Sindrome EEC. Informe de un caso en un
paciente odontopediatrico

Sdenz de la Fuente, 1.; Mendoza Mendoza, A.; De Luque Gonzélez, F;
Martinez Garrido, R.

Resumen

El sindrome EEC es una forma poco frecuente de displasia ectodérmica. Las displasias ectodér-
micas son un grupo de enfermedades genéticas con alteraciones en las distintas estructuras deri-
vadas del ectodermo. Se han identificado 150 formas diferentes. El desconocimiento de estas
enfermedades dificulta el diagndstico y tratamiento de estos pacientes.
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EEC syndrome. Report on one case is a pedodontist patient

Summary

The EEC syndrome (ectrodactyly-ectodermal dysplasia clefting syndrome) is a rare form of
ectodermal dysplasia. The ectodermal dysplasias are a group of genetic diseases with alterations
in the different structures derived from the ectoderm. 150 different forms have been identified.
The lack of knowledge about these diseases makes it difficult to diagnosis and treat these patients.

INTRODUCCION

Presentamos el caso de una paciente de 7 afios de
edad con sindrome EEC (ectrodactyly, ectodermal dys-
plasia and clefting), forma poco frecuente de displasia
ectodérmical’3). Las displasias ectodérmicas son un con-
junto de enfermedades genéticas® caracterizadas por
la ausencia o mala funcién de al menos dos derivados
del ectodermo (dientes, pelo, ufias, gldndulas,...) Se
han identificado 150 formas diferentes de displasias
ectodérmicas, siendo Charles Darwin quien identificé
el primer caso en 1860.

La forma mds comun® es la displasia ectodérmica
hipohidrética o sindrome de Christ-Siemen-Tourraine
caracterizada por episodios de fiebre recurrente en la
infancia, como rasgo clinico més importante.

Para nosotros, la forma més conocida es la displasia
ectodérmica anhidrética, caracterizada clinicamente
por anodoncia, anhidrosis e hipotricosis, como resul-
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tado del desarrollo defectuoso de las estructuras de ori-
gen ectodérmico(®>).

Los pacientes afectados por displasia ectodérmica
deben presentar al menos dos de los siguientes sinto-
mas:

1) Ausencia de glandulas sudoriparas y/o sebdceas.

2) Malformacién de dedos y/o ufias.

3) Anodoncia o hipodoncia.

4) Alteraciones de piel y pelo (hipocromias, hipo-
tricosis, ...).

Ademads de estos sintomas cardinales pueden apa-
recer también hendidura labiopalatina, déficit de sali-
va y lagrimas, infecciones respiratorias recurrentes, alte-
raciones del sistema inmune, alteraciones oftalmol6-
gicas, alteraciones en mucosas,...

El nimero de pacientes afectados de displasia ecto-
dérmica no se conoce con exactitud, la NFED (Natio-
nal Foundation for Ectodermal Dysplasias) fundada en
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Figura 1. Morfologfa externa caracteristica de paciente con
displasia ectodérmica.

Figura 2. Secreciones pur
zacién corneal por dacriocistitis crénica.

Figura 3. Distrofia ungueal.

[llinois en 1981, sefiala la existencia de 2.000 indivi-
duos en la actualidad con esta enfermedad repartidos
en 37 paises.

La desinformacién acerca de esta enfermedad difi-
culta el diagndstico y el tratamiento de estos pacien-
test4.

La mayoria de los nifios nacidos con displasia ecto-
dérmica, sea cual sea el subtipo, presenta agenesia total
o parcial de dientes temporales y permanentes, sin
seguir un patrén predeterminado. La falta de dientes
exige un tratamiento temprano por parte del odonto-
estomatologo, para proporcionar a estos nifios una ade-
cuada funcién masticatoria y una buena estética. Un
nifio sin dientes aun siendo pequefio, se siente dife-
rente, siendo deseable, por tanto, la colocacién de proé-
tesis en edades tempranas para reducir posibles pro-
blemas psicolégicos.
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CASO CLINICO

Paciente de 7 afios de edad que acude a la consul-
ta por dolor a la masticacién y sensibilidad dentaria.
Diagnosticada de sindrome polimalformativo con tala-
semia minor, hernia umbilical, sindactilia, ausencia de
lacrimales, fisura palatina y ureterohidronefrosis dere-
cha por estenosis pieloureteral funcional resuelta espon-
tdneamente (Fig. 1).

