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RESUMEN

Una malformacion craneofacial es una anomalia del desarrollo embrionario que ocasiona una
alteracién grave de la anatomia normal del area de la cabeza en los pacientes afectados. Se
deben al mal desarrollo del primero y segundo arcos branquiales, de los que se forman los huesos
faciales y los oidos durante el segundo mes de gestacion. Siendo estas malformaciones
craneofaciales la mas prevalentes en la edad pediatrica por ende se necesita un enfoque de
equipo médico multidisciplinario para tratar con éxito a dichos pacientes.

Una gran parte de los sindromes congénitos tienen manifestaciones bucofaciales caracteristicas.
Las presencias de anomalias menores en esta region pueden hacer sospechar una o mas
malformaciones mayores o un sindrome genético identificable.

La Asociacion Americana de fisuras labiopalatinas y malformaciones craneofaciales (ACPA)
propuso en 1981, una clasificacion general para todas las anomalias craneofaciales; cuales son:
I.- Fisuras Faciales, Encefaloceles y Disostosis. Il.- Atrofia e Hipoplasia. Ill.- Neoplasias. IV.-
Craneosinostosis. V.- Inclasificables.

Las malformaciones craneofaciales mas comunes en Odontopediatria, se dividen en aquellas que
se relacionan con la aparicion de fisuras labioalveolopalatino (clinicamente corresponde a una
hendidura de los tejidos blandos y de los huesos del esqueleto del craneo y/o de la cara.). Algunas
veces estas malformaciones craneofaciales complejas, presentan una concurrencia de hechos
que permiten clasificarlas como disostosis craneofaciales representados clinicamente por el
Sindrome de Treacher Collins.), la craneosinostosis (clinicamente se manifiestan con facies
caracteristicas y otras anomalias asociadas. Ejemplos son la enfermedad de Crouzon y el
Sindrome de Apert), displasia ectodérmica anhidrética. Por Gltimo, los sindromes de Pierre Robin
y sindrome de Down.

Aungue se sabe que muchos problemas estructurales dentales y bucales son de origen genético,
el objetivo de este trabajo se va a dar énfasis a las malformaciones craneofaciales mas comunes
en odontopediatria, resaltando la importancia del conocimiento de cada una de estas
malformaciones, su etiologia, las manifestaciones clinicas generales como odontologicos y sus
recomendaciones a tener en cuenta para realizar un tratamiento adecuado.

Para ello el presente trabajo de realizo mediante la blUsqueda bibliografica en bases de datos
médicas, llegando a la conclusion, que para el tratamiento odontolégico en pacientes con
malformaciones craneofaciales se debe de conocer y estar capacitado para lograr formar parte del
equipo multidisciplinario y asi ayudar con el tratamiento a cada uno de estos pacientes y mejorar
su calidad de vida.

PALABRAS CLAVES: Anomalias craneofaciales, fisura labioalveolar y palatina, craneosinostosis,
displasia ectodérmica anhidrética, sindrome Pierre Robin
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ABSTRACT

A craniofacial malformation is an embryonic development anomaly that causes a serious alteration
of the normal anatomy of the head area in affected patients. They are due to the bad development
of the first and second visceral arches, from which the facial bones and ears are formed during the
second month of gestation. Since these craniofacial malformations are the most prevalent in the
pediatric age, a multidisciplinary medical team approach is needed to successfully treat such
patients.

A large part of the congenital syndromes have characteristic bucco-facial manifestations.
Presences of minor anomalies in this region may suggest one or more major malformations or an
identifiable genetic syndrome.

The American Association of cleft palate and craniofacial malformations (ACPA) proposed in 1981,
a general classification for all craniofacial anomalies; which are: I|.- Facial Fissures,
Encephaloceles and Disostosis. Il.- Atrophy and Hypoplasia. Ill.- Neoplasms. IV.-
Craneosinostosis. V. - Unclassifiable.

The most common craniofacial malformations in pediatric dentistry are divided into those that are
related to the appearance of cleft lip and palate (clinically corresponds to a cleft of the soft tissues
and skeletal bones of the skull and / or face.). Sometimes these complex craniofacial
malformations present a concurrence of events that allow them to be classified as craniofacial
dysostosis (represented clinically by the Treacher Collins syndrome), craniosynostosis (clinically
manifested with characteristic features and other associated anomalies.) Examples are Crouzon's
disease. and Apert syndrome), anhydrotic ectodermal dysplasia. Finally, the syndromes of Pierre
Robin and Down syndrome.

Although it is known that many structural dental and oral problems are of genetic origin, the
objective of this work is to emphasize the most common craniofacial malformations in pediatric
dentistry, highlighting the importance of knowledge of each of these malformations, their etiology,
general clinical manifestations such as dentistry and its recommendations to take into account to
carry out an adequate treatment.

To this end, the present work is carried out through the bibliographic search in medical databases,
reaching the conclusion that for the dental treatment in patients with craniofacial malformations
should know and be trained to be part of the multidisciplinary team and thus help with treatment to
each of these patients and improve their quality of life.

KEY WORDS: Craniofacial anomalies, cleft lip and palate, craniosynostosis, anhidrotic ectodermal
dysplasia, Pierre Robin syndrome
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INTRODUCCION

Las malformaciones craneofaciales son algunas de las patologias mas frecuentes en la edad
pediatrica. Algunas de ellas, como las craneales, pueden poner en peligro la vida del nifio o dejar
secuelas irrecuperables como el déficit intelectual. Por otro lado, las malformaciones faciales no
suelen suponer un riesgo vital; sin embargo, provocan dafio psicolégico a los nifios y a sus
familias de por vida. La mayoria de ellos necesitaran multiples y complejas cirugias para intentar
gue su apariencia facial llegue a ser lo mas normal posible. (3)

Una malformacién craneofacial es una anomalia del desarrollo embrionario que resulta en un
deterioro grave de la anatomia normal del craneo, las mandibulas y tejidos blandos adyacentes.
La mayoria de las malformaciones diagnosticadas al nacer caen enla categoria "craneofacial”. (1)

Los niflos con anomalias craneofaciales requieren una descripcion muy detallada y soporte
médico Unico. Por lo tanto, genetistas, cirujanos, pediatras, neurocirujanos, otorrinolaringélogos,
odontélogos, oftalmdlogos, terapeutas del habla y muchos otros que se haran cargo de estos
pacientes que deberan tener mucha experiencia especifica en el campo. (1)

Dentro de las posibilidades terapéuticas de estos pacientes es importante entender el concepto
del manejo multidisciplinar, ya que a través de un tratamiento integral se pueden obtener unos
resultados excelentes desde el punto de vista funcional, estético y psicosocial, que repercutira en
la mejoria de su calidad de vida. (31)

Por tal motivo, el presente trabajo nos resume todos los conceptos basicos de cada malformaciéon
craneofacial mas comunes en odontologia y de sus principales manifestaciones clinicas, asi como
también sus recomendaciones para el tratamiento odontolégico adecuado para cada paciente.
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CAPITULO I: MALFORMACIONES CRANEOFACIALES EN NINOS

1.1 DEFINICION

Una malformacion craneofacial es una anomalia del desarrollo embrionario que ocasiona una
alteracion grave de la anatomia normal del area de la cabeza en los pacientes afectados.

La mayoria de las malformaciones diagnosticadas al nacer caen en la categoria "craneofacial’. (1)

Son patologias complejas que, presentadas generalmente como sindromes, generan trastornos
morfoldgicos, funcionales y psiquicos, con los consecuentes problemas del enfermo y su familia.
Si bien, algunas de ellas pueden tener graves secuelas, un tratamiento correcto mejora la calidad
de vida de quienes las padecen. (29)

1.2 ETIOLOGIA DE LAS ENFERMEDADES CONGENITAS

Su etiologia puede ser de tipo congénito o adquirido (tumores, traumas, etc.). Entre los de tipo
congénito podemos diferenciar dos grandes grupos: por un lado, las displasias
maxilomandibulares (incluyendo las fisuras orofaciales, como una entidad presente en los mismos,
asi como los sindromes de primer y segundo arcos branquiales), y, por otra parte, las anomalias
producidas por un cierre precoz de las suturas craneales. Con respecto a su etiologia, existen
evidencias de alteraciones genéticas especificas (patrones autosdémicos recesivos 0 dominantes)
0 mutaciones cromosémicas, e incluso de influencia de los llamados agentes teratogénicos:
idiosincrasia materna (edad, peso, enfermedades, etc.), el uso de drogas o medicaciones durante
el embarazo, o la propia exposicion a radiacion o infeccion. Pero lo cierto, es que ninguno de
estos factores parece dar respuesta a aquellas malformaciones que son de aparicién esporadica y
origen idiopatico. En este sentido, se formula una hipotesis que fundamenta las mismas en lo que
conocemos como disrupciones vasculares, y viene a explicar que, durante las primeras semanas
de embarazo, coincidiendo con el desarrollo de los arcos branquiales, se produciria un accidente
vascular localizado en la arteria estapedial (vascularizacién provisional, que dara lugar a los
procesos aérticos), originando un hematoma e impidiendo una buena irrigacién a la zona,
resultando un desarrollo anomalo. De hecho, existen estudios basados en investigacion animal en
los que se reproducian deliberadamente estas disrupciones vasculares en embriones,
presentando estos este tipo de malformaciones, en las que el tamafio del hematoma resultaba
proporcional a la gravedad de la malformaciéon Poswillo (1973). No obstante, no se conoce con
certeza ni las causas que los provocan, ni como acontecen durante el desarrollo embrioldgico,
resultando muy problemética su clasificacién debido a la diversidad y a la complejidad de sus
manifestaciones. (30)

Pudiendo ser su etiologia por:

. Factores genéticos

. Factores ambientales
- Mecanismo intrauterino que provocan una compresion y falta de espacio
- Drogas/ medicamentos

o Infecciones congénitas

° Factores idiopaticos. (2)

1.3 CLASIFICACION DE ANOMALIAS CRANEOFACIALES

Una amplia variedad de anomalias craneofaciales se informa en la literatura con extensas listas
de tipos de dismorfologia facial. Las malformaciones faciales méas comunes son labio leporino y
paladar hendido. Menos frecuentes son los sindromes de los arcos branquiales | y Il y las formas
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mas exactamente llamado "craneofacial’, que involucra principalmente la cara media y el craneo;
sinostosis craneofacial. (5)

La Asociacidbn Americana de fisuras labiopalatinas y malformaciones craneofaciales (ACPA)
propuso en 1981, una clasificacién general para todas las anomalias craneofaciales; cuales son:

Fisuras Faciales, Encefaloceles y Disostosis.
Atrofia e Hipoplasia.

Neoplasias.

Craneosinostosis.

