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RESUMEN
Los dientes supernumerarios representan una 
anomalía dental frecuente en los seres humanos. 
Esta afección se define como la presencia de una 
mayor cantidad de dientes que los previstos en 
cuanto a los dientes de leche o a los permanentes. 
Según se ha notificado, la prevalencia varía 
entre el 0,2 % y el 3 % y es más frecuente en 
los varones que en las mujeres. Su etiología 
es heterogénea, sumamente variable y, en la 
mayoría de los casos, idiopática. Sin embargo, la 
presencia de múltiples dientes supernumerarios 
retenidos o erupcionados es infrecuente y está 
asociada con ciertos síndromes genéticos, como 
displasia cleidocraneal, poliposis adenomatosa 
familiar, síndrome tricorrinofalángico de tipo I, 
síndrome de Rubinstein-Taybi, síndrome de 
Nance-Horan, síndrome de Opitz  G/BBB, 
síndrome oculofaciocardiodental y síndrome 
de Robinow (autosómico dominante). Se deben 
considerar los dientes supernumerarios para 
diagnosticar estas entidades a fin de ofrecer un 
abordaje interdisciplinario, además de brindar 
asesoramiento genético familiar adecuado.
Palabras clave: diente supernumerario, anomalías 
dentales, genética.
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INTRODUCCIÓN
Los dientes supernumerarios (DS), 

o hiperdoncia,  representan una 
anomalía dental frecuente en los 
seres humanos.1-4 Esta afección se 
define como la presencia de una 
mayor cantidad de dientes que los 
presentes en la dentición de leche o 
permanente.4,5 Según se ha notificado, 
la prevalencia oscila entre el 0,2 % 
y el 3 %,4 varía según la población y 
es más frecuente en los varones que 
en las mujeres, con una proporción 
d e  a p r o x i m a d a m e n t e  2 : 1 , 4 . 1 
Esta anomalía es etiológicamente 
heterogénea y sumamente variable,y 

difiere en términos de cantidad, 
ubicación, morfología, relación con 
otros dientes, presencia junto con 
los dientes de leche o problemas 
permanentes y asociados, como la 
retención.2,3 Otras complicaciones 
incluyen el fracaso de la dentición, la 
rotación o el desplazamiento de los 
dientes adyacentes, la dilaceración, la 
reabsorción radicular, el apiñamiento, 
la maloclusión, la formación de 
fístulas y quistes, y el desarrollo tardío 
o anormal de las raíces de los dientes 
permanentes.4 

Más frecuentemente, los DS se 
ubican en el incisivo superior y se 
denominan mesiodens, y en general 
son cónicos, pequeños y con forma de 
clavija.1 Por otra parte, cuando están 
en las regiones molares adyacentes o 
distales, se denominan paramolares o 
distomolares, respectivamente.4 

En la mayoría de los casos, los 
DS son idiopáticos,2,3 autosómicos 
d o m i n a n t e s  y  n o  s i n d r ó m i c o s 
(OMIM 108700) y se presentan con 
un patrón de transmisión autosómica 
recesiva o ligados al cromosoma X.1,4 

Sin embargo, es rara la presencia 
d e  m ú l t i p l e s  D S  r e t e n i d o s  o 
erupcionados, y la mayoría de los 
casos están asociados con ciertos 
síndromes genéticos.2-5 Según la 
bibliografía, ocho entidades muy 
diferentes presentan los DS como 
característica distintiva, mencionadas 
en la Tabla 1 y desarrolladas en esta 
revisión. El objetivo de la misma es 
resumir las ocho entidades clínicas 
con diferentes patrones hereditarios 
cuyas características principales 
incluyen DS, para así ofrecer atención 
médica interdisciplinaria que incluya 
el examen dental y el asesoramiento 
genético oportuno.

