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Segmental odontomaxillary dysplasia. A rare pathology of dental
interest. Two case reports

Gonzélez G*, Keochgerian V**, Garcia L***, Pedreira E***** Blanco V****

RESUMEN

Se aportan dos nuevos casos de displasia segmentaria odontomaxilar. Esta es una rara patologia del desarro-
llo que se distingue por presentar defectos madurativos en el hueso, encia y dientes de un cuadrante de la
maxila. Clinicamente se observan tres signos clinicos caracteristicos: deformacién unilateral de la maxila,
agrandamiento gingival ipsilateral y agenesia de uno o dos premolares, raramente del primer molar. En
ocasiones se asocian alteraciones faciales tales como borde mucocutédneo del labio superior desdibujado,
pigmentacién unilateral, eritema, hipopigmentacién del labio superior e hipertricosis.

Los casos presentes corresponden: uno, al género femenino y otro, al masculino. El diagnéstico de ambos se
realiz6 en la adolescencia y hasta la fecha se encuentran en tratamiento ortodéncico para subsanar las
repercusiones estéticas y funcionales generadas por esta patologia.

El objetivo de este trabajo es aportar dos nuevos casos a la casuistica internacional estableciendo las caracte-
risticas clinicas e histopatolégicas maés relevantes, comparéandolos con otros casos publicados.

Palabras clave: Displasia hemimaxilar, agrandamiento gingival unilateral, agenesia unilateral de premolares,
asimetria facial, HATS.

SUMMARY

We report two new cases of segmental odontomaxillary dysplasia (SOMD); a rare developmental pathology
characterized by segmental maturation defects in bone, gingiva and teeth at one quadrant of the maxilla. It has
three typical clinical signs: unilateral maxilla abnormality, ipsilateral gingival enlargement and one or two
premolar agenesis, unusual in a first molar. Sometimes it “s associated with facial alterations: mucocutaneous
indistinct upper lip border, unilateral pigmentation erythema, hypopigmentation of upper lip and hypertrichosis.
Cases presented correspond to male and female patients. Both were diagnosed in adolescence; until present
day are under orthodontic treatment in order to minimize the aesthetic and functional disorders caused by this
pathology.

The purpose of this article is to report two new cases to international registers, establishing the most relevant
clinical and histopathological features and comparing them with published studies.

Key words: Hemimaxillary dysplasia, unilateral gingival enlargement, unilateral premolar agenesis, facial
asymmetry, HATS.
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INTRODUCCION

La displasia segmentaria odontomaxilar es una pa-
tologia del desarrollo no hereditaria, de caracter no
progresivo, que involucra estructuras de origen ec-
todérmico y mesodérmico de un sector de la regién
odontomaxilofacial.

Constituye una patologia poco frecuente. Segun
Whitt (1) hasta el 2011 existian 45 casos publicados
en trabajos de habla inglesa. Hasta el 2013 Azevedo
y col. (2) contabilizaron 50 casos.

Clinicamente se caracteriza por presentar deforma-
cién asintomética unilateral de la maxila desde el ca-
nino hasta la tuberosidad, con desplazamiento de
ambas tablas, agrandamiento gingival y anomalias de
las piezas dentarias del cuadrante afectado. General-
mente hay agenesia de uno o de ambos premolares,
excepcionalmente del primer molar. También se ob-
serva retardo eruptivo de las piezas dentarias involu-
cradas. Radiogréficamente el hueso afectado muestra
alteracién en la orientacién de las trabéculas y aspecto
de vidrio esmerilado como en otras displasias 6seas.
Del punto de vista regional, se destaca asimetria facial.
No se describen alteraciones sistémicas relacionadas.

En el ano 1987, Miles (3) comunicé dos casos en
pacientes ninos con asimetria facial congénita y
agrandamiento unilateral de la maxila y de la encia
correspondiente. Por las caracteristicas antedichas
sugiri6 la denominacién de Displasia Hemimaxilofa-
cial. Uno de los casos tenia, ademas, agenesia de
ambos premolares e hipoplasia del esmalte en la
denticién temporaria del sector afectado; el otro se
asociaba a hipertricosis facial ipsilateral.

En el ano 1990, Danforth (4) comunicé 8 casos con

hallazgos similares pero sin alteraciones cutaneas.
Sugiri6 el término Displasia Segmentaria Odonto-
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makxilar enfatizando los cambios odontomaxilares que
siempre estan presentes.

