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El sindrome de Sotos (SS) es un trastorno genético raro caracterizado por sobrecrecimiento, rasgos
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carolina.leiva@uss.cl caracteristicas craneofaciales tipicas del trastorno. La paciente consulté por desdentamiento parcial,

por lo que se planificé una rehabilitacién oral mediante prétesis parciales removibles. El plan de
tratamiento consider6 las limitaciones anatémicas, funcionales y cognitivas asociadas al sindrome,
e incluy6 una fase preventiva, adaptacién protésica progresiva y controles clinicos periédicos. A los
cuatro meses, se observé una adecuada adaptacion protésica, estabilidad funcional y buena higiene
oral. Se realiz6 una revisién exploratoria de la literatura (scoping review) siguiendo las directrices
PRISMA-ScR. Se consultaron las bases de datos PubMed y Web of Science, identificando
estudios que reportaran tratamientos odontolégicos en pacientes con diagnéstico confirmado de
SS. Se incluyeron seis reportes de casos publicados entre 2006 y 2023. Las manifestaciones orales
mis frecuentes fueron maloclusiones severas, hipodoncia, dientes supernumerarios y alteraciones
esqueléticas. El manejo fue interdisciplinario, destacando terapias ortodéncicas en menores de edad
y rehabilitaciones con implantes en adultos. La rehabilitacién con prétesis removibles representa
una alternativa valida y efectiva en adultos con SS, especialmente cuando existen limitaciones para
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Sotos syndrome (SS) is a rare genetic disorder characterized by overgrowth, distinctive facial

0 features, and dentofacial abnormalities. While its oral manifestations are well documented in
childhood, there is limited evidence regarding dental management in adults. This case report,
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The treatment approach considered the anatomical, functional, and cognitive limitations
associated with the syndrome, and included a preventive phase, progressive prosthetic adaptation,
and periodic clinical follow-ups. After four months, the patient showed satisfactory prosthetic
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teeth, and skeletal abnormalities. Management was interdisciplinary, with a focus on orthodontic

therapies in younger patients and implant-supported rehabilitations in adults. Removable prosthetic

rehabilitation represents a valid and effective alternative for adults with SS, particularly when implant-

based treatments are contraindicated. This case contributes new clinical evidence and highlights the

importance of personalized approaches and continuous follow-up in this patient population.
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INTRODUCCION

El sindrome de Sotos (SS), también denominado

gigantismo cerebral, es un trastorno genético
autosémico dominante descrito en 1964 y caracterizado
por sobrecrecimiento, macrocefalia, rasgos faciales
distintivos y retraso en el desarrollo psicomotor ().
En aproximadamente el 90 % de los casos la causa es
una haploinsuficiencia del gen NSD1, localizado en
el locus 5935, mientras que en un porcentaje menor la
etiologia permanece incierta (>*). Su prevalencia es baja,
estimada en 1:15.000 nacidos vivos, y se han descrito
diferencias genotipicas segin la poblacién: predominan
las deleciones en pacientes japoneses y las mutaciones

puntuales en poblaciones no japonesas (°).

Las caracteristicas clinicas incluyen macrosomia, frente
prominente, hipertelorismo, escoliosis e hipotonia
congénita, ademas de complicaciones multisistémicas
como cardiopatias, malformaciones genitourinarias,
alteraciones oftdlmicas y convulsiones (**). En la adultez,
los rasgos faciales tienden a evolucionar hacia un rostro
alargado, con predominio mandibular y mentoniano,
junto a problemas crénicos como alteraciones dentarias,
auditivas y musculoesqueléticas (°). Asimismo, son
frecuentes las dificultades neuroconductuales, entre
ellas retraso cognitivo, trastornos del lenguaje, ansiedad,
signos del espectro autista y trastorno por déficit de
atencién e hiperactividad (TDAH), que condicionan el
manejo clinico y odontolégico (7).