Inclasificables. (4)

1.4 FUNCIONES ALTERADAS

Algunos de estos nifios van a presentar dificultades en la alimentacién (succién) desde el
momento de su nhacimiento, ocasionados por la propia hipotonia muscular que dar4d como
resultado una falta de presion o bien por el drenaje de liquidos consecuencia de su propia
anatomorfologia. En este periodo, la deglucion también puede constituir un problema de
seguridad, por tanto, habra que recurrir a un tipo de alimentaciéon no convencional, pero sin dejar
de estimular el sistema nervioso en desarrollo (SN). También habra compromiso de la oclusion,
qgue va a verse alterada por sus problemas mandibulares y musculares, asi como la asimetria
facial, que les va a impedir llevar a cabo de una manera eficaz los movimientos de apertura,
cierre, diduccién, protrusion y retrusién, necesarios para succionar, masticar y deglutir
correctamente. Como es légico, todos estos trastornos deglutorios pueden llegar a ocasionar
serias dificultades respiratorias (heumonias por aspiracion de liquidos). Por tanto, hay que prestar
especial cuidado a aquellos cuadros en los que se presentan apneas obstructivas que puedan
originar lesiones neuroldgicas irreversibles. Debido a los dafios estructurales e incluso a las
parafunciones o malos habitos que estos niflos desarrollardn con el tiempo, también sera
frecuente en estos la presencia de un patron de respiracion bucal. Como es de suponer, la
audicién estara afectada en la mayoria de los casos, estando presente desde una sordera
profunda, hasta hipoacusias de transmision simplemente por agenesia del conducto auditivo
externo (CAE) y pabellén auricular. Asimismo, cabe sefialar que la audicion sera monoaural en los
casos unilaterales, con los perjuicios que esto supone en cuanto a la localizacién espacial del
sonido. Es por ello, que estos nifios seran candidatos a la colocacion de un dispositivo de audicion
por via 6sea, ya que frecuentemente el nervio auditivo se encuentra preservando, aunque la
cadena de huesecillos del oido medio esta dafiada de manera irrecuperable. Considero importante
sefalar la necesidad de una coordinacion muy estrecha entre el otorrino y el cirujano plastico que
vaya a realizar la reconstruccion del pabellon auricular, dado que el otorrino podria lesionar el
tejido de la zona de reconstruccion del futuro pabellén al colocar el dispositivo por via 6sea. Desde
etapas tempranas se podran utilizar dichos dispositivos mediante la utilizacion de una diadema
hasta que llegue el momento de la cirugia definitiva. En todo este contexto sera frecuente pues la
presencia de trastornos articulatorios en la ejecucion del habla, con alteraciones de la resonancia
y de la inteligibilidad. De igual forma que los déficits auditivos y cognitivos (en los casos que
existan) dificultaran el acceso al lenguaje y a la comunicacion. (30)
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CAPITULO Il: MALFORMACIONES CRANEOFACIALES MAS COMUNES EN
ODONTOPEDIATRIA

1.- Fisura labioalveolar y palatina
2.- Disostosis craneofaciales
2.1 Sindrome de Treacher Collins
2.2 Craneosinostosis
2.2.1 Sindrome de Crouzon
2.2.2 Sindrome Apert
3.- Displasia ectodérmica anhidrotica
4.- Sindrome Pierre Robin

5.- Sindrome de Down. (2)

2.1.- EISURA L ABIOALVEOPALATINA

2.1.1 Definicién

El labio y paladar hendido son anomalias que comUnmente estan asociadas y constituyen las
malformaciones congénitas mas frecuentes de la cabeza y el cuello. Se define como labio leporino
o hendido, fisura labial o queilosquisis al defecto facial que involucra el cierre incompleto del labio,
unilateral, bilateral o medial, generalmente lateral a la linea media. Se define como paladar
hendido, palatosquisis, o fisura palatina al defecto palatino en la linea media que comunica con
fosas nasales y cavidad oral. (6)

El labio y paladar fisurado ocurren por la falta de fusion de los procesos faciales embrionarios, a la
sexta semana de vida embrionaria se producen las fisuras del paladar primario y a la octava
semana de vida intrauterina las fisuras del paladar secundario, en el periodo fetal. Las hendiduras
labio palatinas son malformaciones congénitas prevalentes en los hombres y se consideran un
problema de salud publica. En el Pera, 2500 nifios nacen con labio fisurado y/o paladar fisurado
por afio, se estima uno de cada 500 o 600 recién nacidos; el 25% presenta paladar fisurado, 25%
labio fisurado y 50% ambos. (5)

Alrededor de 2/3 de estos pacientes tienen fisura de labio y paladar, le siguen las fisuras aisladas
de paladar y las fisuras aisladas de labio. La fisura labial unilateral es mucho mas frecuente que la
bilateral. La fisura de labio y paladar es méas frecuente en hombres y la fisura de paladar aislada
es mas frecuente en mujeres. (9)

Las fisuras labio-alvéolo-palatinas tienen una alta incidencia que se presenta en uno de cada 750

recién nacidos vivos, por lo que estan entre las malformaciones mas frecuentes y mejor
conocidas. (6)
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FIGURA 1: Paciente con diagnéstico prenatal de fisura labial izquierda y luego de su nacimiento

(9)

Fuente: Fisuras labio palatinas. Tratamiento multidisciplinario. Med. Clin. Condes.

2.1.2 Etiologia

El origen de las mismas aun no ha sido completamente esclarecido. En las Gltimas décadas, se ha
aceptado la teoria multifactorial, determinada por la predisposicion genética, la herencia y los
factores ambientales. Autores plantean que un 70 % de la incidencia esta ligada a factores
ambientales como: nutricionales, infecciosos, edad de los padres, tratamiento anticonceptivo en el
embarazo, consumo de AINES, exposicién a sustancias toxicas y radiaciones, el tabaquismo en la
embarazada o en el seno familiar; siendo la herencia la representante de un 30 % con
caracteristica poligenética. Estudios realizados afirman que uno de cada cinco pacientes en
diferentes poblaciones tiene una historia familiar positiva. (8)

Los factores asociados con estas malformaciones congénitas se pueden reunir en dos grandes
grupos: ambientales y genéticos.

Ambientales

Pueden ser fisicos, quimicos o bioldgicos y que, por alterar el desarrollo embriolégico causando
malformaciones, se denominan teratdgenos.

Entre ellos la edad de los padres pues el riesgo se incrementa a mayor edad por arriba de los 30
afios; segln Habib la estacién del afio, el pais de residencia, la raza; infecciones maternas,
principalmente virales; desnutricion, abortivos (aminopterina); madres epilépticas que consumen
anticonvulsivos durante el primer trimestre del embarazo (difenilhidantoina); falta o deficiencia en
la ingesta de acido félico y acido retinoico durante el embarazo; alcohol, tabaquismo materno,
plomo, antibi6ticos, radiaciones ionizantes, pesticidas.

Genéticas

Dependiendo del origen racial las malformaciones son variables, desde 1 en 500 nacimientos en
poblaciones asiaticas, a 1 en 2,500 en raza negra y 1 en 1,000 entre caucasicos, hispanicos y
latinos. Se reporta una alta frecuencia de fisuras labio-palatinas en los siguientes paises de
Sudamérica: Bolivia, Ecuador y Paraguay. En México, los estados con mas incidencia son
Oaxaca, Chiapas, Guerrero, Puebla y Veracruz. Gonzélez-Osorio y sus colaboradores reportaron,
en un estudio ecolégico en México durante el periodo del 2003-2009, un total de 10,573 nuevos
casos de labio y paladar hendido, con un mayor nimero de casos en el afio 2004. En una
casuistica de 10 afios de labio y paladar hendido, con un total de 376 casos, realizado en el
Hospital Universitario de Nuevo Leon, en Monterrey, no detectaron como factores de riesgo la
edad de los padres, la ingesta de medicamentos ni las enfermedades croénicas. (6)
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2.1.3 Clasificacion

Las fisuras labiopalatinas se clasifican de acuerdo a las estructuras comprometidas: el labio, el
proceso alveolar, el paladar duro y el paladar blando, existiendo la posibilidad que puedan ser
unilateral o bilateral. (5)

La clasificacién de Kernahan “Y” a Rayas de Kernahan (1971)

Es la de uso mas difundido en el mundo por su simplicidad de llenado y lectura.

El segmento #1, corresponde a una hendidura labial unilateral derecha incompleta. El segmento
2,3,5, y 6 se refiere a una hendidura labial unilateral o bilateral que incluye la maxila. El segmento
4 se refiere a una hendidura labial unilateral izquierda incompleta y del 7 al 9 indican una
hendidura que involucra el paladar. (9)

FIGURA 2: Clasificacion de Kernahan
para fisuras labiopalatinas

FIGURA 3: Fisura labio palatina
unilateral izquierda

L)

Fuente: Fisuras labio palatinas. Tratamiento multidisciplinario. Med. Clin. Condes.

Clasificacion Simbolica De Schuchardt Y Pfeiffer (1964).

Esta clasificacion consiste en un grafico formado por un bloque vertical de tres pares de
rectangulos con un tridngulo invertido en la parte inferior. El triangulo invertido representa el
paladar blando, mientras que los rectangulos representan el labio, alvéolo y el paladar duro a
medida que avanzamos hacia abajo. Las zonas afectadas por las fisuras estan sombreadas en la
tabla. Las hendiduras parciales y totales se sombrean con colores diferentes. (38)

Clasificacién de la confederacion internacional de cirugia Plastica y reparadora (1968)

* Grupo I: Fisuras del paladar anterior

- Labio derecho, izquierdo o ambos; completo o incompleto
- Proceso alveolar derecho, izquierdo o ambos; completo o incompleto

» Grupo lI: Fisuras del paladar anterior y posterior (primario y secundario)
- Labio derecho, izquierdo o ambos; completo o incompleto
- Proceso alveolar derecho, izquierdo o ambos; completo o incompleto
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- Paladar duro derecho, izquierdo o ambos; completo o incompleto
- Paladar blando medial derecho, izquierdo o ambos; completo o incompleto

» Grupo llI: Fisuras del paladar posterior

- Paladar duro derecho, izquierdo 0 ambos; completo o incompleto

- Paladar blando medial completo o incompleto. (38)

2.1.4 Complicaciones
Inmediatas
- Dificultades en la alimentacion.
Debido al problema para la succion, por anomalias del paladar hendido, se condiciona una
detencion en peso o talla llegando a una desnutricion. Bronca aspiracion. Por la comunicacion
entre el paladar y narinas; por mal manejo de secreciones nasofaringeas, leche o ambas.
Mediatas
-Alteraciones auditivas.
Infecciones o hipoacusia debido a una disfuncién y horizontalizacion de las trompas de Eustaquio,
gue conecta el oido medio con la faringe.
Tardias

-Alteraciones del lenguaje.

Retardo o deficiencia en el lenguaje debido a una mala implantacién de los misculos del paladar
lo que reduce o altera la funcién de audicion.

-Problemas odontoldgicos.

Puede presentarse mal posicion dentaria.

-Problemas emocionales.