Nuevas comunicaciones aportaron otros hallazgos
unilaterales: discontinuidad del borde bermellén del
labio, depresion en la zona cuténea de la cara, nevus
pigmentado de Becker, area de hipopigmentacion
en el labio superior, zona de hiperpigmentacién de la
piel de la cara del lado afectado, esclerosis 6sea del
hueso maxilar con alteraciones del trabeculado 6seo,
seno maxilar disminuido de tamano, retardo erupti-
vo de las piezas dentarias en ese sector (5-7), manos
con eritemas y multiples lineas en las palmas (8).

En el ano 2004, Welsch y Stein (7) senalaron los cam-
bios dermatolégicos que se asocian a esta patologia y
propusieron una denominacién de alternativa utilizan-
do la sigla HATS que, en inglés, resume sus principa-
les caracteristicas: hemimaxillary enlargement,
asymmetry of the face, tooth anomalies and skin
findings.

Minett y col. (9) observaron que los cambios cuta-
neos son mas frecuentes en la adolescencia que en
la nifez, llegando a la conclusién que esta patologia
del desarrollo no es estética sino que con el paso de
los anos se expresan nuevas alteraciones.

El objetivo de este trabajo es aportar dos nuevos
casos a la casuistica internacional estableciendo las
caracteristicas clinicas e histopatolégicas maés rele-
vantes, comparandolos con otros casos publicados.

Caso 1

Paciente masculino, raza blanca, de 7 afios de edad
que consulté de urgencia por tumefacciéon a nivel
del surco nasogeniano izquierdo. Sin antecedentes
médicos ni odontolégicos destacables.
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Al examen de la zona motivo de consulta se constato
pieza dentaria 63 sin caries, con gangrena pulpar, hi-
poplasia del esmalte y severa anomalia de forma. La
zona gingival vestibular se encontraba edematosa y
dolorosa a la palpacion, drenando exudado serosan-
guinolento. Ademas, las piezas 61 y 62 estaban pre-
sentes. Los molares temporarios 64 y 65, presentaban
corona clinica reducida. El primer molar permanente
de ese sector estaba clinicamente ausente. En el cua-
drante superior izquierdo, se observé ensanchamien-
to vestibulopalatino del maxilar, méas notorio hacia la
tabla vestibular. La deformacién 6sea se acompanaba
de un aumento de espesor de la fibromucosa corres-
pondiente; estas alteraciones determinaron la ocupa-
cioén de parte del espacio interoclusal (Figs. 1A'y B).

Se realizaron estudios radiogréficos apicales y una
ortopantomografia que mostraron la presencia de
un diente supernumerario en la linea media y ano-
malias diversas en la pieza 63, tales como hipoplasia
del esmalte en la corona (esmalte muy delgado),
amplia cdmara pulpar con Gnico conducto muy am-
plio y ensanchamiento importante del ligamento pe-
riodontal (Fig. 1C).

Se implement6 un tratamiento de urgencia con anti-
bioterapia y eliminacién de la pieza 63. En segunda
instancia se extrajeron los incisivos temporarios en
persistencia y el diente supernumerario con la finali-
dad de eliminar trabas eruptivas.

La pieza 21 se encontraba en una posicién cercana a
fosas nasales. El germen del segundo premolar es-
taba ubicado intradseo en posiciéon alta, mientras
que habia agenesia del primer premolar. El primer
molar permanente tenia retraso en su desarrollo y en
su erupcion (Fig. 1C). El seno maxilar izquierdo se
hallaba disminuido de tamano comparéndolo con el
derecho.

Las demas estructuras dseas, dentarias y gingivales
de otros sectores de la cavidad bucal se encontra-
ban sin particularidades.

Otros hallazgos clinicos fueron: asimetria facial, des-
vio de la linea media hacia la derecha, leve estrabis-
mo del ojo izquierdo, nevus pigmentado a la altura
del reborde orbitario inferior izquierdo y borde ber-
mell6n labial superior desdibujado (Fig. 2A).

Fig. 1. Caso 1. Aspecto clinico y radiografico iniciado el
tratamiento. A) Ensanchamiento del hemimaxilar superior izquierdo.
Presencia de molares 64 y 65. Se han extraido los incisivos
temporarios 61 y 62. B) Crecimiento gingival hacia el espacio
interoclusal. C) OPT. Anomalia dentaria a nivel del 63. Retenciones
del 21 y 22, supernumerario en linea media, agenesia germen del
24, reabsorcién externa de la raiz del 64, retardo eruptivo 26.

Durante 6 meses se control6 el trayecto eruptivo
del 21 hasta que erupcioné y se derivé al ortodon-
cista.