En el dmbito orofacial, se han descrito mdultiples
anomalias dentarias y esqueléticas, tales como hipodoncia,
oligodoncia, erupcién prematura o ectépica, paladar
ojival, mordida cruzada, mordida profunda y dientes
supernumerarios, sin que se haya establecido un patrén
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oclusal caracteristico (>® 7). Estas alteraciones, junto
con la hipotonia muscular, dificultan la planificacién
rehabilitadora, donde las opciones abarcan ortodoncia,
cirugia ortogndtica y uso de implantes dentales cuando
las condiciones éseas lo permiten (°).

Si bien las manifestaciones clinicas han sido
ampliamente descritas en la infancia, la evidencia sobre
su manejo odontolégico en adultos es escasa. En este
contexto, el presente articulo describe un caso clinico
de rehabilitacién oral en una paciente adulta con SS y
complementando con una revisién exploratoria de la
literatura para identificar las intervenciones dentales mas
frecuentemente reportadas en esta poblacién.

PRESENTACION DEL CASO

Este estudio siguié las pautas de reporte de casos

(CARE)

Paciente de sexo femenino, de 28 afios, residente en
Valdivia, Chile, con diagnéstico confirmado de SS,acudié
al Centro de Salud de la Universidad San Sebastidn por
una urgencia odontolégica que motivé la exodoncia
de los molares 3.8 y 4.7. Posteriormente, fue derivada
a la Clinica Integral del Adulto para una evaluacién
exhaustiva y planificacién de la rehabilitacién oral
debido a su interés por recuperar sus dientes. Presenta
fenotipo caracteristico del sindrome: macrocefalia,
frente prominente, mandibula afilada, hipertelorismo,
escoliosis severa (Fig. 1) y retraso cognitivo leve. Entre
sus antecedentes quirtrgicos destacaban el cierre de
comunicacién interauricular, extirpacién de un quiste
ovirico y correccién quirtrgica de escoliosis.
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Figura |. Fotografias extraorales que evidencian el fenotipo caracteristico
del SS en una paciente de 28 afios. a) Macrocefalia, dolicocefalia y frente
prominente. b) Mandibula afilada. c) Escoliosis severa.

Al examen clinico se evidencié dolicocefalia, perfil
facial recto, disminucién del dngulo nasolabial y una
apertura bucal de 49 mm sin signos de disfuncién
temporomandibular. Intraoralmente, presentaba paladar
ojival, desviacién de la linea media, desdentado parcial
(ausencia de 1.7, 1.5, 2.5, 2.7, 3.7, 3.6, 3.5, 4.5, 4.6 y
4.7), relacién canina clase IIT en el lado derecho y clase
I en el izquierdo (Fig. 2), asi como salud periodontal
reducida con recesiones en el sextante V. La radiografia
panordmica mostré asimetria condilar, neumatizacién de
senos maxilares y dreas de cicatrizacién 6sea en las zonas

edéntulas (Fig. 3).

Figura 2. Fotografias intraorales que muestran los siguientes hallazgos:
a) Desviacion de la linea media. b) Relacion canina clase Ill en el lado
derecho. c) Relacién canina clase | en el lado izquierdo. d) Arcada superior.
e) Arcada inferior.

Figura 3. Radiografia panoramica inicial que muestra una asimetria en los
céndilos, neumatizacion de los senos maxilares y presencia de zonas de
cicatrizacion dsea en las areas edéntulas.

Se planificé un tratamiento rehabilitador en conjunto
con la especialista en rehabilitacién oral, considerando
las condiciones anatémicas, funcionales y cognitivas de
la paciente. El plan de tratamiento fue aprobado por la
tutora legal de la paciente, quien firmé el consentimiento
informado correspondiente. Tras la fase etiolégica, que
incluyé educacién en higiene oral, técnica de cepillado
modificada, barniz de fldor al 22.600 ppm, destartraje y

pulido coronario, se procedié a la instalacién de prétesis

parciales removibles metélicas superior e inferior, con
protocolo de adaptacién progresiva (Fig. 4).

Figura 4. Fotografias intraorales del tratamiento rehabilitador con
instalacién de prétesis parciales removibles metalicas superior e inferior.
a) Vista frontal. b) Arcada superior. c) Arcada inferior.