El impacto que causa en los padres un hijo con malformacién provoca culpabilidad o rechazo; lo
gue se traduce en un retardo tanto psicoemocional como en el manejo terapéutico. De igual
manera sucede para el paciente al ingresar a la escuela o entre otros familiares condicionando
falta de aceptacion o bullying. (6)

2.1.5 Manejo Integral

Dada la complejidad de la deformidad maxilofacial se requiere de un manejo multidisciplinario en
donde intervengan diferentes areas:

1. Areas quirtrgicas: cirugia maxilofacial, cirugia plastica y anestesia.

2. No quirurgicas: estomatologia, odontopediatria, otorrinolaringologia, audiologia, foniatria,
genética, pediatria y psicologia. (6)
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TABLA 1: Equipo Multidisciplinario para el
Tratamiento de Fisuras Labiopalatinas

EQUIPO MULTIDISCIPLINARIO

Cirugia Plastica

Enfermera especialista

Genética

ESPECIALIDADES

Otorrinolaringologia

Odontopediatria

Ortodoncia

Psicologia

Anestesiologia

Fonoaudiologia

Kinesiologia

Cirugia Maxilofacial

(9)

Fuente: Fisuras labio palatinas. Tratamiento multidisciplinario. Med. Clin. Condes.

El tratamiento quirdrgico primario busca lograr un cierre 6ptimo, una perfecta funcion y buen
resultado estético, por lo cual es necesario que al paciente se le refiera a la unidad especializada
practicamente desde los primeros dias de vida. Se requieren un minimo de 4 eventos quirdrgicos
por caso. El primero a los tres meses de edad para cierre de labio y plastia de punta nasal; el
segundo entre los 12 y 18 meses de edad para el cierre del paladar y faringoplastia; el tercero
entre los 6 y 8 afios de edad con injerto éseo alveolar; el cuarto se efectia después de los 14
afios y es la cirugia estética facial (rinoseptumplastia, mentoplastia, etc.). (6)

2.1.6 Enfoque Del Tratamiento

Los pacientes deben ser evaluados en forma integral el primer mes de vida por los diferentes
especialistas (enfermera especialista, cirujano plastico, otorrino, odontopediatra, ortodoncista,
fonoaudidloga y genetista). Esto permite entregar precozmente informacion y orientacion a los
padres, para tranquilizarlos y disminuir su nivel de angustia e incertidumbre.

En estas primeras evaluaciones se precisa el diagnéstico, la existencia de otras malformaciones o
patologia asociada, la necesidad de estudios diagnésticos adicionales y se ensefian técnicas de
alimentacién adecuadas. Un tema fundamental en esta primera evaluaciébn es entregar un
mensaje de optimismo respecto a las buenas perspectivas de tratamiento del hijo, con un
pronéstico bueno, basado en el apoyo que puede entregar un equipo especializado
multidisciplinario.
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El equipo debe abordar los problemas de las fisuras en forma precoz de acuerdo a un protocolo
de tratamiento con un cronograma definido para cada tipo de fisura labio palatina.

El manejo de la fisura labio palatina incluye la ortopedia pre quirargica con placas o bandas de
silicona y modelacién nasal iniciada en el primer mes de vida. De esta forma se busca alinear y
aproximar los segmentos maxilares, levantar y modelar el cartilago alar afectado y en los casos
bilaterales, elongar la columela.

En la primera consulta la enfermera especialista educa a los padres sobre la enfermedad, les
ensefia estrategias de alimentacion adecuadas para su bebé y responde a todas las inquietudes o
dudas de los padres, tranquilizandolos.

Concomitantemente a esta preparacion, los pacientes con fisura de paladar son derivados al
otorrino para evaluar audicion. Es fundamental no olvidar los oidos en los pacientes con fisura de
paladar ya que tienen disfuncién de la trompa de Eustaquio, lo que lleva en la mayoria de los
pacientes a acumular liquido en los oidos. Si se confirma que hay liquido en los oidos se debe
tratar, colocando colleras si es necesario. La falta de tratamiento oportuno puede llevar a pérdida
de audicion parcial o total del oido afectado.

Asi mismo, todos los pacientes deben tener evaluacién dental para educar sobre prevencion,
tomar modelos dentales y en los casos que se use ortopedia pre quirdrgica con placas, iniciar
precozmente ese tratamiento.

En el caso de los pacientes que tengan fisura de paladar deberan ser evaluados por la
fonoaudidloga, quien orientara a los padres sobre estrategias de estimulo pre linguistico.

La evaluacién genética también se hara en este periodo para precisar el diagnéstico, descartar
otras patologias y aclarar el prondstico. (9)
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TABLA 2: Cronograma de Tratamiento de Fisura Labiopalatina

Especialidad 12 1112 (13|14 [15|16]17 |18

Cirugia plastica enfermeria | A

Otorrino

Gendtica

Odontopediatria

Ortopedia preg

Ortodoncia

Fonoaudiclogia
Kinesiclogia
Psicologia
Psicopedagogia

Escuela de Padres

Cosmetologia clinica

Auditoria/R. clinica l l

A EVALUACION ¥ PROGRAMACION, DERIVACION A ESPECIALIDADES

B: CIERRE DE LABIO, RINOPLASTIA PRIMARIA ¥ EVENTUALMENTE GINGIVOPERICSTIOPLASTIA
C: CIERRE DE PALADAR

D CORRECCION NASO LABIAL 51 ES MECESARIO

F: GINGIVO COM INJERTO GSED 5| ES NECESARIOD

G: RINOSEPTOPLASTIA SECUNDARLA DEFIMITIVA 51 ES MECESARIO

9)

Fuente: Fisuras labio palatinas. Tratamiento multidisciplinario. Med. Clin. Condes.
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TABLA 3: Cronograma Terapéutico para Pacientes con Fisura Labiopalatina

Edad del paciente

Recién nacido
hasta primer mes
de vida

Edad del paciente

3 meses

6 meses

12-18 meses

2 anos

4 -6 anos

< 6 anos

6-8 anos

8-12 anos

14 anos en ade-
lante

Manejo quirtirgico y de rehabilitacién por especialista

Revisién clinica completa por el pediatra, detectar otras malformaciones congénitas e historia clinica
integral.
Orientar a los padres sobre su alimentacién indicando seno materno o en su defecto utilizar alimen-
tador con jeringa.
Indicar a los padres que “el chupén de aleta” NO es dtil.
Presentacion del nifio en la clinica de labio y paladar hendido y su clasificacion.
Tratamiento ortopédico-ortodéntico para colocacion de placa ortopédica obturadora si es necesario.
Esta placa tiene varias finalidades:
-por medio de las presiones dirigidas mejorar la arcada dental y erupciones dentarias adecuadas
en etapas tardias
-evitar el paso de liquidos y alimentos sélidos a la nariz y prevenir broncoaspiracién
-mejorar su alimentacion y prevenir detencion de peso y talla
Ensenar a la madre la higiene oral y de la placa obturadora.
Una semana después de la colocacién de la placa ortopédica obturadora (ya que el binomio madre-
bebé estén adaptados a la misma) se coloca el conformador nasal con la finalidad de remodelar el
cartilago nasal. Se utiliza hasta los 3 meses de edad que corresponde a la edad de la queiloplastia.
Audiologia para realizar tamiz auditivo.
Foniatria para iniciar con los dispositivos fisiol6gicos (succién, deglucién, masajes orofaciales y esti-
mulacién multisensorial).
Atencion de los padres por psicologia y genética.
Manejo quirurgico y de rehabilitacion por especialista

Cierre de la fisura labial y plastia de punta nasal.

Seguimiento pediatrico para control de alimentacién, desarrollo psicomotor integral e inmunizaciones.
Foniatria estimulacién de balbuceo y continuacién de masajes orofaciales y estimulacién multisensorial
Audiologia y otorrinolaringologia: realizar impedanciometria.

Foniatria: iniciar con onomatopeyas, esquema corporal.

Cierre de paladar y faringoplastia.

Foniatria: estimular primeras palabras.

Revisién por el otorrinolaringologia, prevenir complicaciones éticas como infecciones o hipoacusia
por la disfuncién de la trompa de Eustaquio y horizontalizacién del conducto auditivo.

Control por estomatologia de la erupcién dental.

Continuar seguimiento por psicologia y pediatria.

Intervencién de foniatria para terapia del lenguaje al cierre del paladar para aprender a usar el misculo
del velo del paladar una vez que ha sido aproximado a su sitio anatémicamente adecuado.

Seguimiento por estomatologia de la erupci6n dental.

Ortopedia: continuar medidas de ortopedia funcional.

Seguimiento por los servicios de otorrinolaringologia, pediatria y psicologia.
Foniatria: praxias de lengua, labios y velosoplo.

Inicia terapia intensiva del lenguaje y corregir los errores de pronunciacién y seguimiento de instruc-
ciones.
Seguimiento pedidtrico, esquema de vacunacion completo y prevencion de infecciones respiratorias.

Comienza etapa escolar
Vigilancia por psicologia para adaptacién escolar y prevencion de bullying.
Manejo integral con los padres.

Foniatria conceptos prepedagdgicos y estructuracién del lenguaje.

Injerto Gseo alveolar.

Se debe realizar “antes de la erupcién del canino permanente”.
En caso necesario correccién secundaria de labio, paladar y nariz.
Intervencién fonidtrica y auditiva intensa.

Seguimiento por psicologia, pediatria y ortopedia.

Foniatria para estimular los dispositivos bésicos del aprendizaje.
Proceso de lectoescritura.

Continuar el tratamiento de ortopedia funcional e inicio de ortodoncia si es necesario.
Vigilancia por el pediatra del inicio de su etapa puberal.

Seguimiento por psicologia y foniatria.

Correccion de cirugia estética facial (nariz y si es necesario mentén, pémulos y mejillas).
Medidas protésicas y ortodoncia.

Seguimiento pediatrico en su etapa puberal.

Terapia intensiva por psicologia durante la etapa de adolescencia.

Seguimiento por foniatria.

Nota: todas las medidas de ortodoncia-ortopedia van dirigidas a la preparacién del injerto 6seo alveolar. En todas la edades
se debe dar seguimiento por todos los especialista que integran la clinica de labio y paladar hendidos; sin embargo, en el
cronograma se hace mencién a los aspectos mds importantes.

Fuente: La intervencion del pediatra en el nifio con labio y paladar hendido. Acta pediatr. Mex.

(6)
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FIGURA 4: Paciente con placa de ortopedia prequirurgica

(6)

Fuente: La intervencion del pediatra en el nifio con labio y paladar hendido. Acta pediatr. Mex.

FIGURA 5: Uso de conformador nasal

Fuente: La intervencion del pediatra en el nifio con labio y paladar hendido. Acta pediatr. Mex.

