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Introduccion: Trastornos hereditarios Epidemiologia
caracterizados por el desarrollo de anomalias | 1:100,000 nacimientos. N 1

estructurales y funcionales derivados del | > En Hombres [
ectodermo, las mas comunes son de tipo hidrética e M N ~
?ipohidrética, siendo esta la més frecuente y grave.

Etiopatoyogga?Ch?iig{i)'aSia Ectodérmica (DEH) o | El sexo femenino es el portador y solo muestran

sindrome Siemens-Tourainees caracter ; ; : .
autosomico recesivo ligado al cromosoma X en el manifestaciones parciales. 12
gﬁg 1EE)éA 1 que se localiza en el locus Xql2- - MORTALIDAD DEL 20%
gq13.1. 1

Caracteristicas clinicas

Triada tipica: Oligodoncia/Anodoncia, Hipohidrosis y Hipotricosis, Deformidad dentofacial (Fig. 1-3) 1-2

Figura. 1-3. Evaluacion clinica inicial. Analisis cefalométrico

Caso clinico: Femenina de 25 afios diagnosticada con Displasia
Ectodérmica Hipohidrética, quien presenta anodoncia, atrofia del
maxilar, hipoplasia maxilar severa y asimetria facial. Se ha
planificado virtualmente una cirugia ortognatica de avance
maxilar, que incluye la extraccion de los 6rganos dentarios,
colocacién de un quad cigoma e implantes dentales, todo bajo
anestesia general. El objetivo quirdrgico es restaurar la funcion
masticatoria y mejorar la estética facial de la paciente.

Figura. 4-9. Evaluacion clinica inicial. Tomografia inicial.
Colocacion de implantes cigomaticos
Colocacion de 6 implantes dentales
en mandibula
Cirugia ortognatica de avance maxilar de 6 mm.

Figura. 14-16. Planificacién
quirdrgica combinando
avance maxilary simulacion
de implantes dentales.
(PROPLAN CMF, Materialise. ™)
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Figura. 10-13. Planificacion virtual: Avance maxilar, Quad-Cigomay guia de implantes dentales

\ Evolucién posoperatoria y control a 1 afio. (Fig. 17-20). | Discusion: La DEH presenta
L . “ 18 complicaciones  significativas, ~ como
anodoncia, hipoplasia maxilar y asimetria
facial, que afectan la funcién masticatoria y
la estética (Kumar et al.). La combinacion
de cirugia ortognatica de avance maxilar y
colocacién de implantes cigomaticos ha
demostrado ser efectiva en la restauracion
de la funcién y mejora de la calidad de vida
en pacientes con atrofia maxilar severa
LA - ‘ (Wong et al.). La planificacién virtual de
Figura. 17-20. Perfil postquirurgico inicial, rehabilitacion protésica, TC de control. Apariencia facial actual. estas inte]’venciones permite una mejor
visualizacion de los resultados esperados,
siendo esencial en casos complejos como
la DEH (Lee et al.).

Conclusiones: La combinacion de cirugia ortognatica e implantes

cigométicos es eficaz para tratar la atrofia maxilar severa en

pacientes con displasia ectodérmica. Este enfoque corrige
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