Hasta ese momento no se contaba con diagndstico
de su patologia. Més adelante se realiz6 interconsul-
ta con patdlogos llegandose al diagnéstico de dis-
plasia segmentaria odontomaxilar. En ese momen-
to, el paciente contaba con 15 afos.

Durante el tratamiento ortodéncico se ubicé al cani-
no superior izquierdo permanente mediante la reali-
zacién de una descubierta y tracciéon Sin embargo el
hueso alveolar no acompané ese desplazamiento
dentario (Figs. 2B y C).

Se realiz6 estudio histopatoldgico del tejido gingival
removido al realizar la descubierta del 23. Se infor-
ma hiperplasia fibroepitelial de la mucosa gingival,
con sectores de profundizacién del epitelio basal
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Fig. 2. Caso 1. A) Aspecto clinico. Asimetria facial, nevus
pigmentado a nivel infraorbitario, borde bermellén desdibujado. B)
Histopatologia del tejido gingival. C) Evolucion del tratamiento (2/

2009), pieza 23 ubicada en el reborde maxilar. Obsérvese que el
hueso no acompané la erupcién dentaria. Trabeculado 6seo de
aspecto esclerético.

hacia el conjuntivo, zonas con polarizacién invertida
de los nucleos de la capa basal y presencia de célu-
las claras. También se observan islotes de epitelio
odontogénico inactivo en la ldmina propia gingival
(Fig. 2B).

Se planea completar el tratamiento con la coloca-
cién de un implante para rehabilitar el sector pre-
molar.

Caso 2

Paciente género femenino, raza blanca, 16 afos de
edad con tratamiento ortodéncico desde los 14
anos.

La paciente tenia agenesia de los dos premolares
superiores izquierdos. En el mismo cuadrante, se de-
tecté una deformacién ésea persistente y asintoma-
tica que no se relacionaba con causa conocida. Esto
determind su derivacién para que se le realizara una
toma bidpsica de ese sector; se diagnosticé fibroma
osificante.
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La deformacién 6sea se acompanaba de agranda-
miento de la fibromucosa del cuadrante involucrado;
ésta se presentaba firme y sin signos de inflamacién.
En el mismo cuadrante habia persistencia del molar
65 (Fig. 3A). Las radiografias apicales y ortopanto-
mografia confirmaron la falta de estos gérmenes.

Se indic6é tomografia computada, constatéandose el
ensanchamiento vestibulo lingual de la maxila en el
cuadrante izquierdo, tablas 6seas engrosadas, hue-
so hiperdenso con trabeculado alterado y seno
maxilar mas pequeno con paredes Oseas gruesas
(Fig. 3D).

Regionalmente, surgieron otros hallazgos tales como
borde mucocuténeo del labio superior desdibujado
en el lado afectado y érea difusa de pigmentacion
parda en la piel de la cara cerca del labio superior a
nivel unilateral (Fig. 3C).

Del anélisis de los aspectos clinicos, imagenolégi-
cos e histopatoldgicos (se revisé la biopsia previa

Fig. 3. Caso 2. Ay B) Aspecto clinico. Zona motivo de consulta,
maxila ensanchamiento unilateral, agrandamiento gingival unilateral,
persistencia molar 65. C) Facies. Zona pigmentada, borde bermellén

labio superior desdibujado. D) TC corte coronal. Maxila izquierda

ensanchada. Tablas 6seas vestibular y palatina engrosada. Hueso
aspecto esclerético. Seno maxilar disminuido de tamano.
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informada como fibroma osificante), surgi6 el diag-
néstico definitivo de displasia segmentaria odon-
tomaxilar.

Con el diagnéstico realizado, se hicieron tomas biép-
sicas de la fibromucosa y del hueso a tres niveles de
profundidad diferentes. La fibromucosa mostré hi-
perplasia fibroepitelial sin ninguna particularidad. En
el hueso, los hallazgos morfolégicos fueron simila-
res en las tres tomas, mostrando trabéculas dseas
irregulares sin ribete osteoblastico, lineas de aposi-
cién reversas y tejido conjuntivo fibroso con sectores
vasculares.

DISCUSION

La displasia segmentaria odontomaxilar es una
anomalia del desarrollo poco frecuente. Los casos
que aqui se presentan son los primeros comunica-
dos en el Uruguay.

La causa de esta patologia es poco clara. Packota
(6) sugirié un trastorno del desarrollo en utero de
causa local. Otros autores (10) han sugerido causa
bacteriana o viral como factores iniciadores. Para
Jones (11) podria estar relacionada con una muta-
cion postcigbtica, que resulta en un mosaicismo
genético y fenotipico del hueso y de la piel.