2.1.7 Tratamiento Odontolégico

El tratamiento odontolégico comienza con la prevencion desde el periodo de recién nacido y
continua al menos hasta los 15 afios. Los pacientes requieren controles odontopediatricos
regulares. (9)

Existen varios protocolos de tratamiento precoz en el tratamiento primario que comienza en los
primeros dias de vida, con ortopedia pre quirirgica, tratamiento psicoldgico-logopédico de apoyo a
los padres y cierre quirdrgico de la fisura antes del primer afio de vida. Mayormente la
rehabilitacion de las hendiduras consiste en una cirugia plastica en el labio a los 3 meses de edad
y la cirugia del paladar alrededor de 1 afio de la edad, asi como injerto de hueso alveolar
secundario que se realiza entre los 9 y 12 afios de edad. (5)

Luego en etapas relativamente precoces (4-5 afios) se inician tratamientos dentales ortopédicos
para seguir con ortodoncia y tratamientos de rehabilitacion dental y en algunos casos cirugia
ortognatica en la adolescencia. (9) Durante las distintas fases de desarrollo del paciente se
controla el crecimiento maxilofacial, el recambio dentario y la maloclusion. (5)
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2.2 DISOSTOSIS CRANEOFACIALES

A Sindrome De Treacher Collins

a.1l Definicion

El sindrome Treacher Collins (STC) fue descrito inicialmente en 1846 por Thompson vy
posteriormente, por Berry en 1889.1,2 Fue el oftalmélogo inglés E. Treacher Collins quien
describié sus caracteristicas principales en 1900. Después Franceschetti y Klein fueron los
primeros en usar la expresion disostosis mandibulofacial y describieron el perfil de los afectados
como similar a la cara de los peces o los pajaros. (22)

El sindrome de Treacher Collins es también conocido como sindrome de Berry Franceschetti-Klein
o Franceschetti-Zwahlen-Klein. Disostosis mandibulofacial o sindrome del primer arco, se
corresponde con un desorden autosémico dominante del desarrollo craneofacial. (18)

Esta caracterizado por hipoplasia malar y pliegue antimongoloide de los parpados. (18)

El cuadro clinico que presenta el STC se caracteriza por una anormalidad en el desarrollo de
estructuras faciales y craneales bilaterales, presentandose hipoplasia de huesos cigomaticos y del
maxilar inferior, alteracion en la audicion debido a malformacion de los pabellones auriculares y de
los conductos auditivos, alteraciones dentarias, problemas en la visién, en el lenguaje, como
también en la respiracion y deglucién, que pueden llegar a ser potencialmente mortales de
acuerdo a la gravedad. (19)

a.2 Etiologia

Es un trastorno craneofacial congénito de herencia autosémica dominante. La incidencia del STC
es de 1 en 25.000 a 50.000 nacidos vivos. Es causado por mutaciones en el gen encargado de
producir la proteina treacle, esta encargada de la migracion de las estructuras de la cara, en
especial a las porciones derivadas del primer y segundo arco braquial. (18)

El sindrome de Treacher Collins es un desorden genético de caracter autosémico dominante
causado por una mutacion de los genes: TCOF1l (que se halla en el brazo largo (q) del
cromosoma 5, en el locus o ubicacién 32 y 33.1), POLR1C y POLR1D (que se encuentran en los
cromosomas 6 y 12 respectivamente en las regiones que se designan 6g21.2 y 13g12.2). Dichas
mutaciones en los genes TCOF1 y POLR1D se producen cuando el modo de herencia es
autosémica dominante y en el gen POLR1C cuando la herencia es autosdmica recesiva.

Los sindromes de origen genético estdn determinados por la combinacion de los genes dentro de
los cromosomas que el hijo recibe del padre y de la madre. Se generan trastornos genéticos
autosomico dominantes cuando solamente existe la copia de un gen anormal, que es heredado de
uno de los padres o se puede originar como una nueva mutacion resultado de una variacién en el
cambio de material genético durante la fecundacion, por causas aun desconocidas.

El sindrome de Treacher Collins es muy variable, por lo tanto, los expertos sefialan que ademas
de tener un origen genético, pueden influir en gran manera los factores ambientales. (34)
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a.3 Manifestaciones clinicas

Hipoplasia (desarrollo incompleto o defectuoso) de ciertas porciones del

craneo: bordes supraorbitales y arcos zigomaticos.

Ausencia o malformacion de los pabellones auriculares y de los conductos auditivos, pérdida
conductiva de la audicién

Presencia de coloboma en parpados. (21)

Hendidura en el parpado inferior y en cuyo nivel faltan las pestafnas

Hendiduras palpebrales inclinacion hacia abajo muy acentuadas antimongoloide. (22)
microftalmia. (20)

a.4 Manifestaciones dentarias

Hipoplasia mandibular notable

Frecuencia asociacion con fisura palatina. (2)

Paladar es ojival. (20)

Agenesia dental y alteracion en la erupcién dental. (18)

Anomalias en las uniones temporo-mandibulares y region orbito-cigomética.
Dificultades fonéticas

Trastornos de deglucion y disfagia

a.5 Otras manifestaciones

Pérdida de la audicion

Macrostomia

El pelo del cuero cabelludo se extiende hasta las mejillas

Generalmente el nifio presenta una inteligencia normal. Solo el 5 % de los casos cursan con
retraso mental. (2)

FIGURA 6: Caracteristicas faciales de Treacher Collins

(22)

Fuente: Presentacion de caso. Revista de Ciencias Médicas la Habana.
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FIGURA 7: Vista de perfil de Treacher Collins

(22)

Fuente: Presentacion de caso. Revista de Ciencias Médicas la Habana.

a.6 Diagndstico y Manejo

El diagndstico del STC es clinico y puede hacerse en el periodo prenatal mediante ecografia y
biopsia de vellosidades cori6nicas. Se pueden realizar estudios genéticos para hallar alteraciones
del gen TCOF1, aunque estos no siempre resultan positivos.

El manejo del STC requiere una aproximacion interdisciplinaria. Se han propuesto sistemas para
clasifcar la enfermedad y asi establecer un protocolo de manejo para esta patologia, pero

todavia no hay una propuesta concreta, pues el STC es un trastorno infrecuente y de presentacion
diferente en cada individuo, lo que difculta el desarrollo de guias de manejo.

Lo mas importante es asegurar la integridad de la via aérea y lograr la alimentacién del paciente,
sobre todo durante el periodo neonatal y la infancia, ya que el STC se asocia a la difcultad para
ganancia de peso y apneas obstructivas de leves a graves. El tratamiento quirdrgico mas
frecuentemente utilizado y con mejores resultados (observados como mayor nimero de retiracion
de canulas y menor necesidad de re intervencién) para este periodo es la distraccién mandibular
osteogénica. Este puede realizarse durante el periodo neonatal de ser necesario.

También se pueden llevar a cabo diversos procedimientos, con el fin de preservar la via aérea
como la traqueotomia, el uso de presion positiva continua de la via aérea y adhesiones labio-
lengua.

La evaluacion por oftalmologia, otorrinolaringologia y audiologia también se debe iniciar entre los
0y los 36 meses de edad.

En una segunda etapa, de los 3 a los 12 afios de edad, se debe comenzar el tratamiento de
ortodoncia, la reparacion de los parpados, la reconstruccion del paladar o del labio hendido (en
caso de que existiesen) y la reconstruccion de la regién cigomatica, para la cual el procedimiento
mas utilizado es el uso de colgajos vascularizados de calota, ya que tienen menor necesidad de
reintervencién. La realizacion de otoplastia y otras cirugias de retoque se deben realizar en este
lapso.
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En el altimo periodo, que comprende de los 13 a los 18 afios de edad, esta recomendado llevar a
cabo la cirugia ortognatica y rehacer los injertos, en caso de ser necesario. (18)

Por ultimo, el tratamiento siempre debe incluir el apoyo psicolégico, tanto a la familia como a los
enfermos, no solo por las malformaciones craneofaciales presentes, sino también por las multiples
intervenciones quirdrgicas a las que necesitaran ser sometidos.

El prondstico de las formas ligeras y moderadas de la enfermedad es favorable con un tratamiento
adecuado. La mayoria de los nifios afectados alcanza un desarrollo e inteligencia normales. La
atencion cuidadosa y precoz garantizara un mejor desempefio escolar. (20)

a.7 Consideraciones sobre el tratamiento

Estos pacientes requieren ser tratados ortodoncicamente para solucionar el problema oclusal y en
la mayor parte de los casos se indica la cirugia ortognética, para corregir el problema esquelético.
Ante cualquier procedimiento terapéutico dental hay que considerar la presencia de otras
condiciones médicas, tales como defectos congénitos cardiacos que puedan modificar la forma de
llevar a cabo el tratamiento. (2)

FIGURA 8: Paciente con Treacher Collins con tratamiento
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Paciente con sindrome de Treacher Collins traqueostomizado en periodo de recién nacido.
Amiba se observa el pre y post operatorio de distraccion dsea corrigiendo la micrognatia y posterior
decanulacion de la tragueostomia. Abajo imagenes radiologicas pre y post distraccion osea que

evidencian la ampliacion de la columna de aire de la via aérea superior (4)

Fuente: Malformaciones craneofaciales y obstruccion de via aérea

B. Craneosinostosis

La craneosinostosis se caracteriza por el cierre prematuro de una 0 mas suturas craneales con la
consecuente deformidad del crdneo. Las limitaciones de crecimiento y desarrollo del craneo
pueden causar hipertension intracraneal, trastornos visuales, retraso mental y dificultades
respiratorias. Puede ocurrir en forma aislada (craneosinostosis no sindromica) o asociada con
sindromes (craneosinostosis sindromica [CS]). Esta deformidad esta presente en mas de 100
sindromes, siendo los de Apert, Crouzon y Pfeiffer los mas comunes, asi como los sindromes de
Saethre-Chotzen y Carpenter.

Algunas caracteristicas craneodentofaciales de CS incluyen: braquicefalia, hipoplasia de la cara
media, perfil céncavo, hipertelorismo, exoftalmos y proptosis ocular, clase Il esquelética,
hipoplasia maxilar, apifiamiento dental grave, anterior y mordida cruzada posterior, mordida
abierta, atresia maxilar, paladar hendido, Gvula bifida, erupcién ectépica, agenesia y opacidad del
esmalte. Actualmente, el padrén oro para el tratamiento quirlrgico consiste en la expansion
craneal, la osteotomia tipo Le Fort Ill de avance del tercio medio de la cara u osteotomia
frontofacial en monobloque seguida de distraccion osteogénica. (7)
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b.1 Sindrome de Crouzon

b1.1 Definicion

Sindrome de Crouzon es una sinostosis craneofacial congénita caracterizada por el cierre
prematuro intrauterino de las suturas coronal, sagital y lambdoidea.