Actualización
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DISPLASIA CLEIDOCRANEAL
La displasia cleidocraneal (OMIM 119600) es 

una displasia esquelética congénita rara, con un 
patrón de herencia autosómica dominante.6-11 
Aproximadamente el 40 % de los pacientes 
parecen tener mutaciones espontáneas.La 
prevalencia es de 1 en 1 000 0008 y afecta a ambos 
sexos por igual.8,11 Su penetrancia es completa 
y su expresividad, ampliamente variable.8La 
causa principal es una haploinsuficiencia en el 
gen RUNX2 (OMIM 600211), que se encuentra 
en el cromosoma 6p21.19-12 y codifica un factor 
de transcripción esencial para la diferenciación 
osteoblástica y el desarrollo esquelético.1

L o s  n i ñ o s  q u e  s u f r e n  e s t a  e n t i d a d 
se caracterizan por presentar baja estatura, 
cierre tardío de las fontanelas y las suturas 
craneales,1,9,11,13 aspecto aplanado del cráneo 
(braquicefalia),8,10 huesos wormianos,8,10,11 
frente prominente, hipertelorismo,8,10 tabique 
nasal amplio y deprimido,8 hipoplasia facial 
media,8,9paladar alto y estrecho,10,11 hendidura 
del  paladar blando y del  paladar duro, 10 

prognatismo mandibular,8 hipoplasia o aplasia 
clavicular(aspecto de hombros caídos),1,8-10,13 

deformación de los omóplatos y del esternón, 
aplasia o costillas cervicales adicionales, tórax 
cónico (acampanado), cifoescoliosis,10 displasia 
congénita de la cadera,11 sínfisis púbica amplia y 
con cierre tardío,1,11hiperlaxitud articular, laxitud 
muscular y desarrollo intelectual normal.10

La radiografía es la prueba más importante 
para confirmar el diagnóstico; en ella pueden 
observarse hipoplasia o aplasia clavicular, líneas 
de sutura amplias y fontanelas grandes, centros 
accesorios de osificación de los huesos de la 
cabeza, lo que da un aspecto de gran cantidad de 
huesos wormianos,áreas difusas de rarefacción 
con la mayoría de la osificación en los huesos 
de la frente y senos paranasales que están 
subdesarrollados y son estrechos.11

Las anomalías dentales varían ampliamente en 
cuanto a la gravedad,8 entre ellas los DS1,7,8,10,11,13 
en ambas mandíbulas, con frecuencia en el área 
de los premolares;11 a menudo, los dientes tienen 
forma aberrante debido al apiñamiento y a la 
retención.13 En los DS se retienen dientes de leche 
sin reabsorción radicular,7 que desplazan los 
dientes permanentes en desarrollo o no se observa 
su dentición,7,8,10,11,13 lo que produce múltiples 
dientes retenidos alrededor de los cuales surgen 
quistes dentígeros10,11 junto con una maloclusión 
grave.Se notificaron variaciones intrafamiliares 
en la cantidad de DS; de hecho, se propusieron 
factores ambientales y epigenéticos mediadores 
de estos fenotipos.14 A menudo, los dientes tienen 
esmalte hipoplásico y dilaceración radicular sin 
cemento celular. Algunos primordios o gérmenes 
dentarios se deforman y son rudimentarios, y 
también se observan microdoncia y geminación.7 
S i  b i e n  l a  e x p r e s i v i d a d  d e  l a  d i s p l a s i a 
cleidocraneal es variable, es posible realizar un 

AD: Autosómico dominante.
XL: Ligado al cromosoma X.
* Letal en los varones.
+: Presente; - ausente

Tabla 1. Entidades fuertemente asociadas con los dientes supernumerarios
Entidad 	 Gen/ubicación	 Patrón de 	 Manifestaciones	 Displasia	 Retraso 
		  herencia	 craneofaciales	 esquelética	 mental

