlaspiezasdentariasde la arcada
superior.Porello sele consideraun píanode superposiciónpar-
cial yaquesirveparaanalizarcambiosregionaleso locales.

• 13, Planodentado(A-Pg): es el queunelos puntoscefalométri-
cos descritosanteriormentecomo A y el Pogonion.Esteplano
tambiénseutiliza desdeel puntaA hastaE, peroRickettsrechaza
esteúltimo puntoporconsiderarlomuy variabletantoconlaerup-
ción comopor el crecimientoy el tratamiento,porlo queconside-
ra másestableel puntoPogonion,

Es un planodereferenciaqueutilizamosparaevaluarlas posicio-
nes e inclinacionesde los incisivos inferioresy superiores,infor-
nnlndonosde su posiciónanteroposteriorasícomode su inclina-
ción respectoa susbasesóseas,

• 14. Planooclusal(Ocí): es el formadopor los puntosde máxima
intercuspidacióndelos primerosmolares,premolaresy caninos,

Sirve comopíanode referenciaparaanalizarlasposicionesverti-
calesdelos incisivosy comoconsecuenciael nivel estéticode los
mismos.Pero su importanciala adquiereal valorarlos cambios
de inclinación de dicho plano respectoal de Frankfort, viéndose
afectadopor las alteracionesen la posiciónverticalde la arcada
dentaria.

• 15. Eje del cuerpomandibular(5(1-Pm): seforma porla unión de
los puntosSuprapogoniony el centroidernandibulatDicha línea
seconsiderael ejedel cuerpomandibulary ensu porciónposterior
coincideconel píanooclusal,conel queestámuy relacionado.

Su utilizacióncomoplano dereferenciaparasaberel grado de al-
teraciónverticalde la mandíbula,el tamañodel cuerpomandibu-
lar e inclusola relaciónverticalentreambosmaxilares,haceque
sele considerey utilice enclínicacomounplanode referencia,

Tambiénes un píanode superposiciónregional, corno apuntába-
mos en el planopalatinoparaanalizarlos cambiosde la arcada
superior.Aquí el planodel cuerpomandibularnossirve paraeva-
luar los cambiosde la arcadadentariainferior
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• 16. Ejes axialesde los incisivos: son aquellosque van desdeel
bordeincisal hastael puntoapicaldel incisivo, tanto superiorco-
mo inferior

Aunqueno podemosconsiderarloscomopianosdeorientaciónde
los incisivos,suutilización esgeneralmentecomounosplanosde
referenciapara localizar espacialmentelas estructurasdentarias,
tantoensu posicióncomoinclinación, aunqueparaello necesita-
mos otros píanosque nos sirvan pararelacionarlasentresi como
ya hemosdescritoanteriormenteconel planodentario.

Con los ejesaxialesde los incisivos analizamosla relaciónque
tienenentresi el superiorconel inferior, ademásde analizarla in-
clinaciónque formancadauno de ellos conel planodentario,que
esel dereferenciaparadichasestructuras,

Todasestaslineas y planos(desdeel 5 al 16 inclusive)podemos
observarlosenla Figura 11.

• 17, Planoestético(deRicketts):se trazadesdela puntade la nariz
(En) hastael puntomás anteriordel mentónblando (Dt). Sirve

Figura 11, Lineas y planos utilizados en nuestro método,
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En

Figura 12. Plano estético de Rickettx,

principalmenteparadeterminarla estéticadel perfil blando,valo-
randolaprotrusióndel labio inferior (Figura 12).

VariablesquehemosutilizadoennuestraTesis:

1. Angulo Ba-S-N: entrelos puntosBasion,Selay Nasion.Determi-
na el gradode aperturadela basedel cráneo.

2. Angulo C3-C4:medidautilizadaporDelaireparavalorarel ángu-
lo de la basedel cráneoo esfenoidal.Las variaciones,
tanto deesteángulocomodel anterior,van a influir en la
posicióny desarrollodelasestructurascraneofaciales.

3.Angulo Ar-S-N: nos da una ideade la amplitud del ángulode la
basecranealy de la posiciónmandibularrespectoa la
misma,Se mide entrelos puntosArticular, Selay Nasion
convérticeenSela.

4. DistanciaOi-Cp (áreacrancoespinal),expresadaen % respectoa
Cl (M-OÚ.

5. Distancia Cp-M (áreacraneofacial),expresadaen % respectoa
Cl. Tantoestadistanciacomola anteriordeberíanserel
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50% de la medidatotal de Cl, y el puntomedio corres-
pondera Cp. Si Cp sehalla pordetrásdel punto medio,
indica elongacióndel áreacraneofacial,con tendenciaa
un patrónesqueléticoClaseII de Angle. Si por el contra-
rio Cp se encuentrapor delantedel punto medio, con
elongacióndel áreacraneoespinal,quea menudotiendea
un patrónesqueléticoClaseIII de Angle.

6. DistanciaRa-N: nos midela longitud total en mm de la basedel
cráneo.

7. DistanciaS-N: expresadaenmm, determinala longitud del sector
anteriorde la basedelcráneo.

8. DistanciaBa-S: en mm, nos mide la porción posteriorde la base
del cráneo.

9. CocienteentreS-N y Ba-S.

10. Rasecranealanterior:deRicketts,quesemide en mm desdeel
puntoCC hastaNasion.

11, RelaciónCC-N y Ba-N: relaciónentrela basecranealanteriorde
Ricketts (CC-N) y la longitud completade la basedel
cráneo(Ba-N)

Todos estosvaloresnosdeterminanel tamañode la base
del cráneoy la proporcióndel áreaanterior dela misma
y de la posterior.En general,un alargamientodela por-
ción anterior nos informa de una tendenciaesquelética
de ClaseII de origenmaxilar, Un acortamientodel área
anteriordela basedel cráneoindicaríaunaretrusiónma-
xilar, esdecir,una tendenciaa ClaseIII esquelética.

12. Deflexión cranealdeRicketts:determinala evoluciónde la cur-
vaturao angulaciónde la basedel cráneoy se analiza
con el ánguloposteriorque fonnael planode Frankfort
(PH) y el planobaso-craneal(Ba-N). Así analizamosla
repercusiónque tiene la basecranealcon el crecimiento
dela cara,puescuandola citadamedidaesmuy elevada
indica unatendenciaa la localizaciónanteriorde la man-
díbula (prognatismo).Si el ánguloes muy agudo,más
cerrado,hablamosde unalocalizaciónposteriordela
mandíbulao retrognatia.
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Figura 13. Cefalonetr¡a de Ricketts.

13. Ángulo C1-C3:o ángulodela baseanteriordel cráneo,Comoel
anterior,unaaperturadeesteángulofavoreceun progna-
tismomandibulary viceversa,

14. Altura craneal(C2): expresadaenporcentaje(%) respectoa la 11-
neaCl (líneade la basecraneal).C2 deberíacorrespon-
der al 80% (±5%)de Cl. Si el porcentajeessuperiorin-
dicariaun cráneoalargadoen altura(dolicocéfalo). Si es
inferior nos indicaríaun cráneoalargadoen longitud án-
tero-posterior(braquicéfalo).

15, SNA: ángulo fonnadoentrela baseanteriordel cráneo(S-N) y el
maxilarexpresadoporel puntoA. Determinala posición

ántero-posteriordelmaxilarenrelacióna la basecraneal,
situaciónadelantadacuandoel ánguloesmayoro protm-
sión maxilar y retrusiónen el casode queel ángulosea
inferior.