Se establecieron controles clinicos regulares para ajustar
las prétesis, evaluar la adaptacién funcional y mantener
la salud periodontal, ademds de controles radiogrificos
semestrales para detectar lesiones incipientes.

A los cuatro meses de seguimiento, la paciente mostré
buena evolucién clinica, con estabilidad oclusal, ausencia
de lesiones en la mucosa oral, higiene aceptable y sin
signos de caries.
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REVISION EXPLORATORIA DE LA
LITERATURA

Se realiz6 una revisién exploratoria de la literatura
(scoping review) empleando el protocolo PRISMA-
ScR. El objetivo principal de esta revisién fue
explorar la evidencia existente sobre las intervenciones
odontoldgicas indicadas en pacientes con diagnéstico de

SS.

Las bases de datos consultadas fueron: PubMed y Web
of Science. Los términos seleccionados para la busqueda
fueron: Sotos syndrome AND (dental treatment OR
oral treatment). Dos revisores analizaron de forma
independiente los resultados obtenidos segin los
criterios de inclusién y exclusién, y un tercer revisor
resolvié las discrepancias resultantes. Como criterios
de inclusién, se consideraron reporte de casos o series
de casos que incluyeran pacientes con SS y que hayan
recibido tratamiento dental. Como criterios de exclusidn,
se descartaron aquellos estudios que proporcionen solo
datos de prevalencia o que profundicen en el sindrome;
estudios que no tengan relacién con tratamientos
dentales y estudios cuyo idioma no fuera el inglés ni el
espafiol. El proceso completo de seleccién se muestra en

la Fig. 5.

Identificaclén de nuevos estudios a través de las bases de datos y registros | |
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Figura 5. Diagrama de flujo PRISMA-ScR que representa el proceso de
busqueda y seleccién de los articulos finales.
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RESULTADOS

Se identificaron 6 reportes de casos clinicos publicados
entre 2006 y 2023 que documentan tratamientos
odontoldgicos en pacientes con diagndstico confirmado
de SS. Los detalles correspondientes a cada caso se
resumen en la Tabla 1.

Tabla 1. Resumen de los casos clinicos incluidos en la
revision exploratoria sobre manifestaciones orales vy
tratamientos dentales en pacientes con SS.

Caracteristicas
pacientes / Tratamiento

dental

Manifestaciones

Seguimiento
orales

Criterio diag-
nostico

Plan preventivo
y rehabilitador:
restauraciones

Prognatismo, paladar
profundo, erupcion

" Nifio, 3 afios. dental prematura.
Gomes-Silva ‘ — : . deamalgamay .
Brasil  Condiscapacidad  Hipodoncia en incisivos A 3afios
et al. (2006) ) restauraciones
intelectual leve mandibulares. Dens estéticas ortodoncia
evaginatus y dientes (man tenedor de
fusionados (8.1-82) ;
espacio)
Paladar profundo,
Prognatismo Extraccién de
Nifo, |1 a7os mandibular, con supernumerarios,
Raitzy ' ' apertura disminuida. ~ manejo
Alta estatura, . . N
Laragnoit Brasil aracteristicas Erupcidn dentaria muttidisciplinario 3afios
(2009) fciales prematura. 6 dientes y controles
supernumerarios: odontoldgicos
Mesiodens periédicos
supernumerario
Clase Il esquelética,
arco maxilar estrecho, o ]
Adolescente, 17 bt iy Expanswgn maxilar,
afios. Alta estatura, i distraccion
Takano et . 2 2 mordida abierta P . -
Japén  caracterfsticas : : osteogénica 5 afios poscirugla
(2012) ] anterior, mordida i
faciales, retraso en el 3 mandibular,
cruzada posterior, " )
desarrollo ortodoncia posterior

Hombre, 28 afios.