Displasia cleidocraneal	 RUNX2/6p21.1	 AD	 +	 +	 -
Poliposisadenomatosa familiar	 APC/5q21.5	 AD	 -	 -	 -
	 MUTYH/1p34.1	
Síndrome tricorrinofalángico de tipo I	 TRPS-1/8q24	 AD	 +	 +	 -
Síndrome de Rubinstein-Taybi	 CREBBP/16p13.3	 AD	 +	 -	 +
	 EP300/22q13.2			 
Síndrome de Nance-Horan	 NHS/Xp21.1-22.3	 XL	 +	 -	 +
Síndrome de Opitz G/BBB	 SPECC1L/22q11.2	 AD	 +	 -	 +
	 MID1/ Xp22.2	 XL	
Síndrome oculofaciocardiodental	 BCOR/Xp11.4	 XL*	 +	 +	 +
Síndrome de Robinow (AD)     	 WNT5A/3p14.3	 AD	 +	 +	 -
	 DVL1/1p36.33
	 DVL3/3q27.1
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diagnóstico temprano teniendo en cuenta las 
características dismórficas y las manifestaciones 
en la cavidad bucal.4

POLIPOSIS ADENOMATOSA FAMILIAR 
L a  p o l i p o s i s  a d e n o m a t o s a  f a m i l i a r 

(OMIM  175100)  es  una  enfermedad que 
se caracteriza por la presencia de, al menos, 
100 adenomas del intestino grueso y varias 
manifestaciones extracolónicas, con un patrón 
de herencia autosómica dominante.15,16 Se estima 
que la prevalencia es de aproximadamente 
1en 10 000 nacidos vivos.17 Su causa son las 
mutaciones en la estirpe germinal en el gen APC 
(OMIM 611731)15-18 y, con menor frecuencia, las 
mutaciones en el gen MUTYH (OMIM 604933).15

E l  g e n  A P C  s e  e n c u e n t r a  e n  e l 
cromosoma 5q21.5, que es un gen supresor 
tumoral que tiene una función central en la 
vía de señalización Wnt.2,17,18 La poliposis 
adenomatosa familiar es el resultado de una serie 
de cambios genéticos, que incluyen la activación 
de los oncogenes o la inactivación de los genes 
supresores tumorales, variaciones epigenéticas, 
además de otros cambios cromosómicos.19 Los 
factores ambientales y alimentarios pueden 
contribuir a la variación en la expresión clínica.16 
Las mutaciones somáticas en el gen APC también 
son un evento molecular clave en el cáncer 
colorrectal esporádico presente en alrededor del 
80 % de los pacientes.18

La cantidad y el tamaño de los adenomas 
aumentan drásticamente desde la pubertad hasta 
que el tubo digestivo se llena por completo de 
pólipos displásicos,16 con el desarrollo de cáncer 
colorrectal hacia los 40 años en casi el 100 % de 
los individuos.20 Entre los síntomas frecuentes se 
incluyen dolor abdominal, diarrea, rectorragia y 
melena. Los pacientes pueden tener deshidratación 
grave debido al desequilibrio electrolítico y la 
deshidratación a causa de la diarrea. Los adenomas 
en la ampolla de Vater pueden obstruir el flujo 
de la bilis y de las enzimas pancreatobiliares, 
lo que produce pancreatitis aguda.16 Entre las 
alteraciones extracolónicas, se incluyen otros 
tipos de cáncer, pólipos gástricos y duodenales, 
tumores desmoides,17 hipertrofia congénita 
del epitelio pigmentario retinal,17,21 osteomas,21 
quistes epidérmicos17 y anomalías orales,21 que 
se notificaron en el 58-100 % de los individuos 
afectados.17 Entre estas, se incluyen los DS,2,17,22 
que se observaron en el 11-27 % de los pacientes, 
mayormente entre los dientes del hueso alveolar 
o unidos al folículo de un diente retenido, y los 

sitios frecuentes son los dientes del sector anterior 
y alrededor de los caninos;2también se observan 
quistes dentígeros,22 dientes retenidos,17,22 ausencia 
congénita de uno o más dientes,22 odontomas17,22 y 
lesiones óseas en las mandíbulas.17