La localizacióndel maxilarpuede indicamosel proble-
ma esqueléticodela alteracióndentariaenalgunoscasos
e inclusola afectaciónpor los hábitosdeformantesinfan-
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tiles comosucciónde dedo,succiónlabial, etc.,quepue-
denhacermásevidentelamalposición.

16. SNB: ángulo formadoentreS-N y la mandíbulaexpresadapor el
punto 13. Determinala posiciónántero-posteriorde la
mismaen relacióna la basedelcráneoprognatismoo re-
trognatismomandibularsegúndicho ánguIoseamayoro
menor,

17. ANE: es la diferencia entrelos dos anteriores.Mide la relación
máxllo-mandibularentresi por el ánguloque fonnanlos
puntosA y E convérticeenN. Si estáaumentadoindica-
ría ClaseII esquelética<el maxilarestámás adelantado
en relacióna la mandíbula)y si estádisminuido, pudien-
do sernegativo,unaClaseIII esquelética(la mandíbula
estámásadelantadaen relaciónal maxilar).

18.Profundidadmaxilar: utilizada por Ricketts, tambiéndetermina
la localizacióndel maxilaren el planohorizontal.Se mi-
de un ánguloentreel plano de Frankfort (FH) y la línea
que une los puntos N y A (ángulopóstero-inferior).Es
similar al ánguloSNA, sólo queen estecaso utiliza co-
mo planode referenciael Fil,

19. Profundidadfacial: determinala posiciónántero-posteriorde la
mandíbula,y seobtieneconuna medidaangularquefor-
manlos planosfacial (N-Pg> y el planode referenciaque
esel deFrankfort(FH). Similar a SNB.

20.. Convexidadfacial:es unamedidalineal desdeel puntoA al pla-
no facial (NPg), y relacionaambosmaxilaresen el plano
anteroposterior.

La valoraciónde dicho factorcefalométriconossirve pa-
ra determinarla clasede Angle esquelética,así cuando
dichadistanciaesmenoro inclusoel puntoA se encuen-
tra por detrásde dicho píano de referenciadecimosque
hayunarelaciónesqueléticade claseIII y enel casocon-
trario, en el queel maxilarseencuentramuy pordelante
dedicho planolo interpretamoscomoun perfil muy con-
vexo de origenesqueléticoy en particulardebidoal ma-
xilar superiormuy adelantadoo el inferior muy retrasado
con respectoa aquel(relaciónesqueléticaClaseII).
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21. Altura maxilar: analizala localizacióndel maxilar en el plano
vertical respectoa otras estructurasprofundas.Se obtie-
ne conlos puntos N, CFy A, centrandoel ánguloenCE

Condichamedidaserelacionael maxilarcon la basecra-
nealanterior. De esta fonna determinamoslos ángulos
muy agudoscomo patronesde mordida abiertamaxilar,
mientrasque los valoresmás altosde dicho ángulonos
informande unasupraoclusiónesqueléticade origenma-
xilar,

Tambiénnos da una ideadel taniaflo en sentidovertical
delas estructurassupramaxilares,áreanaso-orbitaria.

22. Ángulo SN-Planopalat¡no:indica el crecimientovertical del
áreanaso-orbitariaen relacióna la baseanteriordel crá-
neo(S-N) y la localizaciónen alturadelmaxilar.

Se valorael gradode inclinacióndel paladar,consideran-
do los ángulosmuy bajoso próximosa O comotendencia
a la sobremordidamaxilar y en el casocontrario,devalo-
res altos, determinanunamordidaabiertade origenma-
xilar, conlo quesecompleinentaconla anterior,

23. Ángulo SN-Planooclusal: similar a la medida anterior,pero en
estecasosemideel ángulodesdela basedel cráneo(SN)
con el plano de las superficiesoclusalesde molaresy
premolares.

24. Longitud del paladar:determinala distanciaántero-posteriordel
maxilar superiormedidadesdela Espinanasalanterior
(Ena)hastalaEspinanasalposterior(Enp).

25. RelaciónSN/Ena-Enp:haUael cocienteentrela baseanteriordel
cráneoconla longitud del maxilaro palatina.Utilizamos
estarelación porqueesmás fiable determinarel tamaño
del maxilar relacionándolocon otra estructuraquecon la
simple medidamétrica,que puedellevar a engañospor
posiblesalteracionesal obtenerla radiografía.

26. Longitud del cuerpode la mandibula:determinael tamaño
mandibularmedidodesdeel puntoQnhastaGo,

27. Ángulo gonfaco:medido entreAr, Go y Qn con vértice en Go.
Determinala amplituddel ángulomandibular,
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62

Figura 14. Cefaloniet ría de Steiner,

28, Longitudde la ramaascendentemandibular:o alturamandibu-
lar, medidaenmmdesdeel puntoGohastael puntoAr.

29. RelaciónGo-Gn/Go-Ár: cocienteentrela longitud del cuerpo
mandibulary la alturadelaramaascendente.

30. RelaciónSN/Go-Gn:cocienteentrela basedel cráneoanteriory
lalongitud del cuerpomandibular,

31. RelaciónEna-Enp/longituddel cuerpomandibular:cociente
entrelalongitudmaxilary mandibular.

32. Eje facial: analizala mandíbulaparavalorarsu tendenciavertical
de crecimiento,es decirla altura facial. La mediciónan-
gularserealizasobrelos planosbaso-craneal(Ba-N) y el
ejefacial (Pt-Gn),en cuyaintersecciónmedimosel ángu-
lo póstero-inferior.

Se consideraestavariablecomola clavedireccionaldel
crecimientomandibulary como consecuenciasirve para
determinarel biotipo facial, Así seconsideraquevalores
altos o ángulosobtusosdeterminanun patrónde creci-
miento horizontalo de característicasbraquifaciales,
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mientrasque los ángulosagudoscorrespondena patrones
verticaleso dolicofaciales,

33, Áltura facial inferior: orienta los maxilaresen el planovertical,
Se realiza con los puntos Espinanasalanterior (Ena),
Centroidemandibular(Xi) y el Suprapogonlon(Pm), mi-
diendoel ánguloqueseforma enel puntoXi.

Paravalorarla tendenciaa la mordidaabiertaesquelética
o a la sobremordidatenemoseste factorcefalométrlco,
queparaRicketts esmuy importanteya quedicequelos
maxilarescrecenendireccióny tamañoa partirde dicho
ánguloqueél denominé“ángulo gnoma”delcrecimiento,

Con estavariablese analizael componenteesquelético
del tercio inferior facial y la repercusiónde dichases-
tructurasenel resultadofinaldel crecimientofacial,

34, Árco mandibular:la medidaangularparaanalizarla relaciónde
la ramaconel cuerpomandibular,selocalizaconlos ejes
del cóndilo (desdeel punto CD hastael puntoXi> y del
cuerpo(desdeel puntoPm al punto Xi) en el ángulopós-
tero-superiorque se formaen la intersecciónde ambos
ejes,

Con dicha valoración podemosanalizarla tendenciade
crecimientomandibularsegúnsu morfología,así,cuando
el ánguloquese forma esmuy agudo,el patrónes verti-
cal con tendenciaa la mordidaabiertamandibularyaque
existiríaunarotaciónposteriordela mandíbulaensucre-
cimiento. Mientrasqueen los casoscon un valor menos
agudo,es decir,valoresmásaumentados,nos indicanun
crecimientodel patrónhorizontalpor una rotaciónante-
rior de la mandíbulacon tendenciaa la supraoclusiónes-
queléticadeorigenmandibulat

35. Ángulo SN-GoGn:mide tambiénla tendenciade crecimiento
mandibular(horizontalo vertical) y la sobremordidao
mordida abiertasegúnseael ángulomáscerradoo más
abierto.