El sindrome de Crouzon se caracteriza por una triada con deformidades de craneo, cara, y 0jos.
El craneo es braquicéfalico, un tercio medio facial hipoplasico el cual causa una retrusion orbital
derivando a un exoftalmos en todos los casos. Las complicaciones oculares tales como la
exposicion a gqueratopatias, y disminuciéon de la visidbn se pueden observar; el estrabismo y la
distopia orbital ademés de un hipertelorismo por una base craneal amplia esta presente en estos
pacientes (10)

b.1.2 Etiologia

Se considera que es una enfermedad hereditaria autosémica dominante, estd relacionado
especificamente con el gen FGFR2 en el cromosoma 10g26. Del 30 al 60% son casos
esporaticos, por mutaciones recientes. Se cree que la enfermedad de Crouzon afecta a 1 de cada
25.000 nacimientos. (2)

b.1.3 Manifestaciones Clinicas

¢ Hipoplasia del maxilar superior tanto en sentido anteroposterior como transversal. Clinicamente
se manifiesta por:
- Prognatismo mandibular
- En el 67% de los casos mordida cruzada posterior uni o bilateral
- Apifamiento dentario
- Paladar estrecho

¢ Exoftalmos, debido a la presencia de érbitas poco profundas, lo que origina conjuntivitis y
gueratosis de exposicion

Nariz en pico de loro

Hipertelorismo

Abultamiento frontal

Tercio medio facial hipoplasico

b.1.4 Otras Manifestaciones

Pérdida de la visiéon
Déficit auditivo. (2)

FIGURA 9: Vista de frontal y perfil de Sindorme de Crouzon
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(10)

Fuente: Sindrome de Crouzon: Revisién de tema y reporte de caso. Rev. Estomatol.

FIGURA 10: Mordida cruzada en el sector anterior y
vista lateral en paciente con sindrome Crouzon

FIGURA 11: Mordida cruzada en el anterior y posterior
paciente con sindrome Crouzon

Fuente: Sindrome de Crouzon: Revision de tema y reporte de caso. Rev. Estomatol.
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FIGURA 12: Radiografia panoramica de un paciente con sindrome Crouzon

Radiografia panoramica. Céndilos aparentemente erosionados, radiopacidades en senos paranasales y el tamafo de cuerpo mandibular
izquierdo esta levemente aumentado; B. Radiografia de perfil con maxilar retrognatico y una mandibula prognatica. El desarrollo de la rama es escaso. (10)

Fuente: Sindrome de Crouzon: Revision de tema y reporte de caso. Rev. Estomatol.

b.2 Sindrome de Apert
b.2.1 Definicidn:

Denominado tambien Acrocefalosindactilia tipo I, se trata de la sinostosis progresiva de la sutura
de la base craneal, Orbita y maxilar, con falta de formacién de la sutura metdpica y sagital. (2)

Esté caracterizado por craneosinostosis, sindactilia simétrica en las cuatro extremidades, Puede
presentar coeficiente intelectual bajo o normal, alteraciones cutdneas y maxilofaciales. (12)

b.2.2 Etiologia

La mayoria de los casos son esporaticos, esta ocasionado por una mutacion en el gen receptor 2
del factor de crecimiento fibroblastico FGFR2 expresandose en forma autosémico dominante (AD);
pero también siendo un factor de riesgo la edad paterna avanzada. La incidencia es de 1,2 por
cada

100.000 nacidos vivos. (2) (12)

b.2.3 Manifestaciones Clinicas

. Deformidades esqueléticas: Sindactilia de los dedos, tanto en manos como en pies, mas
frecuentes en 2°, 3° y 4° dedos. Esta funcién puede ser 6sea o del tejido subcutaneo.

. A nivel craneofacial: El fenotipo craneofacial con acrocefalia es tipico. Hipoplasia maxilar en
sentido anteroposterior y transversal, lo que clinicamente se manifiesta por:

- Mordida Cruzada anterior

- Mordida cruzada posterior
- Apifiamiento dentario (11)

b.2.4 Otras manifestaciones
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Exoftalmos

raiz nasal deprimida e hipoplasia mediofacial
Proptosis parpebral

Pliegue antimongoloide

Hipertelorismo. (2)

estrabismo divergente (12)

FIGURA 13: Perfil del paciente con Sindrome de Apert

El hipertelorismo y el exoftalmos es marcado en el SA. Al
nacimiento presenta dimorfismo facial, braquicefalia, promi-
nencia frontal, pabellones auriculares de implantacion baja,
cuello corto.

(11)

Fuente: Sindrome de Apert. Acta Médica Grupo Angeles

FIGURA 14: Sindactilia de paciente con Apert

i (11)

Fuente: Sindrome de Apert. Acta Médica Grupo Angeles

b.3 Diagnéstico diferencial entre Sindrome de Aperty Crouzon
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Ambos sindromes cursan con una gran variedad de signos clinicos, de los cuales es importante
destacar desde el punto de vista odontoldgico: hipoplasia maxilar, asimetria facial, cara plana,
mandibula prominente, maloclusién Clase lll, paladar ojival (generalmente fisurado), apifiamiento
dental, alteracion en el patrén eruptivo (retardo en la erupcion), anomalias dentarias e hiperplasia
gingival. Desde el punto de vista neurolégico, el individuo puede tener una inteligencia normal o
diversos grados de retardo mental.

Segun cita Pelo S y cols., el SA se caracteriza por la craneosinostosis, especialmente de las
suturas coronales, siendo ésta la manifestacién clinica de mayor relevancia. A nivel de las
extremidades se evidencia una sindactilia 6sea y cutanea, con fusion de los dedos indice, medio y
anular, y segundo, tercero y cuarto digito respectivamente. Puede cursar con aplasia o anquilosis
de algunas articulaciones como la de los hombros, codos y caderas.

En cambio, el SC se caracteriza por el cierre precoz de todas las suturas craneales acompafnado

de hipertensién endocraneana, trigonocefalia, nariz en pico de loro y ausencia de anomalias en
las extremidades. (31)

TABLA 4: Diagnostico diferencia entre el sindrome de Crouzon y Apert

i , Caracteristicas Caracteristicas
Sindrome Gen y Herencia A :
craneofaciales exiremidades
FGFR2 Turribraquicefalia, hipoplasia | Sindactilia simefrica (manos y
Apert Locus: 10G25-026 del tercio medio de moderada pies),'oc'or‘rcmiemo rizomelico,
AD : a severa. anquilosis de codos. No hay
polidactilia
FGFR2 (diferentes Craneosinostosis coronal,
partes excepto exén exoftalmos, hipertelorismo,
Crouzon B) hipoplasia del tercio medio | Ninguna alteracion
Locus: 10925-g26 facial, nariz “en pico” orejas de
AD implantacion baja (12)

Fuente: Sindrome De Apert, Reporte De Caso Clinico. Rev. Fac. Cienc. Méd. Univ. Cuenca.

b.4 Consideraciones Sobre El Tratamiento

El equipo interdisciplinario es esencial para el tratamiento de la craneosinostosis. Deben de
intervenir odontélogos, ortodoncistas y cirujanos craneofaciales.

El objetivo del tratamiento quirdrgico es conseguir el mejor resultado funcional y estético, y
dependera del tipo de craniosinostosis y edad del paciente. Idealmente el nifio debe ser operado
entre los 3 y 12 meses. Dependiendo del caso habra que realizar descompresién intracraneal,
corregir el problema oftalmolégico y las deformidades faciales, consiguiendo una armonia de los
rasgos faciales. El crecimiento facial anormal da a lugar a maltiples alteraciones dentofaciales lo
cual requerira la intervencion del odontélogo y ortodoncista. Durante el periodo de la erupcién de
la denticion tanto temporal como permanente, hay que valorar la oclusion, prestando atencién a
las mordidas cruzadas anteriores y/o posteriores, a la inclinacién del plano oclusal, a las
asimetrias y a la relacién entre la arcada dentaria. Hasta completar el crecimiento hay que vigilar
todos los problemas oclusales que puedan surgir y planificar el tratamiento con ortodoncia. (2)

Dentro de las posibilidades terapéuticas de estos pacientes es importante entender el concepto
del manejo multidisciplinar, ya que a través de un tratamiento integral de estos enfermos se
pueden obtener unos resultados excelentes desde el punto de vista funcional, estético y
psicosocial, que repercutira en la mejoria de su calidad de vida.
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El tratamiento va a depender de las malformaciones especificas, del patron de crecimiento
craneofacial y de las necesidades psicosociales de cada individuo afectado, por lo que hay que
individualizar cada caso.

Para resolver los problemas dentales, se requiere también un tratamiento en equipo, de
odontopediatras, odontdlogos generales, periodoncistas, ortodoncistas y cirujanos. No se ha
descrito ningln tratamiento curativo para estos sindromes, pero varias de las dificultades
funcionales mas apremiantes si pueden ser tratadas.

Dentro de los métodos quirlrgicos se requiere craneotomia, la cual se recomienda antes de
cumplir el primer afio, con el objetivo de descomprimir la masa cerebral y mantener la forma
craneal lo menos deformada posible; en la pubertad se pueden realizar otras cirugias que ayudan
a mejorar la apariencia de los pacientes, como el avance del tercio medio facial que mejora el flujo
nasal y la cirugia ortognatica en la adolescencia, que mejora la oclusion dental y la estética del
paciente.

Actualmente se realizan tracciones del maxilar en edades tempranas para el tratamiento de las
apneas del suefio. Segun cita Pelo y cols. en la ultima década, la cirugia craneofacial ha tenido
grandes avances, entre los que se encuentran la introduccién de las técnicas de fijacion rigida
altamente refinadas mediante el uso de placas y tornillos, que mantienen los segmentos 6seos en
una posicion estable, disminuyendo la incidencia de infecciones y recidiva. Lo mas reciente ha
sido

la utilizacion de las técnicas de transporte 6seo guiado a través de osteotomias en monobloque y
cuya principal ventaja es la de evitar la necesidad de un injerto éseo. En la actualidad las
osteotomias maxilares son estabilizadas mediante fijacion rigida (placas y tornillos).

En un estudio realizado por Dadonim Vila y cols. se realizé un tratamiento de suturectomia y
craneoplastia en la primera fase seguido de una osteotomia Le Fort Il extracraneal con colocacion
de una méascara de Delaire para avance del tercio medio en un paciente con SC. En otro paciente
con SA se realizé osteotomia Le Fort Ill intracraneal con orbitotomia unilateral de centralizacién y
colocacion de la mascara de Delaire para avance del tercio medio.

En los pacientes con SA que presenten malformaciones congénitas en los pies es imprescindible
el tratamiento ortopédico, con los posteriores controles biomecdanicos, consiguiendo una mejora
significativa en su deambulacidon y en su propia autonomia. El protocolo quirdrgico de cirugia
plastica de la mano es el tratamiento de eleccién en estos casos, para

tratar la sindactilia en el paciente infantil.

Los investigadores sefialan igualmente la posibilidad de realizar intervenciones dentro del
protocolo multidisciplinar, para tratar el exoftalmos, cuyos resultados son de éxito variable. Otras
medidas terapéuticas incluyen los métodos ortoddncicos/quirlrgicos para tratar el prognatismo y el
paladar
hendido.

En el campo del desarrollo psicolégico y mental, estos pacientes pueden requerir igualmente
apoyos en educacion especial. (31)
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FIGURA 15: Paciente con sindrome de Apert tras una craneotomia

(24)

Fuente: Salud oral en el nifio con Sindrome de Down: Protocolo de intervencion. Gaceta Dental.