SÍNDROME TRICORRINOFALÁNGICO 
DE TIPO I

El síndrome tricorrinofalángico de tipo I 
(OMIM 190350) es un trastorno genético raro 
que se caracteriza por anomalías esqueléticas 
y craneofaciales distintivas, con un patrón 
de herencia autosómica dominante debido a 
defectos en el gen TRPS-1 (OMIM 604386), que 
se encuentra en el cromosoma 8q24; estos se 
identificaron como la causa más frecuente.23-25 El 
gen codifica el represor de la transcripción de la 
proteína con los dedos de cinc que participa en 
la regulación de la modulación del condrocito y 
en el desarrollo del pericondrio.2,25,26

Esta entidad se caracteriza por cabello 
fino, escaso y de crecimiento lento,23-26 línea de 
nacimiento del cabello alta,26 cejas gruesas en 
el medio y escasas en los extremos (signo de 
Hertoghe),24,25 orejas prominentes,25-27 hipoplasia 
facial media,27 rinofima,23,24,25 surco nasolabial 
plano y largo, labio superior delgado,25-27 
protuberancia debajo del labio inferior,paladar 
o j i v a l 2 7 , 2 8  y  a n o m a l í a s  d e n t a l e s ,  c o m o 
maloclusión28 y múltiples DS erupcionados.27-29 
También se observan epífisis cónicas en las 
falanges de las manos,23-26 deformidades 
de las articulaciones interfalángicas que se 
asemejan a las de la artritis reumatoide,23 baja 
estatura y, con frecuencia —aunque no es un 
signo patognomónico—, displasia de cadera 
(enfermedad similar a la de Legg-Calve-Perthes 
en la cabeza femoral).24,25

Se describen tres subtipos junto con estas 
manifestaciones clínicas frecuentes. Además, 
los pacientes con síndrome tricorrinofalángico 
de tipo II o con síndrome de Langer-Giedion 
(OMIM 150230) presentan retraso mental, 
exostosis cartilaginosas múltiples y anomalías 
cutáneas. La presencia de braquidactilia grave y 
baja estatura severa con la ausencia de exostosis 
diferencia el síndrome tricorrinofalángico 
d e  t i p o   I I I  o  s í n d r o m e  d e  S u g i o - K a j i i 
(OMIM 190351).24,25

SÍNDROME DE RUBINSTEIN-TAYBI
E l  s í n d r o m e  d e  R u b i n s t e i n - T a y b i 

(OMIM 180849 y 613684) es un trastorno 
autosómico dominante raro del neurodesarrollo, 
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causado por mutaciones en el gen CREBBP 
( O M I M   6 0 0 1 4 0 )  q u e  s e  e n c u e n t r a  e n  e l 
cromosoma 16p13.3 y codifica una proteína de 
unión a CREB, y en el gen EP300 (OMIM 602700), 
que se encuentra en el cromosoma 22q13.2 y 
codifica la proteína p300 asociada a E1A.30,31 Ambos 
genes actúan como coactivadores transcripcionales 
en la expresión de los genes involucrados en la 
embriología, la proliferación y la diferenciación 
celular y la supresión tumoral. También actúan 
como histona acetiltransferasas cruciales para la 
expresión génica;30,32 por lo tanto, este se considera 
un síndrome genético causado por una epigenética 
alterada.33 Se describieron aproximadamente 
230 mutaciones causales en el gen CREBBP y 28 en 
el gen EP300, lo que representa aproximadamente 
del 50 % al 70 % y del 5 % al 8 % de los casos, 
respectivamente.30,31 Además, las características 
fenotípicas asociadas con las mutaciones en el gen 
EP300 son menos graves y bastante más variables 
que en los pacientes con mutaciones en el gen 
CREBBP.33 Esta entidad afecta a los varones y las 
mujeres por igual, con una prevalencia de 1 cada 
100 000-125 000 nacidos vivos.31