36. Cono facial: el registrofacial (N-Pg) y mandibular(Ag-Me) de-
terminanun ángulopóstero-superiorque determinala al-
tura posteriorde la cara.Así cuandoel ánguloformado
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esmuy agudoseinterpretacomouna tendenciaal creci-
mientoverticalo patróndolicofacial,mientrasquesi está
próximo a ser recto dicho ánguloseconsideraun patrón
decrecimientohorizontalo braquifacial.

37. Relaciónmolar: midela distanciaen el planohorizontalentrelos
primerosmolaressuperiore inferior, es decir, determina
la clasedentariade Angle. La cúspidemesiovestibular
delprimermolarsuperiordebeocluir conel surcomeslo-
bucaldel primermolar inferior.Si el molarsuperiorestá
más adelantadohabráclaseII de Angle, si el que está
másadelantadoesel molarinferior, habráunaclaseIII.

38. Posicióndel molar superior:vienedeterminadaporla distancia
entrela caradistal del primermolarsuperior,en supunto
másdistal, hastala verticalpterigoidea.

122

La interpretacióndedicha variablees parapoderdefinir
la claseAngledentariadeterminandoel molarquela pro-
duce,puesigual es el molarsuperiorqueest4muy ade-
lantadocon respectoa dicho planode referencia,en cuyo

Figura 15, Cefalonwtria de Jaraback.
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caso seríauna claseII de origen molar superiory en el
caso contrario,de disminuciónde dichadistancia,se
consideradade origenmolarinferior.

39. Posicióndel incisivo superior:se detemdnamidiendola distan-
cia quehay desdeel bordeincisaldel incisivo al planode
referenciaanterior, Hemosutilizado comoplano derefe-
renciael planodentadode Ricketts(A-Pg) y tambiénel
de Steiner(N-A). Nos indica retrusióno protrusióndel
incisivo superiorsegúnla distanciaseamenor(o porde-
trásdelplano)o mayor.

40. Inclinacióndel incisivo superior:sehallapor medio del ángulo
entreel eje axial del dientey el plano de Frankfort (Fil)
(ángulopóstero-inferior).Tambiénlo hemosmedido en
relaciónal planoN-A. Determinavestibuloversióno lin-
guoversiónsegúnel ánguloseamayoro menor.

41, Posicióndel incisivo inferior: distanciaentreel bordeincisal del
dientey el planode referenciaanterior,A-Pg y N-B. In-
dica protrusióno retrusióndel incisivo inferior segúnla
distanciaseamayoro menor(o pordetrásdelplano).

42, Inclinación del incisivo inferior: ánguloentreel eje axial de di-
cho diente y el plano A-Pg o bien con el planoN-B, De-
terminavestibuloversiúno linguoversióndel dientese-
gún el ánguloseamayoro menor,

Tambiénlo hemosmedido en relacióna un plano hori-
zontal,esdecir,el ánguloentreel eje axial del dientey el
planoGo-Qn. Estamedidanos valora las posibilidades
terapéuticasquetienela inclinaciónde dicho diente.

43. Resalte:es la distanciaántero-posteriorentreel borde incisal de
los incisivossuperiore inferior,

44. Sobremordida:esla distanciavertical entrelos bordesincisales
delos dosincisivos superiore inferior.

45. Ángulo interincisivo:se mide el ánguloentrelos ejesaxialesde
los incisivossuperiore inferior. Sirve para interpretarla
relaciónque existeentre ambosincisivos puescuanto
másse aproximea los 180v nosindica quese encuentran
verticaleso rectos,lo quepuedeser causade una sobre-
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mordidadentaria.En el casocontrario,de queel ángulo
fueramáspequeño,nosindicaríaqueseencuentranincli-
nadoshaciavestibular,lo quese interpretacomo una bi-
protrusiónde origendentado.

El estudiocráneo-facialde nuestraTesislo hemosrealizadoutilizan-
do las variablesanteriormenteexpuestasdela siguientemanera:

1. RELACIONES CRANEALES

• A. Angulo dela basedelcráneo:hemosutilizado las variables1, 2

3’ 3.

• 13. Longitud de la basedel cráneo:hemosutilizado las variables
4, 5, 6, 7, 8, 9, lOy 11.

• C. Deflexióncraneal:hemosutilizado lasvariables12 y 13.

• D. Formacraneal:hemosutilizado la variable14.

II. RELACIONES CRANEO-MAXILO-MANDIBULARES

• A. Claseesquelética:hemosutilizado las variables: 15, 16, 17,
18, 19, 20y31.

• E. Tamañomaxilar: hemosutilizado las variables:21, 22, 23, 24
y 25.

• C Tamañomandibular:hemosutilizado las variables:3, 26, 27,
28, 29, 30 y 31.

III. CRECIMIENTO FACIAL:

Hemosutillzado lasvariables32,33,34,35 y 36.

IV. RELACIONES DENTARIAS:

Hemosutilizado lasvariables37 a 45.

Con las telerradiografiaslateralesde cráneo,valoramostambiénla
existenciao no de senosfrontales.Atendemosa la morfologíadel perfil blando,
deteminandosi hayprotrusióno retrusióndel labio inferior, midiendola distancia
delpuntomásanteriordel labio inferior ~LL)al planoestéticodeRicketts (En-DO.
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Tenemosortopantomografiasde 15 casos(del grupodeMadrid) don-
denos fijamos en otrasalteraciones,sobretodo a nivel dentario,agenesias,tauro-
dontismo,estadiode erupción,etc.,y pérdidadehuesoporlesiónperiodontal.

II. 9. ESTUDIO ESTADÍSTICO

Recogimostodoslos datosde los 97 pacientesenunabasede datosy
les aplicarnosunafunciónestadística.

Establecemostodas las variablesa estudiar,un total de 81, y en todas
ellashallamosla media,desviaciónestandard,errorestandard,varianza,coeficien-
te de varianza,cantidadde datos,el máximo,el mínimo, rango, y la sumadetodos
ellos. Estoserealizaen todala población,enmenoresy mayoresde 13 años(con-
siderarnosestaedad claveen los carnbiosde desarrolloy crecimientodel indivi-
duo)y enhembrasy varonesmayoresy menoresdc 13 años.

Luego intentamosestableceruna relación entre todos ellos, es decir
unaexplicaciónestadísticaa la variaciónde unosdatosporla influenciade otros;
hastaquepunto sepuedenconsiderardeterminanteso suficientementeimportantes
los carnbiosqueocurrenen unavariablecualquieraparamodificarlos resultados
enotrau otrasvariables.

