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Resumen

El Síndrome de DiGeorge pertenece a un grupo 
de los trastornos más comunes que ocurren de la 
deleción del cromosoma 22, región q11, caracte-
rizado principalmente por la ausencia de timo y 
paratiroides de forma congénita. Este síndrome 
se asocia a trastornos cardiacos, del timo, parati-
roides, craneofaciales, del desarrollo neurológi-
co y manifestaciones conductuales. También se 
han reportado alteraciones en la mineralización 
del esmalte, que pueden estar relacionadas al hi-
poparatiroidismo e hipocalcemia. El objetivo de 
este reporte de caso es describir las característi-
cas del síndrome así como su manejo estomato-
lógico restaurativo y preventivo.

Palabras Clave: Síndrome DiGeorge, niños, pre-
vención, delección de cromosoma.

Abstract

DiGeorge syndrome belongs to a group of the 
most common disorders that occur from the 

deletion of chromosome 22, región q 11, charac-
terized principally by the lack of thymus and 
parathyroid congenitally. This condition is asso-
ciated with heart diseases, craniofacial defects, 
neurodevelopmental and interactive manifes-
tations.  Have also informed changes in enamel 
mineralization, which may be associated to hy-
poparathyroidism and hypocalcemia. 

The purpose of this case report is to describe the 
features of the syndrome and its dental care res-
torative and preventive.

Key words: DiGeorge Syndrome-Child-Preven-
tion-Chromosome Deletion.

Introducción

El Síndrome de deleción 22q11.2 (SD), también 
conocido como síndrome de velocardiofacial 
(VCFS) o Síndrome de DiGeorge (SDG)  es  cau-
sado por una microdelección en el brazo largo 
del cromosoma número 22.1 Fue descrito por 
primera vez en 1965 por Angelo Marie Di Geor-
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ge, el cual se caracterizaba por la ausencia de 
timo y paratiroides de forma congénita.2

La incidencia  del SDG es de 1 en 4.000 nacidos 
vivos, pudiendo llegar a ser hasta 1 en 2.000, 
siendo el sexo masculino el más afectado en 
una relación 2:1.3,4 En la mayoría de los casos, 
la deleción es un evento esporádico (de Novo), 
mientras que el 8-28% de los casos, el síndrome 
se hereda de forma autosómica dominante.5 Las 
deleciones son más frecuentemente generadas 
por  la madre, sin embargo, también se observa 
origen paterno.6 

Presenta un espectro fenotípico muy amplio que 
incluye: defectos cardiacos, insuficiencia velo 
faríngea con o sin paladar hendido, problemas 
inmunológicos debido a hipoplasia o aplasia 
del timo, dificultad en la alimentación, hipocal-
cemia, trastornos del aprendizaje y neurocon-
ductuales. Pueden ocurrir otras malformaciones 
como son del tracto urinario, esqueletales, neu-
rológicas y gastrointestinales.7,8 

Existe susceptibilidad significativamente eleva-
da de pacientes con SDG para la esquizofrenia, 
el autismo, el trastorno de déficit de atención, 
hiperactividad (TDAH), retraso del lenguaje, y 
otros trastornos de la conducta.9 

Las anomalías cardiacas más comunes son tetra-
logía de Fallot, persistencia del conducto arte-
rioso, arco aórtico interrumpido y los defectos 
del tabique ventricular.7

Las características más frecuentes craneofaciales 
son implantación baja de pabellón auricular, hi-
pertelorismo, párpados encapuchados, labio y/o 
paladar hendido, asimetría facial,  micrognatia, 
ala de la nariz pequeña, filtrum corto y úvula bí-
fida.10  Se encuentra una elevada prevalencia de 
caries dental, tal vez por una baja secreción de la 
saliva, propiedades alteradas de la misma y/o 

altos niveles de bacterias cariogénicas. Pueden 
producirse alteraciones dentales como  hipopla-
sia del esmalte e  hipodoncia, erupción  tardía de 
los dientes y paladar profundo.11

La delección es detectada por pruebas de fluo-
rescencia de hibridación in situ (prueba de 
FISH). La correlación entre el diagnóstico mole-
cular y diagnóstico clínico es altamente variable, 
en un rango de 12,2% a 83%.12

El SDG se determina, habitualmente a principios 
de la primera infancia o la niñez y difícilmente 
se diagnostica en la edad adulta, en el aspecto 
facial típico, defectos congénitos del corazón, 
paladar hendido y la aparición temprana de hi-
pocalcemia.13,14

El propósito de este reporte es exponer el mane-
jo odontológico integral adecuado y característi-
cas clínicas en un niño de 5 años con SDG.

Reporte de caso

Paciente masculino de 5 años 8 meses que se 
presenta a la clínica del Posgrado en Estomato-
logía Pediátrica de la UASLP referido del Hos-
pital Central “Ignacio Morones Prieto” para  va-
loración y tratamiento de rehabilitación  bucal. 
El paciente fue diagnosticado con SDG al naci-
miento, producto del primer embarazo, pretér-
mino (7 meses), parto por cesárea, 2.100 kg de 
peso, midió 49 cm al nacimiento. A los 2 meses 
de edad se realizó cirugía para tratar el ano im-
perforado  por lo que fue  sometido a anestesia 
general, sufriendo de espasmo laríngeo y requi-
riendo  reanimación cardiopulmonar, aparente-
mente sin secuelas.