En la exploracién extraoral encontramos: rasgos dis-
morficos, hipocromia de piel y pelo, dacriocistitis cré-
nica con secreciones purulentas de repeticién, epifo-
ra y aumento de la vascularizacién corneal (Fig. 2), dis-
trofia ungueal (Fig. 3) y sindactilia en ambos pies (unién
de 3¢-4° dedos en el pie derecho y de 2°-3¢-4° dedos
en el pie izquierdo) (Fig. 4)

En la exploracién intraoral la mucosa aparece normal,
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Figura 4. Sindactilia de los dedos de ambos pies.

Figura 6. Amelogénesis imperfecta de tipo hipopldsico, con
destrucciones coronales en molares temporales y perma-
nentes.

Figura 7. Oligodoncia en denticién permanente. Tauro-
dontismo en molares permanentes. Pérdida de esmalte en
molares temporales y permanentes.

existe una fisura palatina reparada (20 meses de vida),
microdoncia generalizada (microdontismo), espacios inter-
dentarios o diastemas en la zona anterior, alteracién del
esmalte de dientes temporales y permanentes (compati-
ble con amelogénesis imperfecta de tipo hipopldsico), coe-
xisten zonas de esmalte duro y rugoso de color amari-
llo pardo con zonas de ausencia total de esmalte y for-
macién de dentina esclerética (Figs. 5y 6).

La pérdida de esmalte en los molares ocasioné la
destruccién de la corona de los mismos, siendo res-
ponsable del dolor a la masticacién por sensibilidad y
de la gingivitis marginal que presentaba.

El estudio Rx revela amplias zonas de pérdida de
esmalte con dentina y cdmara pulpar normal en mola-
res temporales y taurodontismo en molares perma-
nentes. Constatamos la existencia de una oligodoncia

de la denticién permanente por agenesia de incisivos
laterales, caninos, segundos premolares y segundos
molares en la arcada superior, y de incisivos centrales,
incisivos laterales, segundos premolares y un segundo
molar en arcada inferior (Fig. 7).

El tratamiento realizado fue de tipo preventivo (ense-
fianza de higiene oral y enjuagues con clorhexidina) y
conservador. Colocamos coronas de ion-CrNi en mola-
res permanentes y temporales para restablecer la dimen-
sién vertical y restaurar las coronas destruidas, en los
caninos e incisivos, las restauraciones se realizaron con
material compuesto (Figs. 8 y 9). Decidimos efectuar
un seguimiento, junto con el ortodoncista para sol-
ventar los problemas que nos planteard la oligodon-
cia y la existencia de diastemas en el sector anterior a
medida que la nifia siga creciendo.
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Figura 8. Restauracién con coronas metdlicas en la arcada
superior. Observamos la fisura palatina.

Figura 9. Restauracién con coronas metdlicas en la arcada
inferior.

CONCLUSIONES

La combinacién de ectrodactilia, displasia ectodér-
mica y fisura palatina, han sido descritos como sin-
drome EEC, pudiendo aparecer ademds de esto sinto-
mas cardinales, alteraciones del tracto lacrimal y alte-
raciones urogenitales, aunque con mucha menos fre-
cuencial®®. Es un sindrome de herencia autosémica
dominante. Existen doscientos casos publicados en el
mundo. Creemos interesante la publicacién de nues-
tro caso ya que presenta la patologfa mas y menos fre-
cuente del sindrome EEC, ademds de tener todas las
alteraciones dentarias (oligodoncia, amelogénesis imper-
fecta, microdontismo, taurodoncia) que pueden apa-
recer en los distintos tipos de displasia ectodérmica(®.
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