Paraello estudiamoslos cambiosquesedanen las diversasvariables
cuandosemodificael factoraestudiary lo hacemosenvarones,hernbras,menores
dc 13 añosy mayores,

Mean: OId. 0ev.:
Con. leal,! y meorogIosla

BId. Error: Vo,ionce:
13 olio.
Cocí. Ver.: CoUnl:

•3,122 4,155 1385 17,264 -133,08

Mínimum: Maxln,um: Rango: Sun,: Sum of Sgr.: 1 MIo,l,,p:

-8 2,7 10,7 •28,1 225,85 73

Ejemplo de cuadro estadfstico.
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RESULTADOS

Mean: BId. Dcv.:
Medias edad mujeres

Oíd. Errar: Varianga:
13
Cocí. Var.: Conf:

8.167 2,229 .91 4,867 27,269 6

Mínimum: Maximum: Raso.: Bum: Sum of Sor.: U Misaino:

12 49 425 25

Mean: Bid. Dcv.:
Xr M.diaa edad hombres

Sid. Error: Variance:
~í3
Caoi. Var.: Counl:

10,091 1,64 495 2,591 16,256 11

Mínimum: Maaimum: Pange: Sum: Sum of Sor.: e Minino:
12 lii 1147 20

Mean: Bid. Dey.:
Xo Media, edad mujarea

Oíd. Errar: Varianca:
13
Cocí. Ver.: Ocuna:

8,333 3,055 1,764 9,333 16,664

Minimun,: Maximun,: Range: Bun,: Oum al Sor.: e Minina:
15 21 55 1027 28

Mean: Oid. Dey.:
Xg Medie, edad hombree

Bid. Errar: Vanlonce:
13

Cael. Var.: Canja!:

10,545 4,677 1.41 21,673 23,92a II

Mínimum: Maximum: Parpe: Buni: Sun, of Sor.: 0 Minino:

14 27 13 215 4421 20

Tablas 27 a 35 (continuación). Resultados ¿le edad del grupo de 31

III. 2.1. EDAD DE LA MADRE

La edadmaternaes el factor etiológico que se asociacon másfre-
cuenciaal síndromede Down.

La edadmediade la madrede los pacientesestudiadoscon SD era de
39,61y estabacomprendidaentre303’46 aflos (Tabla36; Gráfica9).

Mean: Sid. Dey.:
3(2:

Bid. Error:
Column 2

Variarce: Cocí. Var.: Cosaní:

39.613 4,047 .727 16.378 10,21$ 31

Mínimum: Moaimum: Rano.: Brin,: Sum al Bar.: O Miosino:

30 46 16 122$ 49138 66

Tabla 36. Edad madre

Sólo en 3 casosla edadde la madreerainferior a 35 aflos (9,67%)y
en 14 ocasioneséstaerasuperiora 40(45,16%).

Como seve en estosdatos,setrataenla mayoríadecasosde madres
añosasy en estascircunstanciasla posibilidadde queel reciénnacidoseamongó-
lico esmuchomayorporlo quesepuedeconsiderarun factorde alto riesgo.

No hemospodidorecogerla edadpaternani la infonnacióngenética
deambosprogenitores.
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con profesionesy actividadescorrespondientesa dicha zona(labradores)o en las
afuerasde poblacionesurbanascon economíasa vecesmuy limitadas. Podríamos
resumirquecorresponderíana familiasconun mediosocialmedio-bajo.

X
1: Medio cecial

BId. Errar: Varianre:Mean: Oid. Dey.: Cocí. Var.: Courí:
2,032 706 ,127 499 34,757 31

Mínimum: Maximun,: Raspe: Omm: Pum ol Por.: e Miasma:
63 843 $6

Tabla 39. Medio social

lila 2,4~ COEFICIENTE DE INTELIGENCIA

El coeficientede inteligencia(CI) en el SO está disminuidoen rela-
ción al restode la población.Unade las característicasmás Importantesen este
síndromees la subnormalidadmental,aunquevemosqueel nivel del intelectode
estospacientesestáalcanzandocotascadavezmásaltas,llegandoa desarrollarac-
tividadespropiasde individuos con un CI muchomás alto. Esto se consiguecon
unaeducacióny tratocariflosodesdenUlos integrándolosenmuchasocasionescon
el restode la población.

Ci tole!
S5d. Error: Veriar,ce:Mean: BId. Dcv.: Cael. Var.: Cauní:

40,806 8,765 1,574 76,020 21,48 31

Mínimum: Manimun,: Raspe: Pum: Su m al Por.: 8 Misainia:
25 65 40 1265 53925 60

Tabla 40. Resultados del CI

£3

AiX Ah Ni
•I 8 1 1.o

1 2 á 4 6 6 1 6 élolllalal4lfiIeIliéloaoalaRgaaA2Bloa7as2floal

Gráfica 12. Media de CI
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El resultadodenuestraexploraciónreflejaun CI medio de 40,80,es-
tandoel mínimoen 25 y el máximoen 65 (Tabla40, Gráfica12). Hemosencontra-
do doscasosde CI de 65, bastantemayorqueel restoy coincidecon pacientesde
edadavanzada(22 y 27 años)dondeexistemuchotiempode escolarización(más
de 15 años).En todosaquelloscasosdondehayantecedentesde afectividadfami-
liar el CI esmás alto y serefleja en que sabeno aprendena leero a escribirantes.
Porel contrariofamilias con problemasde relación(separación,abandonodel ho-
gar dealgunodelos cónyuges)presentanniñosconun CI másbajo.

En los pacientesquehemosestudiado,el CI aumenta,comoeslógico,
conla edad,42,5 en mayoresde 13 añosy 39a41 enmenoresde estaedad,

Por sexos,es más alto en los hombres(41,36)queen las mujeres
(39,44),perohay quedeciren relación a estedato, que la media de edad de las
mujerestambiénesmásbaja(11,55años),frentea una mediade 14,81 de edadde
los hombres.

Los resultadospor
43y44yenlaGráfica13.

edady sexosepuedenapreciarenla Tablas41, 42,

Mean: Oid. Dey.:

3(2: Ci n,ii¡erea
Sid. Error: Variante: Coel. Var.: Comí:

39,444 6,348 2,115 40,278 16.09 9

Mínimum: Menimum: Ranre: Pum: Bum ol Sor.: e Missisn:
30 45 15 355 14325 68

Mean: Bid. Dey.:
3(p: Ci hombree

Sid. Error: Variante: Cocí. Var.: Ceurí:

41,384 9,659 2,059 93,29 23,351 22

Mínimum: Maxin,um: Raspe: Pum: Pum of Sor.: e Mie,irg:
25 55 40 910 39600 75

Mear: Oid. Dcv.:

X4: CI 13 •iioe

Std. Errar: Variante: Cocí. Ver,: Ceurí:

39,412 7,263 1.762 52,757 18,43 17

Mínimum, Maximum: Ranga: Bum: Oum of Sor.: # Miasinp:
25 50 25 070 27250 80

Mann: Oid. Dey.:
Xp: CI , 13 altos

Oid. Error: Variante: Cocí. Var.: Ceuní:

42,5 10,331 2.761 106,731 24,308 14

Mínimum: Maximum: Ranipe: Sum: Pum, al Por.: fi Minsira:

30 85 35 595 25875 83

Tablas 41 a 44. Resultados del CI por edady sexo
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Mayoresde 13 añosson45 (54,87%),28 varones(62,22 %) y 17
hembras(37,77 %). La mediade edadde los mayoreses dc 20,289 años,en los
hombresesde21,536y enlasmujeresde 18,235(Tablas45,46,47,48,49, 50,51,
52 y 53; Gráficas14 y 15).

En todosellos atendíamosa labios,comisuras,lengua,paladar,an~Ig-
dalasy tono muscular.