FIGURA 16: Tratamiento de ortopedia de un paciente con sindrome de Crouzon

(10)

Fuente: Sindrome de Crouzon: Revisién de temay reporte de caso. Rev. Estomatol.

2.3 DISPLASIA ECTODERMICA HIPO/ANHIDROTICA

2.3.1 Definicién

Displasias ectodérmicas representan un grupo heterogéneo de alteraciones, que se caracterizan
por el desarrollo anormal de los tejidos derivados del ectodermo, conociéndose mas de 150 tipos
de ellos, los mas comunes son las de tipo hidrética e hipohidrética, siendo esta ultima la forma
mas grave y frecuente.

Displasia ectodérmica hipohidrética también denominada como sindrome Christ-Siemens-
Touraine fue descrita inicialmente por Wedderbun en 1838. (13)

Se trata de un sindrome hereditario que se caracteriza por la triada: hipohidrosis, hipotricosis e
hipodoncia. (2)

2.3.2 Etiologia

Es una enfermedad genética rara de caracter autosomico recesivo ligado al cromosoma X.
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Siendo afectados los de sexo masculino y portadores los de sexo femenino. Su prevalencia ocurre
alrededor de 1 para 100,000 nacimientos. La DEH presenta tasa de mortalidad infantil entre 2 y
20%, dependiendo del diagndstico y tratamientos oportunos (13)

2.3.3 Manifestaciones Clinicas

Son el resultado de la afectacién de diferentes tejidos ectodérmicos: cabellos, dientes, ufas y
glandulas sudoriparas.

. Aspecto facial “caracteristico”: nariz pequefa, dorso nasal bajo, frente despejada y

eminencia supranasales prominentes

o Alteraciones en el cabello:

- Alopecia total o parcial
- Pelo rubio, fino y quebradizo tanto en cuero cabelludo como en ceja, pestafas, region
pubica vy axilar.

. Alteraciones en la denticion:

- Oligodoncia o hipodoncia, tanto en denticién temporal como permanente, dando al paciente
una apariencia de envejecimiento prematuro.

- Los dientes presentan anomalias de tipo estructural, con pérdida del esmalte o menor
resistencia de este a la caries, 0 anomalias morfoldégicas como acortamiento y dientes
conicos

- La agenesia dental y la consiguiente insuficiencia masticatoria determinan la atrofia de los
procesos alveolares, llevando a la reduccion de su dimension vertical.

Alteraciones en las ufias:

- Ausencia de éstas, 0 mostrar signos de distrofia
Alteraciones de las glandulas sudoriparas

- Reduccion o ausencia total de estas.

- La piel generalmente se muestra seca, escamosa y facilmente irritable, como resultado de la
atrofia o hipotrofia de estas glandulas

2.3.4 Otras manifestaciones

Dermatitis atopica
Hipogammaglobulinemia
Hiperqueratosis palmoplantar. (2)
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TABLA 5: Caracteristicas clinicas de Displasia Ectodérmica Hipohidrética

Caracteristicas

XDEH

FACIALES ¥ ESQUELETICAS)

+ Frente prominente.

» Mariz en silla de montar.

+» Labios evertidos.

+ Hiperpigmentaciones periorbiculares.

+ Hipertelorismo.

+ Epicanto bilateral.

* Orejas de baja implantacion.

» Alteracion de la dimension vertical anterior.

» Hipoplasia maxilar.

+» Rotacidn anterior mandibular con relacion molar CIIL

ORALES

+ Anodoncia, oligodoncia o hipodoncia que causa dificultad masticatoria.

+ Microdoncia.

+ Alteraciones en la forma (Ej.: Dientes conicos).

» Decremento cuantitativo de la saliva fluida que causa dificultad deglutiva.
+ Bajo desarrollo de la zona crestal alveolar.

CABELLO

+ Atricosis o hipotricosis en cuero cabelludo, cejas, pestanas, regién pibica y axilar
+ Pelo ralo, fino y quebradizo. usualmente de color rojizo o rubio claro.

+ Tricorrexis fisurada.

+ Disminucioén o ausencia de foliculos pilosos.

+ Hipoplasia de foliculos pilosos.

PiEL

» Dermatitis atopica de localizacion flexural.

+ Xerodermia.

+» Placas de liquenoides.

+ Piel fina y rala.

» Hiperparaqueratosis palmoplantar.

+ Tendencia a presentar arrugas, especialmente en los parpados.

+ Eczema.

» Hipohidrosis: disminucién o ausencia de glandulas sudoriparas con alteracion de las
ecrinas seguidas por las apocrinas y sebaceas.

» Hiperpirexia con posible dano neurosensorial o muerte.

* Intolerancia al calor.

GLANDULAS MUCOSAS

+ Ausencia o hipoplasia en el tracto aerodigestivo.
+ Funcionamiento anormal en: nariz. membranas sinusales paranasales, tubo de Eustaquio.
naso-oro-hipo faringe, mucosa bucal, laringe y arbol traqueo-bronquial.

Qipo

* Impactacion de cerumen.

» Otitis media recurrente.

» Otitis media serosa crénica.

» Pérdida de la audicion neurosensorial por hiperpirexia.
» Pabellones auriculares sobresalientes.

» Estenosis del canal auditivo externo.

MNariz

+ Rinitis cronica.

+ Obstrucci6n nasal crénica.

» Transporte mucociliar infeccioso.

+ Infeccién secundaria de las sinuscides paranasales y los pasajes nasales.
» Epistaxis.

+ Costras de secreciones mucosas.

Quos

+ Xeroftalmia, que eventualmente puede ocasionar cataratas.
» Conjuntivitis eventual.

SISTEMA RESPIRATORIO

+ Faringitis y laringitis crénica.
+» Disfonia por inadecuada lubricacion de cuerdas vocales.
*» Infecciones del tracto recurrentes.

SISTEMICAS

» Deficiencias de peso y altura para la edad.
+ Perfusién vascular periférica alterada que ocasiona un patrén anormal de temperatura.
+ Alteracion en la nutricién.

Fuente: Displasia ectodérmica hipohidrética: Reporte de casos. Avances en Odontoestomatologia

(32)
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FIGURA 17: Signos caracteristicos de Displasia ectodérmica hipohidrética

Signos caracteristicos de DEH.
A. Se puede observar cabellos
y cejas escasas, hiperpigmenta-
cion perioral y periorbital. B. Se
muestra puente nasal y labios
prominentes. C. Arrugas perioral
y periorbitales.

(13)

Fuente: Displasia ectodérmica hipohidrética: caracteristicas clinicas y radiogréaficas. Rev. Odont. Mex

2.3.5 Propuesta para unas Consideraciones Terapéuticas Odontoldgicas

Las diferentes manifestaciones presentes en los pacientes con DEH merecen cuidados,
recomendaciones y acciones terapéuticas que varian segun la severidad y complejidad de cada
caso, y que requieren de una intervencion multidisciplinaria con el fin de lograr una adecuada
rehabilitacion bucal y social de cada individuo; el grupo de trabajo que interviene en los pacientes
con DEH vy sus grupos familiares deberia estar conformado por las areas de genética, pediatria,
dermatologia, otorrinolaringologia, odontopediatria, rehabilitacion dental, ortodoncia, cirugia oral y
maxilofacial, terapia del habla, psicologia y trabajo social, con lo que se asegura una visién
holistica del paciente. Las necesidades de los pacientes varian segun el grado de severidad de las
manifestaciones clinicas y la personalidad del paciente para afrontar el entorno social.

La Academia Americana de Pediatria Dental (AAPD), establece que los pacientes que requieren
un manejo especial de sus necesidades de salud para lograr un desarrollo fisico, mental,
sensorial, cognitivo o emocional y de comportamiento debido a que presentan discapacidad o
limitacién en alguna condicion, requieren un manejo médico o intervencién en los cuidados de la
salud mediante programas y servicios especializados. Estos pacientes son mas vulnerables a
sufrir enfermedades bucales porque algunos de ellos presentan compromiso inmunoldgico que los
hace susceptibles a infecciones.

Uno de principales objetivos del tratamiento maxilofacial para estos pacientes es el de obtener un
abordaje integral que cubra todas las falencias a nivel sistémico y proporcione el maximo grado de
desarrollo como ser humano tanto a nivel fisico como psicolégico y social. Desde esta perspectiva,
los logros a alcanzar abarcan condiciones como: proveer una actividad masticatoria adecuada
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mediante una rehabilitacion multidisciplinaria, promover el desarrollo maxilofacial adecuado, evitar
la atrofia alveolar o restaurar el reborde de los maxilares, mantener la dimensién vertical
apropiada, integrar la estética dentofacial para lograr una autoestima y auto aceptacion que le
permitan mejorar las relaciones interpersonales en su entorno social. (32)

2.3.6 Consideraciones sobre el tratamiento

Estos pacientes deben ser evaluados por un profesional de la odontologia desde edades
tempranas para determinar su condicion oral. No es infrecuente para el odontélogo ser la primera
persona en reconocer la displasia ectodérmica en un nifio. El tratamiento dental debe ser
individualizado y adaptado de manera progresiva al crecimiento del individuo.

Son factibles diferentes tratamientos protesicos para correccion de los defectos dentales: prétesis
totales, parciales, removibles y fijas, sobredentaduras e implantes dentales.

La utilizacion de protesis parciales de acrilico es una alternativa Util y practica para dar solucion a
la estética, funcionalidad y rehabilitacion oral de estos pacientes. A demés permite una
estimulacion de los procesos alveolares para un posterior tratamiento con protesis soportadas
sobre implantes, cuando el paciente sea adulto.

El empleo de resinas compuestas fotopolimerizables proporciona buenos resultados estéticos en
la restauracion de los dientes coénicos.

El uso de implantes dentales en estos pacientes tiene un elevado indice de éxito ofreciendo
ventajas, como aumento de retencion y establilidad de la prétesis, lo que permite una mejor
actividad funcional del sistema estomatognatico. El uso de implantes durante la infancia y
adolescencia es controvertido; no todos los autores encuentran esta accion terapéutica favorable
en nifos. (2)

2.3.7 Plan de tratamiento
e Tratamiento preventivo:

Como fase previa al tratamiento se debe instruir al paciente en los métodos de higiene oral para
mantener un equilibrio bucal compatible con salud y propiciar un ambiente sano que no interfiera
con los posteriores procedimientos y aparatologia; para estos propoésitos se acude a realizar
topicaciones con flior y suplementos de saliva debido a que sus componentes como: el calcio,
fosfato y fluoruro que ayudan a la remineralizacion dental, asimismo se restablece en gran medida
los mecanismos de defensa frente a los microorganismos orales patogénicos, ayuda a la sintesis
de enzimas que disuelven moléculas necesarias para la percepcion del gusto y humedece la
mucosa bucal para protegerla de factores irritantes mecénicos, quimicos e infecciosos.

e Fase inicial en deciduos:

Comienza en denticion decidua con mantener la integridad de los dientes, libre de caries y luego
con la colocacion de protesis ortopédicas removibles que favorecen la estética, la funcion y el
adecuado crecimiento maxilar entre los 3 a 5 afios de edad.