La madre mencionó que tiene esquema de vacu-
nación completo, caminó al año 6 meses, comen-
zó a controlar  esfínteres después de los  2 años,  
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a la fecha utiliza pañal por  la noche e inició te-
rapia  de lenguaje a los 4 años.  La madre refirió 
que el niño tiene una ingesta moderada de car-
bohidratos e higiene bucal una sola vez al día 
por la noche sin ayuda de los padres y  hábito de 
morder objetos. Fue alimentado únicamente por 
biberón, el cual se suspendió a los 2 años.

Las manifestaciones clínicas del niño son: Per-
sistencia de Conducto Arterioso, ya tratada con 
cirugía a los 3 años 4meses,  conexión anómala 
parcial de venas pulmonares, crisis convulsivas 
neonatales,  retraso psicomotor,  poco control de 
esfínteres, retraso en el desarrollo de lenguaje, 
déficit  en el desarrollo psicosocial, ano imperfo-
rado, hipoacusia superficial derecha y coloboma 
del iris.

A la exploración física el niño presentó talla y  
peso bajos, implantación baja de los pabellones 

auriculares, fisuras palpebrales cortas y obli-
cuas, estrabismo, hipoplasia de narinas,  sobre-
plegamiento del hélix y aracnodactilia en manos 
y pies (figura 1a, 1b y 1c).

A la exploración intraoral se observó mala higie-
ne, caries de la infancia temprana, paladar pro-
fundo e hipoplasia del esmalte (figura 2a y 2b). 
Durante el examen clínico el paciente se mostró 
poco cooperador (Frankl1) debido a su retraso 
psicomotor, por lo cual, se decide realizar su re-
habilitación bucal bajo anestesia general (figura 
3), con el consentimiento de los padres. Se in-
dicó profilaxis antibiótica con amoxicilina con 
clavulanato a razón de 50mg/kg una hora antes 
de la intervención necesario para su alteración 
cardiaca.

El tratamiento dental consistió en profilaxis, 
pulpotomías, coronas de acero, extracciones y 

Figura 1 a y b. Aspecto clínico del paciente con Síndrome 
de DiGeorge.

Figura 2 a y b. Aspecto intraoral donde se observa caries de infancia temprana en arcada superior e inferior.

Figura 1c. Aracnodactilia.
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colocación de un mantenedor funcional estéti-
co fijo superior e inferior (figura 4a y 4b). Ade-
más, se implementó un programa de educación 
a los padres para el cuidado de la salud bucal 
del niño, que consistió en técnicas de higiene 
bucal, una dieta baja en carbohidratos  y visitas 
cada dos meses para seguimiento de programa 
preventivo que consiste en profilaxis, aplicación 
de barnices de flúor y posteriormente para apli-
cación de selladores de fosetas y fisuras de los 
primeros molares permanentes.

Discusión

Existe poca información en la literatura acerca 
del manejo estomatológico de pacientes con Sín-
drome de DiGeorge.

El presente reporte de caso muestra la necesidad 
de conocer las alteraciones sistémicas que están 
presentes en éste síndrome las cuales deben ser 
tratadas con un equipo multidisciplinario con 
participación de especialistas en cardiología, in-
munología, genética médica, neurología, cirugía 
plástica y desarrollo infantil.12

El odontopediatra tiene un papel de suma impor-
tancia en este equipo multidisciplinario ya que 
estos pacientes tienen una alta prevalencia de al-
teraciones en el desarrollo del esmalte del diente 
y agenesias15, que aunado a una secreción salival y 
capacidad de amortiguación bajas, y niveles eleva-
dos de bacterias cariogénicas en saliva16 hacen que 
presenten un índice alto de riesgo de caries.

Por lo cual, es importante a nivel odontológi-
co hacer énfasis en la prevención y educación 
a los padres de familia estableciendo rutinas 
con el fin de promover y mantener una buena 
salud oral11,15, para evitar la Caries de Infancia 
Temprana en éstos pacientes, ya que debido a 
su retraso psicomotor, no tienen las habilidades 
necesarias para realizar por sí solos su higiene 
bucal, el cual debe ser obligación de los padres. 

Algunos pacientes con éste síndrome presentan 
problemas de conducta o retraso psicomotor 
por lo cual deben ser tratados bajo anestesia ge-

Figura 3. Tratamiento bajo anestesia general.

Figura 4 a y b. Colocación de coronas de acero cromo en la arcada superior e inferior y mantenedores estéticos funcio-
nales.
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neral como fue en el presente caso, debido que 
presentan ansiedad y  nula cooperación para el 
tratamiento dental y su alto índice de caries.15

Debido a las alteraciones cardiacas presentes en  
estos pacientes, es necesaria la profilaxis antibió-
tica una hora  antes de su tratamiento, siendo la 
amoxicilina con clavulanato el medicamento de 
elección a una dosis de 50 mg/kg de peso17, que 
fue como se administró a nuestro paciente.7, 11 

Conclusiones

A pesar de que el Síndrome de DiGeorge perte-
nece a un grupo de trastornos más comunes que 
surgen de la deleción del cromosoma 22, región 
q11, existe poca información con respecto al ma-
nejo estomatológico de éstos pacientes.

El manejo de los pacientes con este síndrome 
requiere de un equipo multidisciplinario que 
involucren especialistas en cardiología, inmu-
nología, genética, neurología, cirugía plástica, 
desarrollo infantil y odontología. 

Por consiguiente, es de suma importancia co-
nocer las alteraciones sistémicas que presentan 
estos pacientes para tomar las precauciones ne-
cesarias cuando va a realizarse un tratamiento 
odontológico.

Finalmente, la educación a los padres sobre cui-
dados dentales y los programas de prevención 
son indispensables para evitar que los pacien-
tes lleguen a tener problemas dentales graves, y 
que debido a su condición sistémica pongan en 
riesgo su vida.
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