Mean: Oid. Dey.:

3(~: Medias edad bici
Bid. Error: Variante: Cocí. Var.: Couni:

15,707 5,487 .716 42.086 41,302 82

Mínimum: Maxin,um: Parpe: Pum: Oum of Sor.: U Mianino:
34 28 1288 23640

Mean: Oid. Dey.:
Medies edad mujeres e II

BId. Error: Variante: Cocí. Var.: CounI:
9,714 2.258 .806 5,143 23.345 14

Mínimum: Maaimum: Range: Suar: Pum al Sor.: fi Misairo:
13 136 138$ 58

Mean: BId. Dcv,:

Xa: Medias edad hambree < IP
Oid. Error: Vedaste: Cocí. Var.: Cauri:

10,381 1,725 36 2,970 16,502 23

Mínimum: Meairnum: Renoc: Pum: Pum al Por.: fi Misnino:

13 239 2549 59

Mean: Oid. Dey.:

Media, edad mujeres > 1$
Bid. Error: Variante: Cocí. Var.: Cauní,

18,235 3,93 953 15,441 21,548 17
Mínimum: Maxin,um: Rango: Sun,: Bum of Sor.: U Miasma:

14 29 15 31$ 5900 65

Mean: Oid, Dey,:
3(5 MedIce edad hombres 13

Sid. Error: Variante: Cocí. Var.: Cauní:
21,536 5.501 1,04 30,25$ 25,542 26

Mínimum: Maxin,um: Rampa: Pum: Pum of Ppr.: U Misaino:

lA 34 20 603 13803 54

Mean: Oid. Dey.:
X

6: Media. edad e IP aSpe
Bid. Error: Variante: Cocí. Var.: Cosan!:

10,135 1,04$ 32 3,787 19,2 37

Mínimum: Maximum: Raspe: Pum: Pum al Sor.: Mr,sing:
13 375 3937 45

Mean: Oid. Dey.:
3(7; Media. edad > 13 altos

Bid. Error: Variaste: Cací. Var.: Couni:
20,259 5.177 .772 26,601 25,515 45

Mínimum: Maximum: Raspe: Pum: Pum ol Bot: • Miasma:

14 34 20 813 19703 37

Tablas 45 a 53, Resultados de edad del grupo de 82
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Aumentanconla edad(75,55%frentea 62,16%en mayoresy meno-
resde 13 añosrespectivamente)y sonmásfrecuentesenvaronesqueenhembras,
aunquecon pocadiferencia,así, el 70,58%de pacientesvaronespresentangrietas
o fisuraslabialesy las mujeresel 67,74%.

Consideramosque 10 de nuestrospacientes(12,19%)tienen unosla-
bios agrandados,entendiendocon estadenominaciónaquellosque por su volu-
men y formaeranclaramentediferenciablesdelresto delos quepresentabanotros
pacientes.Esteaumentode tamañolo vemos sobretodo en varones(9 de los 10
casos)con un 17,64%y menosenlas mujeres(1 caso)conun 3,22%.No seapre-
ciancambiosconla edad.

En 22 ocasiones(26,82%)apareceunaquellitis angularo comisural
siemprebilateral y muchasvecescomocontinuacióndelas grietaslabiales.Otras
vecessesitúanen ambosmárgenesde la bocay no estáafectadoel restodel labio.
La clínicaessimilara las grietaslabialescon grietaso fisurascostrosaso hemorrá-
gicasquesereactivancon los movimientosde aperturay cierrebucal.Es unazona

VARONES HEMBRAS TOTAL

normales 6 3 9
agrietados 20 14 34 75,55
agrandados 5 0 5 11111

queilitis angular 13 3 16 35,55

normales 12 (23,52%) 9 (29,03%) 21 25,6
agrietados 36 (70,58%) 21(67,74%) 57 69,51
agrandados 9 (17,64%) 1 (3.22%) 10 12,19
qucilitísangular 18 (35,29%) 4 (12,90%) 22 26,82

VARONES<13

normales 6

HEMBRAS<13 TOTAL<13

6 12 32,43
agrietados 16 7 23 62,16
agrandados 4 1 5 13,51
queiitis angular 5 1 6 1578

VA.RONES>13 HEMBRAS>13 TOTAIz’-13

Tabla 54. Patolog(a de los labios
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cia aumentaconla edad(59,45%enmenoresde 13 añosy 84,44%enmayoresde
13 años>y es más frecuenteentrelas hembras(77,41%)que entrelos varones
(70,58%),

• No hemostenido en cuentasi esteaumentoes absolutoo relativo, es
decirsi setratadeuna lenguagrandeo bien tieneun tamañonormaldentrode una
cavidadoralpequeña.Nos fijábamosenlas proporcioneslingualesy si éstaapare-
ctapor fuerade las arcadasdentadasen reposoo incluso por fuera de los limites
dela bocalaconsiderábamoscomogrande.

La segundaalteraciónmorfológicaque vernoses una lengua
fisurada,plegadao escrotal apareciendoenel 65,85%de los casos.Ligeramente
másfrecuenteen varonesqueen hembras(66,66%frentea un 64,51%)y aumenta
conla edad,59,45%en menoresde 13 añosy 71,11%enmayoresde 13 años.Las
variacionesde profundidadde los surcos,así comola mayoro menorcantidadde
los mismosesvariableencadasujeto,no habiendohechoun estudiocualitativode

los mismos,

Pordepapilaciónlingual entendemoszonasde la lenguadondepor
cualquiercausano existenpapilas,generalmentefiliformes. Hemosencontrado
áreasde depapilaciónen 16 casos(19,51%),siendolos varoneslos másafectados
con 12 casos(23,52%).En las hembraslo encontramosen4 casos(12,90%).Tam-
biénaumentaconla edad,16,21% de menoresde 13 añosy 22,22%en mayoresde
13 años.

La última patologíalinguala la que hemosatendidocorrespondea lii-
pertrofiade papilascircunvaladas.Correspondea un aumentode tamañode las
mismas,sobresaliendotanto en sentidoántero-posteriorcomoverticalmentede la
superficiedorsalde la lengua.Sólo lo hemosvisto en dos pacientesvarones
(2,43%)de 12 y 16 años.

Como reflejan nuestrosresultados,la patologíalingual esmuy fre-
cuenteen los pacientesestudiadoscon SD, sólo 9 casos(10,97%) 5 varones
(9,80%)y 4 hembras(12,90%)no teníanningunaalteraciónenla lengua.

Estosresultadoslos podemosobservarenla Tabla55 y enla Gráfica17.

Todasestasanomalíasde la lenguapuedendarse asociadasunascon
otras,así, es frecuenteencontrarmacroglosiay lenguafisuradaen un mismopa-
ciente, En 42 de nuestroscasos(51,25%)ocurría de estamanera,25 varones
(49,01%)y 17 hembras(54,83%).Enmayoresde 13 añosesmásaltala incidencia
(27 casos,60%) queenmenoresde 13 años(15 casos,40,54%) (Gráficas18 y 19
y Tablas56 y 57).
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III. 3.4. AMíGDAlAS

El hecho de queestospacientesesténafectadospor procesosinfec-
ciososcrónicosdelaparatolinfoideo determinaquelas amígdalaspalatinaspudie-
ranserconsideradasen 52 casos(63,41%)comohipertróficas,en 22 casoscorno
nonnales(26,82%)y en 8 (9,75%> ausentesdebidoa unapreviaamigdalectomia
quirúrgica.

La hipertrofiade estos órganosesmás frecuenteen las mujeres
(74,19%)queenlos varones(56,86%).La exéresisquirúrgicatienevaloressimila-
resparaambossexos(9,80%enhombresy 9,67%enmujeres).

Por otra partela hipertroíiaaniigdalarva disminuyendocon la edad,
72,97%enmenoresde 13 añosy 55,55%enmayoresde estaedad.Corno eslógi-
co, la andgdalectomlatienemayorincidenciaconla edad,

Gráfica21.
Todos estos resultadosaparecenreflejadosen la Tabla59 y en la

Podemosreflejaren estepunto,la presenciaenmuchosdenuestrospa-
cientesconSD, deamígdalashipertróficascoincidiendoconun paladarojival. Esta
asociaciónapareceen 46 casosquecorrespondena un 56,09%.La relacióncon la
edady el sexola podemosverenlasTablas60 y 61 y enlasGráficas22 y 23.