Este procedimiento conlleva a una disminucién del overbite, aumento en la dimension vertical
anterior, retrusion del menton provocando aumento del overjet, perfil mas convexo y retruido. A
estas protesis se les aflade un aditamento o tornillo que propicie el acomodamiento de la placa al
crecimiento de los maxilares del paciente sin impedir el desarrollo craneofacial.

En un periodo menor a los 2 afios se cambia, para promover el desarrollo de la dimensién
transversal. Tanto el paciente como la madre o el responsable deberan recibir informacion sobre
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la higiene del aparato.
e En denticion mixta:

Se realiza la restauracion de dientes permanentes presentes en boca, con resina, para la
reparacion de microdoncias.

Los dientes dismorficos producen retencion limitada de las protesis, lo que exige modificar el
contorno de las coronas clinicas con técnica directa o indirecta mediante uso de resinas y
favorecer asi el anclaje de la prétesis. Cuando ya estan rehabilitados los dientes naturales se
procede a realizar una nueva prétesis removible que se acomode al tamafio real de los dientes
permanentes y que no haga compresién a las zonas de erupciones dentales, lo que contribuye al
buen posicionamiento de los labios, la lengua y la adecuada dimension vertical ademas beneficia
la funcién masticatoria y el aspecto psicosocial.

e En denticibn permanente:

Se realiza una ortodoncia interceptiva para el cierre de diastemas y el reposicionamiento de las
piezas dentales, una vez erupcionados todos los dientes se coloca la ortodoncia correctiva para
terminar el tratamiento ortodéntico y darle paso a la fase quirdrgica, esta consta de reconstruccion
0sea guiada antes de los implantes, ofreciendo un restablecimiento del tejido éseo mandibular y
maxilar de las zonas afectadas con injertos o biomateriales que crean un grosor adecuado para la
colocacion de los implantes ya que estos pacientes se caracterizan por presentar corticales
delgadas y rebordes alveolares delgados en forma de cuchilla y con alturas disminuidas para
favorecer la rehabilitacion, usualmente falta tejido blando de recubrimiento en las zonas edéntulas.

e Fase quirurgica:

En pacientes no sindrémicos los implantes se proyectan alrededor de los 18 afios que ha
culminado el crecimiento maxilar, sin embargo, en pacientes con este sindrome y totalmente
edéntulos se ha iniciado la colocaciéon de los implantes de cada pieza dental a la edad en la que
ese diente estaria en boca, es decir, a partir de los 6 afios de edad para primeros molares y asi
sucesivamente como lo reporta Candel et al 2011.

Como efectos adversos de los implantes a edades tan tempranas se han reportado anquilosis y
cambios de la posicion y de la angulacion de los mismos, con el crecimiento de los maxilares, por
lo que se ha sugerido posponer esta forma de rehabilitacion hasta los 12 afios edad. El
rehabilitador establecera la forma ideal para lograr el soporte estratégico de la protesis
dependiendo de los recursos del paciente y la disponibilidad de soporte éseo remanente.

Algunos pacientes requieren cirugia ortognatica, o alguna otra variedad de cirugia ésea, como
cirugias segmentarias y/o distraccion osteogénica, para posicionar adecuadamente los maxilares
y lograr un acople oclusal ideal.

e Fase de mantenimiento:

Se busca mantener los resultados en el tiempo y la garantia de los procedimientos por lo que se
recurre a las citas periédicas para evaluar higiene oral de la boca y de las prétesis acrilicas
haciendo énfasis en la desinfeccién de estas con diluciones de hipoclorito o peréxido durante
aproximadamente quince minutos una vez por semana y evitar desequilibrios microbiolégicos.

Se recomienda retirar la prétesis de la boca unas 6-8 horas al dia para el adecuado descanso y
oxigenacién de las mucosas, ademas en las citas se evalla el soporte de la prétesis, zonas
dolorosas, altas o inestables y complicaciones que hayan surgido posteriormente como
infecciones generales en la cavidad oral o del tejido adyacente a los implantes, entre otros. (32)
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2.4 SINDROME PIERRE ROBIN

2.4.1 Definicion
El sindrome de Pierre Robin (SPR) es una afeccion o secuencia malformativa. (14)
Tiene una incidencia de 1:8000 a 1:14000 nacimientos y el 45-80% son sindrémicos. (15)

El Sindrome de Pierre Robin consiste en una triada de micrognacia mandibular, glosoptosis y
fisura palatina que suele asociarse a otros sindromes. (15)

La manifestacion basica de este sindrome consiste en la micrognatia, puesto que la glosoptosis y
paladar hendido son secundarios. (35)

La SPR es una anomalia congénita del arco branquial, por lo que estos pacientes desarrollan
problemas respiratorios y digestivos severos desde el nacimiento, asociados a mortalidad elevada,
debiendo iniciar el tratamiento adecuado para proteger la via aérea superior. Al ser una anomalia
del primer arco branquial, se relaciona con multiples problemas oftalmologicos, ademas de otros
cuadros que pueden comprometer el posterior desarrollo del nifio. (35)

La regién facial del ser humano comienza su formacién alrededor de la cuarta semana de vida
intrauterina tras la aparicion del proceso frontonasal, maxilar y mandibular. Los procesos
maxilares contribuiran a la formacién del tercio medio de la cara y del paladar duro y blando.
Embriol6gicamente hablando, el paladar se desarrolla de dos estructuras formadas a partir de los
procesos maxilares: un paladar primario que es una estructura cuneiforme e impar localizada en la
parte medial anterior y dos procesos palatinos laterales o también llamados paladar secundario.
Conforme crecen los procesos palatinos se desplazan hacia la linea media; sin embargo, en esta
etapa de vida intrauterina la lengua en desarrollo ocupa un lugar superior dentro de la cavidad
bucal y los procesos palatinos contactan con ella durante su recorrido hacia la linea media, por tal
motivo cuando los procesos palatinos contactan finalmente con la lengua éstos tienden a
descender a cada lado de ésta. No es sino hasta la octava semana de gestacién cuando los
procesos palatinos ejercen presion sobre la lengua deslizandose sobre ella, lo cual produce una
elevacion de los procesos palatinos y una posterior fusién y remodelacion de los mismos por
efectos de la propia lengua. Se cree que la lengua tiende a descender por si sola como resultado
del crecimiento mandibular, lo que provoca que los procesos palatinos se deslicen por encima de
ésta y se cierren por si solos.

En la secuencia malformativa de Pierre Robin este evento embriol6gico normal descrito con
anterioridad se ve afectado y ocasiona una severa falta de crecimiento mandibular, lo que impide
que los procesos palatinos se aproximen y se fusionen entre si, debido a que la lengua no
desciende y se interpone en el trayecto normal de los procesos palatinos, generando en el
paciente una fisura palatina caracteristica en forma de «U», asi como un hipocrecimiento
mandibular muy severo que causa serias dificultades para la respiraciéon y la alimentacién. (16)

La precocidad y efectividad del manejo de esta secuencia es determinante, ya que la
incoordinacion de los mecanismos de succién y deglucion, ademas de una inadecuada ventilacién
respiratoria, comprometen el estado nutricional y la calidad de vida del paciente. (17)

2.4.2 Etiologia

Se desconocen las causas especificas de este sindrome, pero puede formar parte de muchos
sindromes genéticos. (2)

Entre las causas posibles conocidas y sospechadas de su etiologia encontramos las genéticas,
como factor de transcripcion SOX9 del cromosoma 17q, delecion del brazo largo del cromosoma
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4; las uterinas y fetales asociadas a los factores mecénicos; las farmacoldgicas y toxicas,
teratogénicas y otras esporadicas. Hay que considerar que cuando acompafia a los diferentes
sindromes debe tenerse en cuenta la etiologia de estos.

Entre las causas embrioldgicas, se considera que si el feto esta doblado en el Gtero con la cabeza
presionada fuertemente dentro del térax se puede generar una mandibula hipoplasica entre la
séptima y undécima semana de edad gestacional con el consecuente desplazamiento anormal de
lengua hacia arriba y atras en la cavidad oral. De esta manera, la secuencia se puso en marcha
con la Interferencia en la fusion palatina. Asi se genera fisura en U, via aérea estrecha, hioides
inferior y posterior, obstruyendo la via aérea. (36)

2.4.3 Manifestaciones Clinicas

o Glosoptosis

o Hipoplasia mandibular: manifestdndose clinicamente con un resalte aumentado vy
maloclusién de clase Il. Hay ademas una elevada prevalencia de hipodoncia mandibular.

. Fisura de paladar que puede englobar paladar duro, blando, pero no labio. El paladar en U

es un hecho secundario que ocurre como resultado hipoplasia mandibular y el
desplazamiento posterior de la lengua. (2)

FIGURA 18: Secuencia Pierre Robin

la izquierda,

micrognatia severa. Al centro, tomografia computada que evidencia la glosoptosis y el compromiso
obstructivo de la columna de aire de la via aérea superior. A la derecha, imagen distintiva de la fisura

palatina amplia en “herradura” la que se opera al afio de edad (4)

Fuente: Malformaciones craneofaciales y obstruccién de via aérea superior: ¢, Qué y como corregir?
Revista Pediatria Electronica.

42



FIGURA 19: Fisura Palatina en forma de “U” hallazgo patognomanico en la
Secuencia de Pierre Robin.

La fisura palatina en forma de «U» es un hallazgo patog-
nomonico de la secuencia malformativa de Pierre Robin. Notese la
perfecta correspondencia de la lengua dentro de la fisura palatina.

Esto sucede porque la lengua impide la adecuada unién de los proce-
sos palatinos durante la embriogénesis del paladar. (1 6)

Fuente: Secuencia malformativa de Pierre Robin: informe de un caso y revision de la
literatura. Revista ADM

2.4.4 Tratamiento

Desde el punto de vista terapéutico podemos abordar el sindrome desde dos perspectivas:
conservadora y quirdrgica.

e Tratamiento conservador

No debemos olvidar que el manejo inicial del SPR, en primera instancia, debe orientarse hacia los
problemas de la via aérea y a establecer una adecuada nutricion.

Un punto importante a tener en cuenta es que la formacién de la familia es fundamental para tener
éxito durante todas las etapas del tratamiento. (14)

e Manejo de la via aérea

En general, el manejo de la via aérea de la gran mayoria de los pacientes con SPR se realiza de
manera conservadora mediante la posicion decubito prono o ventral. Dicho manejo postural
mantiene por gravedad la lengua en una posicion mas anterior, facilitando la respiracion, lo que se
muestra en la monitorizacion continua por la inexistencia de desaturaciones importantes.