Se caracteriza por un amplio rango de 
anomalías congénitas múltiples,como pulgares 
y  dedos  gordos  anchos  y  d ismorf i smos 
craneofaciales30,31 (microcefalia,32,34 frente 
prominente,34 cejas arqueadas, pestañas largas,34,35 

ptosis palpebral,34 fisuras palpebrales hacia 
abajo,30,31,34 pliegue del epicanto, obstrucción del 
conducto nasolagrimal, estrabismo,34 tabique nasal 
ancho, nariz en forma de pico,30,31,34,35 columela 
colgante,30,31 orejas ahuecadas o anguladas en la 
parte posterior,36 mohín o sonrisa inusual30,31,34 

y micrognacia).34,35 El examen intraoral muestra 
paladar ojival, talón cuspídeo en los incisivos 
superiores de los dientes permanentes30,31,34,37,38 
en más del 90 % de los casos,34 lo que resulta en 
caries, surcos dentales susceptibles e irritación 
de la lengua durante el habla y la masticación, 
h ipodoncia , 38 DS retenidos 38,39 y  dientes 
congénitos.34,38 Además, se observa deficiencia 
del crecimiento posnatal, discapacidad intelectual 
de moderada a grave30,31,35 y un leve aumento de 
la predisposición a tener cáncer.30,31

SÍNDROME DE NANCE-HORAN
El síndrome de Nance-Horan (OMIM 302350), 

o síndrome de catarata y defectos dentales, es 
un trastorno hereditario ligado al cromosoma X 
raro, causado por mutaciones en el gen NHS 
(OMIM 300457), que se encuentra en la región 
Xp21.1-22.340,41 y codifica tres isoformas diferentes 

(NHS A-C)  como resultado del  corte y el 
empalme alternativos. La isoforma A regula la 
remodelación de la actina y la morfología celular 
y se expresa particularmente en múltiples tejidos, 
incluido el cristalino, el cerebro, el mesénquima 
craneofacial y los primordios, sin correlaciones 
genotipo-fenotipo.41,42

Esta entidad se caracteriza por catarata 
bi lateral  congénita ,  anomalías  dentales , 
dismorfismos faciales (tabique nasal ancho, 
rinofima, pabellones auriculares antevertidos y 
grandes y cara larga y estrecha)40,42-44 y dedos de 
las manos cortos.40,43 Además, se observa retraso 
del desarrollo, retraso mental variable,40,44 autismo 
inconsistente40 y algunos defectos cardíacos 
congénitos.43,45 Los varones afectados presentan 
catarata nuclear congénita densa y bilateral y 
otras características oftalmológicas, por ejemplo, 
microftalmia, microcórnea, nistagmo y estrabismo. 
Las anomalías dentales incluyen incisivos en 
forma de destornillador y brotes molaresen los 
dientes de leche y permanentes, y los DS en el 
incisivo superior se han destacado como los 
rasgos fenotípicos más importantes, junto con el 
diastema.40,43,44 Las mujeres heterocigotas presentan 
opacidad del cristalino centrada en las suturas en 
forma de Y posteriores.42 Estas manifestaciones 
clínicas más leves con expresividad variable son 
posiblemente el resultado de una inactivación 
desviada del cromosoma X.43,44 

SÍNDROME DE OPITZ G/BBB
El síndrome de Opitz G/BBB es una afección 

rara genéticamente heterogénea, que tiene un 
patrón autosómico dominante (OMIM 145410) 
causado por una mutación en el gen SPECC1L 
(OMIM  614140) ,  que  se  encuentra  en  e l 
cromosoma 22q11.2,46,47 responsable de producir 
la proteína citospina-A, que interactúa con los 
elementos citoesqueléticos y la estabilización de 
los microtúbulos,48 o que se presenta vinculado al 
cromosoma X (OMIM 300000) y es causado por 
una mutación en el gen MID1 (OMIM 300552), 
que se encuentra en el cromosoma Xp22.246,49 
y produce la proteína de la línea media-1, 
responsable de la unión a microtúbulos.48