Tabla 59.Patología de amígdalas

144







III. 3.5. TONOMUSCULAR

Uno ITOUO UU9CUtA$%

de los rasgosfe-
notipicosmásca-
racteristicosde
pacientesconSD 25

es teneruna Id- 20

potonfamuscu-
lar, Desde el ~
punto de vista ~
estomatológico ~
se va a reflejar N H

sobretodo en los
labios que se en-
cuentranflácidos con la posición
queseacentúacoñunamacroglosia.

• fosal

U hembree

• varones

Gráfica 24. Resultados de tono muscular

de reposode la boca abierta,característicaésta

En estetrabajo lo hemosestudiadoen 31 pacientescorrespondientes
al grupode Orense,22 varonesy 9 hembras,Menoresde 13 altosson17 (11 varo-
nesy 6 hembras)y 14 sonmayoresde dichaedad(11 de sexomasculinoy 3 del
femenino).

Sncontramoshipotoniamuscularen20 casos(64,51%), másfrecuente
en hombres(72,72%)queen mujeres(44,44%)y aumentaconla edad,71,42%en
mayoresde 13 añosy 58,82%enmenores(Tabla 62, Gráfica24).

VARONES

normat 6 <27,27%)

HEMBRAS TOTAL %

5 <55,55%) 11 35,48

hipotónico 16 (72,72%) 4 <44,44%) 20 64,51
VARONES.c 13

normat 3

HEMBRAS <13 TOTAL d3 O/~

4 7 4117
hipotónico 8 2 10 58,82

VARONES> 13 HEMBRAS >13 TOTAL >13 ~/o

Tabla 62. Tono muscular
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N H N H

normal

hipotónico

3
8

1
2

4 28,57
10 71,42
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0 Arco ojival 78,04%

O Nkcroglosia 73,17%

• Patologiaainigdatnr- 73,16%

o Labiosagrietados 69,51%
O Lenguafisurada 65,85%

• Hipotoniamuscular 64,51%
O l-lipertrofia amigdator 63,41%

o 2. ojival -í 1-1. amigdalat- 56,09%

Macroglosia L. usurada • 51.25%
O Qucilitis angular 2682%

O Depapilaciónlingual 19,51%

O Labiosagrandados 12,19%

O Arnigdalectoinia 9,75%

O llipertrofia2. circunvaladas 2Á3%

Tabla 63. Patología de tejidos blandos en el SO por orden defrecuencia

tramoscon unoslabiosagrandadosaunqueconmenor
un 11,11%).

En el sexofe-
menino predominasobre
todo la hipertrofia de
amígdalas(74,19%frente
a un 56,86%).Un arcooji-
val palatinoy macroglosia
tambiéntienenmayor inci-
denciaen las mujerespero
con menordiferenciaque
enla anterior.

En el grupo
de menoresdc 13 años la
lesión máscaracterísticaes
tenerunasamígdalashi-
pertrofiadas(72,97%fren-
te a un 5,55% en el grupo
de los mayores).También
esmásfrecuenteencon-
diferencia(13,51%frentea

En los mayoresde 13 añosla anomalíaquemayorincidenciatiene es
la qucilitis angular(35,55%). En el grupo de menoreséstaes muchomás infre-
cuente (15,78%).Otraslesionesrepresentativasde estegrupode edadsonpor or-
dende frecuencia:macroglosia,depapilaciónlingual, labios agrietados,hipotonia

VARONES

Labios agrandados
Quellitis angular

I)epapilaciónlingual
Hipotoniamuscular

Labios agrietados
Lenguausurada

HEMBRAS

Hiperirofia aínigdalar
Arcoajival

Macraglosia

5,478
2,735
1,823
1,636
1,041
1,033

MAYORES 13 AÑOS

Queilitis angular
Macroglosia

Depapilación
¡Ilpotonia

Labios agrietados
Lenguafisutada

Arco ojival

MENORES 13 AÑOS
1304
1.201
1,096

Hipertrofiaainigdalar
Labiosagrandados

Tablas 64, 65, 66 y 67, Patología de tejidos blandos más
frecuente en el SD por edad y sexo e~presado en cocientes.

2.252
1,421
1,371
1.212
1,215
1,196
1,057

1,313
1.216
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Mean:
25,429

Mínimum:

17

Mean:
14,556

Mínimum:

Mean:

20,045
Mínimum:

Mean:
8,333

Mínimum:

Maso:
27

Mínimum:
25

Mean:

)<~: N’ dientes permanenles > IB años
Bid, Dey.: BId. Error: Varíance: Cocí. Ver.: CowanI:
3,524 .942 12,418 13,858 14

Meximuos: Rasos: Sum: Sun, of So,.: e Lliasino:
28 11 356 9214 83

NC dien tea permenanles mujeres
Bid. Dar.: Sid. Error: Variasce: Cosí. Var.: Couni:

11,403 3,801 130,028 78,341

Maoimum: Ranos: Sun,: Pum of Sor.: U Miasino:
28 28 131 2947 88

Xs N’ dientes permanentes hombres

$td. Dey.: Std. Error: Vaniance: Cocí. Var,: Cotiní:

7,041 1.501 49.569 35.123 22
Maximum: Rasne: Sum: Puan ol Sgr.: U Misaron:

28 24 441 9881 75

N’ dientes permanentes mujeres < IB
Sid. Dey.: BId. Error: Variante: Cocí. Var.: Conní:
6.21.4 3,353 67,487 98.566

Maximum: Raspe: Sun,: Sunx of Sor.: ínsslng:

20 20 50 754 91

it’ d coles permanentes mujeres IB
Bid. Dcv.: Bid. Error: Vanlance: Cocí. Var.: Cosjni:
1,732 1 3 6.415

Maximun,: Rancie: Sun,: Pum of Sor.: Miseino:
28 3 91 2193 94

Xs N’ dienlea permanenlas homb res c 13
Bid. Dey.: Sid. Error: Variasce: Cocí. Ver.: Cauní:

15,091 5,957 1,796 35,491 39,477 11
Mínimum: Maximuon: Ranos: Pum: S,imn of Sor.: U Miasma:

23 19 166 2860 86

Mean:
N

5 dísonas parn1sncntea hombres ~ IB
Bid. Des.: Bid. Error: Varionce: Cocí. Var,: Couni:

25 3.621 1,152 14,6 15,284 Ii

Minimum: Maxionun,: Range: Sun,: Sun, of Sor.: Misalnci:

¶7 28 II 275 7021 86

Tablas 77 a 85 <contin ¡¿ación). N0 de dientespermanentes por edad y sexo
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X
3: NO de dientes dasiduos , II silos

Mean:

1,571

Minimun,:

Mean:

SM. De,,.: Sid. Error: Variante: Cocí. Ver.: Onuní:

2,593 .893 6,725 165,029 14

Maximun,: Rancie: Sun,: Sun, of Sor.: 4 Miasma:

22 122 53

X4 .1 it
5 de dientes deolduos mujeres

SM. De,,,: BId, Error: Variance: Coer. Var.: Count:
7,937 2,646 63 86,192

Mínimum: Maxin,un,: Rancie: Sun,: Pum of Sor.: • U Miasma:
20 20 81 1233 88

Mean:
N0 de dientes ¿coiduos hombres

Bid. De,,,: Bid. Error: Varisoine: Cosi. Ver.: Cauní:
5,091 5,89 1,213 32,372 111,761 22