El diagnéstico es, casi siempre, en la nifiez y en la
primera década de la vida (12), raramente al naci-
miento. Para Whitt y col. (1) se realiza en una edad
promedio de 9 anos. Los dos casos aqui presenta-
dos fueron diagnosticados en la adolescencia, pero
los cambios clinicos se habian detectado en la ninez,
sin haberse llegado al diagnéstico correcto. En el
caso 1, la primera consulta fue a los 7 anos de edad
y recién a los 15 anos se llegd al diagndstico defini-
tivo debido a la consulta interdisciplinaria. El segun-
do caso fue catalogado como un fibroma osificante.
Para algunos autores es frecuente el error diagnésti-
co en esta patologia. Por este motivo se ha sugerido
la posibilidad de una mayor prevalencia que la regis-
trada (12). En muchas ocasiones solo se tienen en
cuenta algunos de los hallazgos sin considerar que
el correcto diagnéstico se logra analizando todos los
cambios presentes, tanto los clinicos locales como
los regionales, los imagenolégicos y los histopatol6-

gicos. Estos ultimos no son por si mismo patogno-
monicos.

En términos generales, se considera que esta altera-
cién se da por igual en ambos géneros (12). Para
algunos (1,6) la frecuencia es mayor en el género
masculino. Aqui corresponden uno al género feme-
nino y otro al masculino.

En cuanto a los cuadrantes afectados, la distribu-
cion es similar (1). En los dos casos presentes, la
ubicacién fue en el cuadrante izquierdo.

Del punto de vista clinico, en el caso 1 se observo leve
asimetria facial; en el caso 2 esta asimetria no es no-
toria. Otros hallazgos presentes en ambos casos fue-
ron borde mucocuténeo del labio superior poco deli-
mitado, seno maxilar del lado afectado més pequeno,
agrandamiento gingival unilateral y agenesia dentaria
a nivel premolar. En el primer caso habia agenesia del
primer premolar y, en el caso 2, faltaban ambos. El
caso 1 tenia anomalias dentarias de nimero (agene-
sia de un premolar y un supernumerario en linea
media), anomalias de forma en el canino tempora-
rio, anomalias estructurales en todas las piezas tem-
porarias del sector y retraso de la erupcién de los
permanentes correspondientes. También se detecté
reabsorcion externa radicular en los dos molares tem-
porarios en persistencia Otro hallazgo fue la presen-
cia de un diente supernumerario (mesiodens). Es de
destacar que en la bibliografia consultada, no se con-
signa la presencia de dientes supernumerarios, por lo
que se deduce que esta anomalia no es comun.

La paciente del caso 2 en el momento de la consul-
ta, tenfa persistencia del segundo molar temporario,
agenesia de ambos premolares y el resto de las pie-
zas dentarias permanentes erupcionadas. Ninguno
de los dientes del cuadrante mostré alteraciones es-
tructurales ni morfolégicas.

Otro hallazgo clinico presente en los dos casos y
concordante con muchas de las comunicaciones,
fue la disminucién del tamano del seno maxilar ipsi-
lateral. Segin Whitt y col., esta anomalia esté pre-
sente en el 49% de los casos (1).

Los cambios en la piel de la cara estan asociados en
el 28% de los pacientes (1). En el caso 1, se present6
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un nevus pigmentado pequeno que podria estar re-
lacionado con la Displasia segmentaria Odontoma-
xilar. En el caso 2, se observd una pigmentacion
melénica difusa, de poca extension, cerca del labio
inferior.

Ambos pacientes tenian el borde bermell6n desdi-
bujado.

El estudio histopatolégico de los tejidos gingivales
mostré cambios morfolégicos diferentes en ambos
casos. En el caso 2, se observé aspecto microscépi-
co semejante a las hiperplasias gingivales generali-
zadas de tipo fibroso ocasionadas por otros factores,
concordando con lo comunicado en la mayoria de
las publicaciones.

En cambio, el caso 1 present6 alteraciones micros-
cépicas particulares tales como: rosetas y cordo-
nes de epitelio odontogénico inactivo en la ldmina
propia gingival, profundizaciones de los brotes in-
terpapilares en forma de cordones delgados, pola-
rizacion invertida y empalizamiento de los nacleos
de las células basales con presencia de células cla-
ras epiteliales focalizadas en sectores de la basal.
Estos cambios recuerdan a los observados en las
lesiones odontogénicas periféricas de tipo hamar-
tomatoso. En dos de los casos comunicados por
Whitt (1), se describen formaciones semejantes a
quistes de la lamina dental que regresaron con el
paso de los anos.