Esta entidad se caracteriza por varias 
anomalías a lo largo de la línea media del 
cuerpo,46 por ejemplo, signos craneofaciales 
(craneosinostosis,49 frente prominente, pico de 
viuda,48 párpados caídos,49 hipertelorismo,46,48,49 
nar iz  ancha y  plana, 48,50or i f ic ios  nasales 
antevertidos,48 labio superior delgado,48,49 
mic rognac ia , 50  o re jas  prominentes  y  de 
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implantación baja), anomalías intraorales (paladar 
ojival,48,49 labio leporino o fisura palatina,46,49,51 
anquiloglosia,50,51 lengua geográfica,50 lengua 
bífida,50,51 frenillo lingual corto,51 agenesia dental,50 
DS,50,51 úvula bífida),51 insuficiencia velofaríngea, 
d e f e c t o s  l a r i n g o t r a q u e o e s o f á g i c o s , 4 6 , 4 8 
cardiopatía congénita,46,48,49 anomalías renales,49 
hipospadias,46,48,49 escroto bífido, criptorquidia48 
y defectos anales.46,48,49Además, se observan 
retrasos variables del desarrollo,48 trastornos 
del aprendizaje,49 trastornos neuropsiquiátricos, 
síntomas que coinciden con el espectro autista,48 
anomalías cerebrales,46,49 convulsiones, hipoacusia, 
problemas relevantes con la alimentación, 
inmunodeficiencia, hipocalciemia, deficiencia 
de la hormona del crecimiento, enfermedades 
autoinmunitarias y anomalías esqueléticas.49 

Ambos patrones de herencia son clínicamente 
indiferenciables;48 sin embargo, en los varones 
con mutaciones en el gen MID1 se hallaron 
criptorquidia y anomalías anales con mayor 
frecuencia que en aquellos sin mutaciones.47

SÍNDROME 
OCULOFACIOCARDIODENTAL

E l  s í n d r o m e  o c u l o f a c i o c a r d i o d e n t a l 
(OMIM 300166) es un trastorno dominante raro, 
ligado al cromosoma X, observado en las mujeres 
heterocigotas y que es letal en los varones.52,53 Es 
causado por mutaciones heterocigotas en el gen 
BCOR (OMIM 300485), que codifica una proteína 
conocida como correpresor BCL6 y se encuentra 
en el cromosoma Xp11.4.52,54,55 Este gen se expresa 
predominantemente durante la embriogénesis 
temprana, y la proteína codificada BCOR funciona 
como correpresor transcripcional.53,55

Esta entidad se caracteriza por anomalías 
oculares (catarata congénita, microftalmia52-55,57,58 

o microcórnea,55 glaucoma secundario),53,58 

características craneofaciales (cara larga y 
estrecha, tabique nasal alto,53,55-58 punta nasal 
ancha,54,56-58 nariz bífida,52,56 surco nasolabial 
largo,54 deformidad de las orejas),56 paladar alto y 
estrecho,52,54 fisura palatina,52-54,56,58 manifestaciones 
dentales (la radiculomegalia de los dientes 
permanentes es una característica sistemática,52-56 
además de dentición tardía, dientes de leche 
persistentes,54,56,57 oligodoncia52,53 y DS).53,56Estas 
últimas anomalías se deben a que el gen BCOR se 
expresa en el epitelio y el mesénquima durante 
las primeras etapas del desarrollo de los dientes.53 

Se observan anomalías cardíacas (comunicación 
interventricular, comunicación interauricular52-55,57 
y prolapso de la válvula mitral)53,57 y anomalías 

esqueléticas (sindactiliadel segundo y tercer 
dedo del pie,54,55 dedos en martillo55 y sinostosis 
radiocubital).55,58 Además, se presentan retraso 
mental, trastorno por déficit de atención con 
hiperactividad e hipoacusia.58

SÍNDROME DE ROBINOW  
(AUTOSÓMICO DOMINANTE)