overjet de 14 mm,
overbite de |1 mm

Oligodoncia,
concavidad marcada

Rehabilitacion con

L Alta estatura, N
agoetdl. - . en la zona molar implantes dentales | afio (fase
Espafia  caracterfsticas : L e
(2019) faciales. retraso en el mandibular (fosa (inicio en incisivos  inicial)
desarallo mandibular), arcada  inferiores)
estrecha
Clase lll esquelética,
. Nifo, 10 2fcs. mordida cruzada )
Shioyasono et |, ) ’ anterior y posterio,  Maxilar, mentoneray | afio
Japon  Discapacidad A o »
al.(2022) intelectual eve desviacion linea ortodoncia fijla posretencion
media, proclinacion de
incisivos superiores
Clase IIl esquelética,
mordida cruzada Expansion maxilar
Nifio, 14 afios posteror, paladar tfatamiento on
Okaetdl. . L ' estrecho, persistencia / o
Japon  Discapacidad ' aparatologia fija, 40 meses
(2023) . de dientes temporales - .
intelectual leve (todos los segundos extraccion de dientes
molares temporales), deciduos (3-6.)
oligodoncia

Los casos provienen de Japén (n = 3), Brasil (n = 2) y
Espafia (n = 1). De acuerdo con los datos presentados en
la tabla, los pacientes correspondian al sexo masculino.

Rev Cient Odontol (Lima). 2026; 14(2): e293.



CIENTIFICA
ODONTOLOGICA

Rehabilitacién oral en sindrome de Sotos: reporte caso y revision exploratoria de la literatura

Las edades variaron entre los 10 y 28 afios, incluyendo
cuatro pacientes pedidtricos, un adolescente de 17 afios y
un adulto joven de 28 afios. Los casos revisados revelaron
que los pacientes diagnosticados con SS presentaron,
de forma recurrente, alta estatura y rasgos faciales
caracteristicos (macrocefalia, frente prominente, mentén
afilado). Ademsis, en varios casos se documentaron
discapacidad intelectual leve y retraso en el desarrollo.

Las manifestaciones orales del SS reportadas fueron
amplias y heterogéneas, con predominio de anomalias
esqueléticas y dentarias. Las maloclusiones severas
estuvieron presentes en cinco de los seis casos, destacando
relaciones clase III (n = 3), clase II (n = 1), mordida
cruzada anterior y posterior (n = 3), mordida abierta (n =
1) y desviacién de linea media (n = 1).

Entre las anomalias dentarias mds frecuentes se
encontré la hipodoncia y oligodoncia, la presencia de
dientes supernumerarios, la erupcién prematura de
dientes temporales y permanentes, y la persistencia
de piezas temporales en etapas avanzadas. Ademds, se
documentaron patrones craneofaciales caracteristicos
como prognatismo, retrusiéon mandibular, paladar
estrecho y alto, y concavidad en la regién mandibular
posterior.

El manejo odontolégico de los pacientes fue
interdisciplinario, adaptado a la edad del paciente y
la complejidad del caso. En pacientes pedidtricos y
adolescentes, se emplearon estrategias ortoddncicas
interceptivas como expansion maxilar, uso de mentonera,

aparatologia fija y distraccién osteogénica mandibular (*
5,9,10)

Enelcaso del paciente adulto con oligodoncia, se planificé
una rehabilitacién con implantes dentales, iniciando
con la zona anterior mandibular (]). Ademas, dos casos
recibieron tratamientos preventivos y restauradores, y
destacan la extraccién de dientes supernumerarios y la
implementacién de programas de control de caries bajo
supervisiéon continua (2).

El tiempo de seguimiento reportado en los casos clinicos
revisados vari6 entre 12 meses y 5 afios. En dos reportes
se documenté un control prolongado de tres afios (2),

mientras que en otro se informé un seguimiento de cinco
aflos posterior a la cirugia de distraccién osteogénica
(). Un caso de rehabilitacién implantosoportada
indicé un afio de control correspondiente a la fase
inicial del tratamiento (¥). En el manejo ortodéncico no
quirudrgico se registré un afio de seguimiento posterior a
la fase de retencién (°) y en la intervencién ortodéncica
con hipodoncia severa se consignaron 40 meses de
observacién clinica (°).