Con respecto a la morfologia del hueso examinado,
es similar a lo descrito en todos los casos. Se trata
de un hueso displésico dispuesto en trabéculas grue-

sas, sin ribete osteobléstico y lineas de aposicién en
disposicién reversa. Entre estas trabéculas se dispo-
ne tejido conjuntivo sin elementos inflamatorios y
abundante vascularizacién. Microscépicamente debe
diferenciarse de las lesiones fibro6seas de los maxi-
lares.

La displasia segmentaria odontomaxilar forma parte
de un grupo de patologias del area bucomaxilofacial
que se presentan con afectacién unilateral. Los ele-
mentos mas relevantes que hacen al diagnéstico di-
ferencial entre esta patologia y otras de presentacion
similar como la odontodisplasia regional, la displasia
fibrosa y la hiperplasia hemimaxilar se sintetizan en
las tablas 1, 2 y 3.

Con respecto al tratamiento, esta entidad constituye
un desafio. Las repercusiones funcionales y estéticas
solo pueden ser resueltas por el trabajo multidiscipli-
nario. Los casos aqui presentados fueron diagnosti-
cados por patdlogos, mientras que el tratamiento
fue llevado a cabo por odontopediatras, cirujanos y
ortodoncistas.

Queda la interrogante de la respuesta del hueso frente
a la colocacién de implantes. Se ha comunicado
buen resultado frente a la rehabilitacién con implan-
tes (1,10). La duda se establece debido a que en el
caso 1 el hueso no acompané la erupcién del canino
superior izquierdo durante la tracciéon ortodéncica.
Esto nos demuestra que el comportamiento biolégi-
co de ese tejido 6seo es diferente al del hueso nor-
mal. La respuesta reparativa de ese hueso podré ser
evaluada luego de anos de controles clinicos e ima-
genoldgicos de los implantes colocados.

TABLA 1
Diagnostico Historia natural Historia médica
Displasia segmentaria odontomaxilar Ninez-adolescencia No progresivo S/p
Odontodisplasia regional Ninez No progresivo S/p
Hipertrofia hemifacial congénita Al nacimiento Progresivo hasta
finalizar el desarrollo aF
Displasia fibrosa monostética Primera o segunda Progresivo hasta
década de la vida finalizar el desarrollo S/p
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TABLA 2
Etiologia Asimetria | Hipertricosis | Pigmentaciones | Agrandamiento | Deformacion | Topografia
faciales gingival Osea

Displasia Trastorno del | Unilateral | Presente en | Unilateral facial I I Maxilofacial
segmentaria desarrollo maxilar algunos unilateral
odontomaxilar | causa y facial casos

desconocida
Odontodisplasia | Trastorno del - - - Ausente - Piezas
regional desarrollo dentarias,

causa mas comun

desconocida un cuadrante
Hipertrofia Anomalias Unilateral I - I aF Hemicuerpo
hemifacial cromosOmicas | facial y/o varios érganos
congénita corporal afectados
Displasia Trastorno del | Unilateral - - Ausente F Maxilares,
fibrosa desarrollo ambos mas en
monostotica causa maxilares maxila

desconocida

TABLA 3

Alteraciones dentarias Estructurales No estructurales Eruptivas

Displasia segmentaria
odontomaxilar

Denticién temporaria:
hipoplasia del esmalte.
Alteraciones dentinarias,
reabsorcion dentinaria,
célculos pulpares.

Coronas y raices mas largas
en ambas denticiones,
agenesia dentaria: en

premolares, raro otras piezas

Retardo eruptivo

regional

Odontodisplasia

Todos los tejidos dentales,
afectados, capuchén con
alteraciones y célculos pulpares.

Retardo eruptivo

congénita

Hipertrofia hemifacial

Agrandamiento mesiodistal
de las coronas temporarias.
Raices mas largas

Erupcién precoz
de los
permanentes.

monostotica

Displasia fibrosa

En conclusién, la displasia segmentaria odontoma-
xilar es una alteracién de interés para el odontélogo
debido a las repercusiones estéticas y funcionales
que provoca. El diagnéstico definitivo surge del ana-
lisis de los hallazgos clinicos, imagenolégicos e histo-

patoldgicos. La resolucién de estos casos constituye
un desafio para la profesién odontolégica siendo fun-
damental el trabajo multidisciplinario. Cada caso
debe ser tratado en forma particular considerando
los cambios que se presentan.
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La comunicacién de nuevos casos ayudara al mejor
conocimiento de esta rara patologia evitando erro-
res diagnésticos que pueden llevar a tratamientos
quirargicos innecesarios y muchas veces mutilantes
para el paciente.
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