El síndrome de Robinow es un trastorno 
raro genéticamente heterogéneo,  con un 
patrón autosómico dominante (OMIM 180700, 
616331 y 616894), que puede ser causado por 
mutaciones de sentido alterado en el gen WNT5A, 
miembro 5A de la familia del sitio de integración 
MMTV de tipo Wingless (OMIM 164975),59,60 

que codifica una proteína secretada involucrada 
en la cascada de señalización no canónica 
independiente de β-catenina.61 Además, también 
es causado por mutaciones sin sentido en el 
gen DVL1 (OMIM 601365) y en el gen DVL3 
(OMIM 601368) del extremo C de la proteína 
adaptadora Dishevelled.62 Esta entidad también 
se presenta con un patrón autosómico recesivo 
(OMIM 268310).59,60 Su prevalencia es de 1 en 
500 000 nacidos vivos.62

Este síndrome es una displasia esquelética 
que se caracteriza por enanismo mesomélico,59-61,63 

braquidactilia,63,64 clinodactilia,64 pulgares 
bífidos,63 características craneofaciales definidas 
como “cara fetal”,59,61-63 frente ancha y alta,61 
frente prominente,59,62 ojos prominentes,59,61 
hipertelorismo,61-64 tabique nasal amplio y 
deprimido,59,61,62 nariz corta con orificios nasales 
antevertidos y punta ancha,61,63,64 hipoplasia 
facial media,61-64 boca ancha,63micrognacia, 
irregularidades dentales,62 hipertrofia gingival, 
disoclusión dental,63 DS (exclusivamente en la 
forma dominante),2,64 hernia umbilical,64 hipoplasia 
genital59-61,63 y capacidad intelectual normal.59,61

Otras entidades que podrían presentar dientes 
supernumerarios entre las manifestaciones 
clínicas

Ocasionalmente, otras entidades genéticas 
podrían presentar DS como las anomalías 
d e n t a l e s :  a c o n d r o p l a s i a , 6 5  s í n d r o m e  d e 
Ellis-van Creveld,2,4 síndrome de Kreiborg-
Pakistani,  síndrome de Apert,2 síndrome 
de Crouzon,2,66mucopolisacaridosis tipo IV 
( s í n d r o m e  d e  M o r q u i o ) 6 7 y  d e  t i p o   V I 
( s í n d r o m e  d e  M a r a t e a u x - L a m y ) , 6 7 , 6 8 

s í n d r o m e  d e  G o l d e n h a r , 6 9s í n d r o m e  d e 
Noonan,70neurofibromatosis tipo 1,71 síndrome de 
Ehlers-Danlos,2 síndrome de Hallermann-Streiff,2 

síndrome de Nicolaides-Baraitser,72 síndrome 
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de Zimmermann-Laband, 2 epidermólis is 
ampollosa distrófica,73amelogénesis imperfecta-
nefrocalcinosis,74 enfermedad de Fabry2,4 y labio 
leporino y fisura palatina no sindrómicos,4,75 

entre otras.

COMENTARIO Y CONCLUSIONES 
Para el  diagnóst ico preciso de los  DS 

y su tratamiento es necesario realizar una 
evaluación clínica y una pesquisa radiológica 
integral.4 En la mayoría de los pacientes, se 
observan complicaciones clínicas, que los 
odontopediatras y los pediatras que ven a 
menudo a estos niños podrían diagnosticar 
de manera temprana y para las cuales podría 
planificarse un tratamiento interdisciplinario a 
largo plazo más eficaz,76,77 que podría restaurar 
la función y la estética. Se debe establecer 
un protocolo de prevención relevante por 
medio del cual se brinden instrucciones para la 
limpieza y el mantenimiento de la salud bucal 
recomendada.76

Se describieron ocho entidades genéticas 
diferentes e infrecuentes desde el punto de 
vista clínico que tienen los DS entre sus signos 
representativos. Cinco de ellas presentan un 
patrón de herencia autosómica dominante, dos 
están ligadas al cromosoma X y la restante tiene 
ambos patrones de herencia que dependen 
de la  heterogeneidad de locus .  A f in  de 
reconocer estas entidades desde la perspectiva 
clínica es necesario ofrecer atención médica 
interdisciplinaria con base en los hallazgos, 
incluido el examen dental, y luego establecer el 
patrón de herencia para brindar asesoramiento 
genético familiar oportuno. n
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