DISCUSION

El sindrome de Sotos (SS) es una condicién de
sobrecrecimiento caracterizada por rasgos craneofaciales
distintivos, retraso del desarrollo y, en muchos casos,
anomalias maxilofaciales y dentales. La literatura revisada
confirma la alta variabilidad de las manifestaciones
orales, asi como la necesidad de abordajes odontolégicos
individualizados. Esta revisién incluyé seis casos clinicos
publicados entre 2006 y 2023, en los que se evidencian
patrones comunes como maloclusiones severas,
hipodoncia y oligodoncia, dientes supernumerarios,

paladar alto y erupcion prematura (2%%879),

Los tratamientos empleados en los casos pedidtricos
y adolescentes (edades entre 10 y 17 afios) estuvieron
centrados en terapias ortodéncicas interceptivas, como
la expansién maxilar, uso de mentonera, distraccién
osteogénica y aparatologia fija, lo que logré avances
funcionales y estéticos a corto y mediano plazo (>
19). Estos abordajes tempranos permiten modular el
crecimiento craneofacial y mejorar las condiciones para
una rehabilitacién posterior mds conservadora. Sin
embargo, su aplicacién estd supeditada a una deteccién
precoz del sindrome y a una coordinacién oportuna entre
las especialidades médicas y odontolégicas.

En cuanto al tratamiento restaurador en pacientes
adultos, la literatura es escasa. El caso de Lago ez
al. (2019) (%) constituye la unica referencia a una
rehabilitacién protésica fija mediante implantes dentales,
la cual fue posible gracias a una adecuada disponibilidad
6sea y ausencia de contraindicaciones sistémicas. Este
caso pone de manifiesto que, aunque el tratamiento
alternativa viable,

implantolégico representa una

»
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su indicacién requiere una evaluacién rigurosa que
considere aspectos anatémicos, funcionales, cognitivos y
econémicos.

En este contexto, el presente estudio aporta un nuevo
caso clinico de una mujer adulta joven diagnosticada con
SS, cuya rehabilitacion oral se efectué mediante prétesis
parcial removible superior e inferior. A diferencia del
enfoque implantolégico descrito por Lago ez al. (2019)
(%), en este caso se opté por una alternativa protésica
removible debido a la ausencia de soporte éseo posterior
adecuado, la preferencia expresada por la tutora legal y
las limitaciones econémicas asociadas al tratamiento. El
tratamiento permitié restablecer la funcién masticatoria
y mejorar la estética facial, evidenciando una adecuada
adaptacién de la paciente tras cuatro meses de
seguimiento clinico.

Este caso amplia el espectro terapéutico reportado en la
literatura y subraya la vigencia de las prétesis removibles
como opcién vélida y efectiva, especialmente en pacientes
con condiciones complejas que limitan otras alternativas.
En un contexto clinico real, donde las condiciones
ideales para rehabilitaciones implantosoportadas no
siempre estdn presentes, la planificacién debe orientarse
a soluciones funcionales y personalizadas. Ademads, este
caso refuerza la importancia de establecer protocolos
de seguimiento sistemdticos, incluyendo controles
periodontales, ajuste de las prétesis, aplicacién de flior
y vigilancia radiogréfica. Esto es especialmente relevante
en pacientes con limitaciones cognitivas, quienes
pueden enfrentar desafios en el autocuidado oral y en la
identificacién oportuna de posibles complicaciones.

Por ultimo, se destaca la necesidad de fortalecer la
integracién entre servicios médicos y odontolégicos, asi
como la formacién de equipos interdisciplinarios capaces
de abordar de manera integral las necesidades de esta
poblacién. A pesar de su baja prevalencia, el SS plantea
desafios significativos en el dmbito odontolégico, por lo
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que se requiere generar mds evidencia clinica y fortalecer
las redes de apoyo para la atencién de personas con
condiciones genéticas complejas.

CONCLUSIONES

La rehabilitacién oral en pacientes adultos con SS
representa un desafio clinico poco explorado. Este
caso demuestra que las prétesis removibles pueden ser
una opcién funcional y estética véilida cuando existen
limitaciones anatémicas, cognitivas o econémicas.
La revisién de la literatura refuerza la necesidad de
abordajes personalizados y seguimiento continuo, asi
como de generar mds evidencia que oriente el manejo

odontoldgico integral en esta poblacién.
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