Mínimum: Maximun,: Rancie: Pum: Suni of Sor.: U Miasma:
20 20 112 1250 75

Mean:
X

6: N
5 dientes deolduos mujeres 13 altos

Bid. Oes.: Sid. Error: Verienoe: Cocí. Va,.: Oouni:
13,187 6,178 2,522 38,167 46,921

Mínimum: Maximun,: Rancie: Sun,: Pum of Sor.: U Missir,o:

20 17 79 1231 91

Mean:

X7 N5 dientes deolduos mujeres o 13 sltoa

Bid. Os,,.: Sid. Error: Venenos: Cocí. Var.: Oounl:

.667 .577 .333 333 86,603

Mínimum: Maxin,om: Ranos: Pum: Pum of Sor.: U Miasma:

94

Mean:

Xe N’ dienies daciduca hombres e 13 altos

Std. Dey.: Bid. Error: Variance: Cosi. Var.: Couni:
8,364 6,006 1,81 36,055 71,793 11

Misimun,: Maximuis: Ranos: Pum: Sum of Sor.: U Miasma:

20 20 92 1130 66

Mean:
Xg : it0 dientas deolduos hombres 11 silos

Bid. Dc,,,: Bid. Error: Venenos: Cocí. Ver.: Cauní:

181$ 2,892 872 8,3P4 159,06 II

Mínimum: Maximun,: Reacia: Sun,: Sun, of Sor.: U Miasma:
20 120 86

Tablas 86 a 94 <continuación). A’8 de dientes decíduospor edad y sexo
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X
1: N’ de caries bici

Bid. Error: Variante:

Range: Pum:

Mean:
1(2: it’ de peris. 4 II años

Sid. Dcv.: Sid. Error: Venenos: Cocí. Ver.: Count:

2.625 3,364 .641 11,317 128,153 16

Mínimum: Masrimun,: Pesos: Sun,: Pum of Sor.: U Miseino:
II 11 42 280 81

N’ de cisnes 13 silos
Mean: Sid. Dey.: BId. Error: Venenos: Cosi. Ver.: Ociuní:

4,429 3,10$ .83 9,648 70.14 14

Mínimum: Mesimum: Rancie: Pum: Pum of Sor.: U Misaino:
11 II 62 400 PS

Mean:
5,5

Mínimum:

Mean:

N’ da caries mujeres
Oid. De,,.: Bid. Error: Variaste: Cocí. Ver.: Cocol:

4,309 1,524 ¶8,671 7f,364

Meximoin: Raspe: Sun,: Sum ol Sor.: U Miasma:

II 11 44 372 89

X~: it
0 de caries hombres

Oid, Dey.: Oid. Error: Variante: Coel. Var.: Cotiní:

2,727 2,622 .559 6,874 96,137 22
Mínimum: Maximuro,: Ranos: Pum: Ovni of Sor.: U Miasma:

60 308 75

Mean:
Xc it5 de cisnes mujeres e 13 altos

Bid. Dey.: Oid. Error: Variante: Cosi. Ver.: Cauní:
3,8 4,438 1,905 19,7 116802

Mínimum: Maxlmum: Raspe: Sun,: Ovni of Sor.: U Miasma:
II Ii lO 151 92

Mean:
1(7: it’ de cisnes mujeres 1$ altos

Oíd. Dcv.: Oid. Error: Variante: Cosi. Var.: Oouni:

8,333 2,517 1,453 6333 30,199

Mínimum: Maximun,: Raspe: Sum: Pum of Sor.: U Miasma:
II 5 25 221 94

Tablas 96 a 104. N2 de caries por edad y sexo
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Mean:

Mínimum:

1S~

Bid. Dey,:

Manimun,:

ir

Cosi. Ver.:

Pum ob Sor.:

CocinO:

E
U Misaino:

ir
]
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flmbién determinamosla afectaciónde dientespermanentesy dcci-
duosasícomocualeseranlos dientesqueconmásfrecuenciaselesionaban,

Comovimos anteriormente,el ntimerodedientespermanentesesma-
yorqueel de deciduos.Tambiénla edadmediade la poblaciónes ligeramentesu-
perior a 13 años(13,871).Por todo estoes normalque seamayorla mediade ca-
ries enlos permanentesque enlos deleche.

La mediadecariesdelos dientespermanentesesdc 2,467; afectamás
a mujeres(3,75demedia)quea hombres(2) y porsupuestoesmásalta enlos ma-
yoresde 13 altos (3,786)que en los menores(1,312).Tablas 105 a 113; Gráficas
48,49,50,51y 52.

Xi : it’ de caries permanenlea
Varíe n o eMean: Oid, De,,.: Bid. Error: Cosí. Ver.: Counl:

2,467 2,788 .500 7,776 113,04 30

Mínimum: Maximum: Penos: Sur,,: Pum ol Sor.: U Minino:

II Ii 74 408 87

Mean:
it’ de parles permanentesc 13 silos

BId. Dcv.: Sid. Error: Variante: Coef. Ver.: Couni:
1,312 1,967 489 3829 149,091 ¶6

Minimum: Maxirnus,: Rancie: Sun,: Oum of B~r.: U Miasino:

21 85 81

Mean:
1(3: it’ de partes permanentes> 12 sltos

Oid. Os,,.: Oid. Error: Variante: Cosi, Var.: Couni:
3,786 3,068 .82 9,412 81.039 14

Minimum: Mcxirnusn: Ranos: Sun,: Oum of Por.: U Miseino:

11 53 323 83

Mean:

1(4: it’ de oartes parn,srlentes mujeres

Oid, Dey.: Bid. Error: Variante: Cosi. Var.: Couni:

3,75 3,919 1,38$ 15.357 ¶84,502
Minimun,: Maximur,: Raspe: Pum: Sus~ of Sor.: U Misaiso:

it II. 30 220 89

Meen:
Xg: N’ de caries penmanenlea hombres

Oid. Dcv.: Bid. Error: Variante: Coef. Van.: Cotiní:
2,152 .465 4,762 159,109 22

Mínimum: Maaimuni: Rancie: Sus,: Pum of Sor.: U Misaiso:
44 188 75

Tablas 105 a 113, N2 de caries permanentespor edad y sexo
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La mediade cariesde los dientesde lecheesde 1; afectamása muje-
res (1,75)quea hombres(0,727)y porsupuestomása menores¿ile 13 años(1,312)
quea mayores(0,643).Tablas 114 a 122;Gráficas53, 54, 55,56y 56 bis.

Se han afectadoporcariesun total de 104 dientes,lo que suponeun
13,59%del total de 765. Permanentesconcariesson74 (12,93%detodoslos dien-
tespermanentes).Deciduoslesionadosson30 (15,54%detodoslos dientesde le-
che). Siguiendoestarelacióndientespresentes- dientescariados,el grupomás
afectadoes el de las mujeres,sobretodo las mayoresde 13 añoscon un 30,12%

Mean:

E
Minimum:

1~

Bid, 0ev.:

Maximus,:

F

X
1: N’ de

Bid. Error:

E’
Rancie:

osnias deciduos
Varía nc e

Pum:

Cosi, Var.:

~21

Pum of Sor.:

Couni

U Miasino:
1
1

Mean:
X2 : N’ de caries deolditos <

Oid. De,,.: Oid. Error: Variante:
II años

Cosi. Var.: Couna:
1,312 2,414 .604 6,829 183,952 16

Mínimum: Maximum: Raspe: Pum: Sus, of Sor.: U Misniso:
28 lIS Pl

Mean:
it’ de caries deolduos

Sid. De,,,: Bid, Error: Variante:
13 años

Cosi. Var.: Opuní:
.643 1,277 341 1,632 g6,714 14

Misin,um: Maximun,: Rasos: Sum: Sum of Por.: U Miasinp:

27 63

Mean:
1(4 it, de caries deolduca

Bid. Os,,.: Oid. Error: Variante:
mujeres

Cosi. Var.: Count:
1,7$ 3,059 1,0P2 9,357 174,797

Minimum: Maximus,: Raspe: Sus,: Sus, of Por.: U Miasino:

14 96 09

Mann:
K~: it’ de osries deolduos

Bid. De,,.: Oid. Error: Variante:
hombres

Cosi, Var.: Gount:

727 1,386 .206 1,922 ¶00,629 22

Misin,sjm: Maximus,: Rancie: Sum: Pum of Sor.: U Misaino:

18 52 75

Tablas 114 a 122. A’
2 de caries decíduos por edad y sexo
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III. 4.4. OTRAS ALTERACIONES

Las más frecuentessonen relación a la malacolocaciónde los dien-
tes,Encontramosapiñamientos,versionesvestibularesy linguales,giros, desplaza-
mientosmesiodistales,etc,,alteracionesquevan a producirdisarmoniasoclusales,
así, en 7 ocasiones(22,58%)pudimosapreciarcierto gradode patologíaen la
ATM queseacentuabacon la edad.Tresde ellos eranmenoresde 13 altos y ya se
oían¡nidos de aperturay cierremandibular(chasquidos).Esteproblema,seve in-
crementadoporel bruxismotan frecuenteenestoscasos,

Tambiénpudimosapreciarla e~dstenciade alteracionesdel tamaño
de los dientes,tanto de aumento(macrodoncia)como, y sobretodo, de disminu-
ción (microdoncia)muchasvecesdesgastadosporbruxismo,

Porotra partehemosencontradoalteracionesestructuralescomo la
presenciade hipocalcificacionesdeesmalteen dospacientesde sexofemeninode
8 y 19 altosconlesionesenlos dosincisivoscentralessuperiores.

Varios de nuestrospacientespresentabantaurodontismocuandoes-
tudiamossusradiografías.

III. 5. EXPLORACION PERIODONTAL

Hemosrealizadoun análisisperiodontalen 31 de nuestrospacientes
correspondientesal grupode Orense.Del total estudiado,22 sonvarones<70,96%)y
9 hembras(29,03%),comprendidosentre6 y 27 añosy unainediadeedadde 13,87
años.En los varonesla mediadeedadesde 14,81 y enlashembrasesde 11,55,

Menoresde 13 añosson 17 (54,83%)con unamediade edadde 9,41
años,6 niñas(35,29%)conunaedadmediade 8,16 añosy 11 niños <64,70%)con
10,09añosdemedia.

Mayoresde 13 años son 14 (45,16%)con una mediade edad de
19,28, 3 hembras(21a42%) con 18,33 añosdeedadmedia y 11 varones(78,57%)
con unamediade edadde 19,54 años(Tablas27, 28, 29, 30, 31, 32, 33, 34 y 35;

Gráficas7 y 8)

El análisisperiodontallo basamosen determinarun índice de placa
(mediantesustanciasreveladorasde placa)y un indice de enfemmdadperiodontal
(indicede Rainfjord).
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Los resultadosaparecenreflejadosen las Tablas127 a 135 y en las
Gráficas61, 62 y 63.

El principal signo de enfemiedadperiodontales la pérdidade inser-
chin. En nuestrotrabajoy siguiendoel IndicedeRamfjorddetenninarnosel daflo
periodontalcon tresvariables,Indicede sangradoo Indicegingival, Indice de pe-
riodontitis y existenciao no de movilidaddentaria.

La mediadel Indicegingival (seobtienevalorandola presenciao no
de sangradogingival espontdneoo provocadocon la sondaperiodontalal explo-
rar el surcogingivodentario,detenninandodiferentesgradosde inflamacióngin-
gival que se evalúande O a 3 segúnla importanciadc dicha inflamación) de la
poblaciónglobal exploradaes de 1,645. Es más alto en varones(1,909)que en
mujeres(1) y aumentacon la edad,en menoresde 13 añoses de 1,294y en ma-
yoreses2,071.

X
1: indice do piso.

Mean: Cid. 0ev.: Cid. Error: Veneno.: Cocí. Ver.: Oguní:

1,484 826 .112 301 42,1 Sl 31

Mínimum: Maaimum: Rango: Sun,, Sun, of Sg,.: U Miesino:
48 80 86

Mean:
indio. do piso. mujeres e 13

~d. Dey.: Sid. Error: Vadear.: Cocí. Ver.: Cauri:
.833 .408 187 187 40.00

Mínimum: Maaimum: Rango: Sun,: Sum of Sgr.: Mianino:
Ql

Mean:

1,455
Mínimum:

Meen:

X3: indio. de pico. hombree e 13
Oíd. Dcv.: Cid. Error: Vadenco: 0cM, Ve,.: Couni:

522 .1S7 .273 35,904 II
Meximum: Rengo: Sun,: Sun, of Sg,.: U Minino:

18 26 88

Indice de piso. mujoros 13

Oid. Dey.: Sid. Error: Venienco: Cocí. Va,.: Oouni:

Mínimum: I.4eaimun,: Rango: Sum: Sun, of Sg,.: Minoico:

12 94

Tablas127 a 135.Indicedeplacapor edady sexo
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Con grado de inflamación de encíasO encontramos5 casos,2 niños
menoresde 13 años,2 niñasmenoresde 13 añosy un varónmayordc 13. Congra-
do 1, nuevepacientes,menoresde 13 años3 niños y 4 niñasy mayoresde 13 dos
varones.Congrado2 encontrarnos9 casos,menoresde 13 tresniños y mayoresde
13 años3 varonesy 3 hembras.Congrado3 calificamosa 8 pacientestodosvaro-
nes,3 menoresde 13 añosy 5 mayores.Los signosde inflamaciónpuedenapare-
ceren cualquierzonadelas arcadas,peroes en los incisivos inferioresdondeson
másllamativos(Tablas136 a 144 y Gráficas64, 65 y 66).

Meen:

Xl índico de enois

Cid. Dcv.: Oid, Error: Varience: Cocí. Ver.: Couni,
1,845 1,05 .189 1,103 63,345 31

Mínimum: Mevimun,: Ren~e: Sum: Sum of Sor,: U Minino:

51 117 SO

Meen:
3<2: indio. dc encía n,ujeree 13

Oid, Doy,: Cid. Error: Variante: Cocí, Var.: Couni:
.5 .548 .224 .3 109,545

Mínimum: Mexin,um: Reno,: Suri,: Sum ci Sor.: U Minnino:

91

Meen:
indice de encía hombree 13

Oid. Coy,: Cid. Error: Veriance: Cocí, Ver.: Couni:
1,727 1,104 .333 1,218 SaSgo 11

Mínimum: Mexirnum: Ranne: Sum: Sun, of Sor,: Minino:
lO 45 85

Mean:
indice de oncis mujer.. > 13

Oid. Dcv,: Cid. Error: Verience: Cocí, Var.: Couni:

Mínimun,: Mexin,un,: Renqe: Sum: Sun, of Sor,: U Mienir,n:
12 94

Meen:

3<s: indio, de ccci. hombree 18

Oid. Ccv,: Oid. Error: Varienco: Cocí. Ver,: Couni:
2.001 .944 255 SOl 45,142 11

Minin,um: Mexin,urn: Rano,: Sum: Oum of Sor,: U Mineino:
23 57 56

Tablas136 a 144.Indicegingival por edady sexo
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