En algunos pacientes, el manejo posicional no logra aliviar su obstruccién, presentando episodios
frecuentes de apneas e hipoapneas obstructivas con caida de la saturacion de oxigeno a niveles
criticos. En consecuencia, deben ser manejados con procedimientos destinados a estabilizar la
via aérea superior, utilizando en su gran mayoria la intubacién endotraqueal.

La intubacion traqueal fallida es una causa importante de morbilidad y mortalidad, ya que es dificil

manejar la via aérea por el tamafio de la lengua en relacion a la mandibula, desplazandose
posteriormente e impidiendo la alineacién de los ejes laringeo, faringeo y oral durante la
laringoscopia directa y la apertura glotica no se puede visualizar.
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Por ello se ha recomendado en pacientes con SPR la intubacion traqueal asistida con fibroscopio
flexible. Otros autores recomiendan la insercion de la via aérea nasofaringea, cuando es posible,
evitando la obstruccidn ocasionada por el desplazamiento posterior de la lengua, ya que propulsa
la lengua hacia delante y permeabiliza la via aérea. Se pueda administrar oxigeno y anestésico
inhalado durante el procedimiento, lo que mantiene la oxigenacion y una profundidad anestésica
adecuada, utilizandose como tratamiento de la via aérea de forma ambulatoria.

La principal desventaja de este método es que no se puede ventilar manualmente al paciente vy,
en caso de ser necesario, se debe retirar el tubo nasofaringeo y ventilar con mascarilla facial
estandar.

En la investigacion técnica que se lleva a cabo, se ha desarrollado un adaptador de acrilico a la
nariz para sostener la intubacién nasofaringea y evitar que el nifio la retire.

Otro procedimiento terapéutico que se contempla es la glosopexia, la cual fija la lengua al labio
inferior o incluso a la mandibula para que la traccién anterior mejore la obstruccion de la via aérea
y se usa durante el primer afio de vida.

En la actualidad, se prefiere a la traqueotomia ya que altera en menor grado el desarrollo del
lenguaje. Sin embargo, otros autores en estudios recientes como Hoffman W (2003), establecen
gue es mejor realizar la glosopexia y la distraccion mandibular conjuntas (alta efectividad en un 70
% de los casos), ya que es un método para evitar la traqueotomia.

La glosopexia debera ser realizada en aquellos casos en los que vayan a ser sometidos a cirugia
de forma provisional y cuando la obstruccion de la via aérea sea incompatible con la vida (18).
Argamaso RV (1983), Shprintzen RJ (1992), Sher AE (1992), Singer L y Sidoti EJ (1992) indicaron
gue hay muchos factores que contribuyen a la obstruccién de la via aérea; por ello, concluyen que
no hay un tratamiento 6ptimo, pero especificamente la glosopexia es muy Gtil en pacientes con
SPR (siempre y cuando la unién de la lengua al labio inferior sea fuerte).

La tragueotomia esta indicada cuando las demas intervenciones no mejoran la oxigenacion y la
ventilacion, relegando la decanulacién generalmente entre 1 y 36 meses de edad.

Desafortunadamente, las traqueotomias de largo plazo estan asociadas con altos grados de
complicaciones, motivando hospitalizaciones prolongadas e incluso la muerte. (14)

FIGURA 20: Glosopexia tratamiento de Secuencia de Pierre Robin

(14)
Fuente: Sindrome de Pierre Robin. Diagnéstico y protocolo terapéutico actual
(parte 11). Odontol Pediatr.
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e Manejo de la alimentacion

Este objetivo se conseguira de la mano de un correcto tratamiento ortopédico del nifio que
presenta SPR, el cual comienza a partir de la primera semana de vida. El enfoque ortopédico es
preoperatorio, para un exitoso cierre quirurgico de la fisura, lo que permite la rehabilitacion de
estos nifilos antes de la edad escolar, mediante un trabajo multi e interdisciplinario. El tratamiento
en este sentido consiste en la colocacion de una protesis de acrilico cuyo flanco vestibular va
adosado al reborde alveolar superior, presentando una prolongacién posterior (tipo coleta) que
coincide con la fisura, gracias a ella, la lengua encuentra un punto de apoyo posterosuperior que
le permite descender y adelantarse progresivamente solucionando, en parte, el micrognatismo
mandibular y la glosoptosis caracteristica de esta patologia, y logrando que el nifio pueda ser
alimentado con biberdn.

Evitaremos asi la presion positiva que produce la fisura palatina en la succién. Este recurso
terapéutico, sumado al uso de biberones y chupetes anatémicos y a un tratamiento postural
adecuado (posicion decubito prono) permite una correcta alimentacion, y mejora también los
problemas respiratorios caracteristicos de estos nifios. (14)

Una vez colocado el aparato obturador de acrilico se muestra a la madre una técnica modificada
de alimentacion, la cual consiste en la obtencion de una jeringa estéril de 20 mL y un chupon
convencional de biberdn. Una vez que se verifique la correspondencia del chupén en la jeringa, se
procede a llenarla con leche materna o con férmula. Acto seguido se readapta el chupén en la
jeringa. En posicion semisentada y con la cabeza lo mas recta posible se procedera a inyectar
lenta y cuidadosamente la leche en intervalos cortos para llevar a cabo la alimentacion del
lactante. Mediante el uso de esta técnica modificada se estimulan constantemente los reflejos de
succién y deglucion, lo que permitird que al cabo de un tiempo la mandibula crezca y se desarrolle
naturalmente, disminuyendo asi las complicaciones propias de la secuencia malformativa de
Pierre Robin. (16)

Otra opcién terapéutica consiste en la colocacién de un obturador palatino. Los niflos con SPR
gue salvan el obstaculo que representa la fisura palatina en la alimentacién consiguen una
ganancia de peso necesaria para el posterior tratamiento quirargico. El obturador, ademas,
permite una posicidon mas elevada de la lengua contra el paladar, lo que evita en mayor medida la
obstruccion.

Otro de los puntos de actuacién es a nivel nutricional. La dieta que deben mantener los nifios con
SPR, debe ser una dieta con baja incorporacion de leche materna para asi ganar peso,
permitiendo retirar antes la sonda nasogastrica. Es una dieta hipercal6rica consistente en una
férmula lactea con glucosa, polimeros, triglicéridos, acidos grasos esenciales, etc.

Los procedimientos quirdrgicos para reparar el paladar hendido pueden ser en uno o dos tiempos.
El mas comun es el cierre del paladar (duro y blando) en un solo tiempo, realizado entre los 6 y los
18 meses (normalmente el labio fisurado a los 9 meses y el paladar fisurado al afio). La correccion
de la hendidura palatina se llevara a cabo de forma similar a la de los pacientes con paladar
hendido sin SPR, estando muy alerta a eventuales complicaciones en el manejo de la via aérea.
(14)
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FIGURA 21: Posicion adecuada de alimentacion para pacientes diagnosticados con Secuencia de
Pierre Robin

Para esta técnica modificada de
alimentacion se requiere: A. Una
jeringa de 20 mL estéril y un chu-
pén de biberdn. B y C. La jeringa
debe embonar perfectamente en el
diametro del chupén. D. Una vez
confirmado lo anterior se extrae la
leche o férmula del biberdn.

Fuente: Secuencia malformativa de Pierre Robin: informe de un caso y revision de la literatura. Revista ADM

FIGURA 22: Posicién adecuada de alimentacién para pacientes diagnosticados

con Secuencia de Pierre Robin

(16)
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En posicion semisentada, con la cabeza lo mas recta posible
y mediante el uso del aparato obturador de acrilico es posible alimentar
al paciente estimulando naturalmente los reflejos de succion y deglu-
cion que permitiran el adecuado crecimiento y desarrollo mandibular. (16)

Fuente: Secuencia malformativa de Pierre Robin: informe de un caso y revision de la literatura. Revista ADM

e Tratamiento quirargico

El tratamiento quirdrgico se orienta segun la severidad del compromiso de la via aérea seguida
por el grado de dificultad en la alimentacion.

En los casos severos, se requiere tratamiento quirdrgico, consistiendo basicamente en cirugia
ortognatica y distraccién osteogénica; ambas técnicas requieren osteotomias, movilizacién de los
segmentos y un periodo de estabilizacion.

La Unica diferencia entre estas dos técnicas es que, en la distraccion, los segmentos éseos son
movidos lentamente a lo largo del tiempo hasta su posicidén final. La distraccién osteogénica
mediante distractores externos, logra la elongacion paulatina de los tejidos 6seos de los maxilares
y del complejo craneofacial, asi como de los tejidos circundantes, mediante el uso de aparatos, no
solo en edades tempranas de la vida, también en adultos. De esta forma se logran cambios
importantes en las estructuras esqueléticas faciales, con la consecuente mejoria funcional y
estética. Podemos considerarlo como un proceso bioldgico de formacién de hueso nuevo, entre la
superficie de los segmentos 0seos, ya que son gradualmente separados por aumento en la
traccion.

La distraccion osteogénica se basa en la “Ley de Tension-Estrés”, en la cual, la traccion gradual
de los tejidos crea estrés capaz de estimular y mantener la regeneracion y activar el crecimiento
de ciertos tejidos.

La calidad y cantidad de nuevo hueso formado depende de varios factores: la rigidez de la fijacion
del fragmento éseo, el grado del dafio, la edad del paciente, el radio, ritmo y cantidad de la
distraccion.

La distraccion ha sido empleada satisfactoriamente, en vez de la traqueotomia para manejar la via
aérea en pacientes con SPR severa, en quienes han fallado las maniobras no quirtrgicas. (14)
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El evitar la traqueotomia o la decanulacion precoz en pacientes previamente traqueotomizados
representa una gran ventaja en el tratamiento de pacientes afectados por la SPR o por cualquier
otra malformacién congénita craneofacial con micrognatia severa. Antes de la distraccion, las
alternativas de manejo de estos pacientes incluian osteotomias de la rama con injertos 6seos
interposicionales e injertos costocondrales.

La distraccion osteogénica facilita el tratamiento temprano de estos pacientes, ya que permite un
alargamiento importante de la mandibula sin necesidad de injertos 0seos. La distraccion
mandibular permite modificar la posicion de la lengua, elimina los problemas respiratorios, mejora
la deglucién y hace desaparecer los fenémenos de reflujo. Los seguimientos a largo plazo han
demostrado que la distraccion 6sea precoz no provoca secuelas ni interfiere con el desarrollo de
las piezas dentarias y/o crecimiento mandibular, siendo el procedimiento de eleccién en muchos
casos.

Sin embargo, muchos de estos pacientes presentan un potencial de crecimiento normal, por lo
gue no tienen necesidad de intervencidon quirdrgica. En estos pacientes la traqueotomia es
necesaria por un afio o incluso, en ocasiones, se consiguen mediante la distraccién entre 1,6 y 2,2
cm los cuales son suficientes para permitir el cierre de la traqueotomia en un paciente y retirar la
asistencia respiratoria mecanica.

Es indudable que los resultados obtenidos en la distraccion o generacion 6sea inducida son, por
muchas razones, superiores a aquellos obtenidos mediante osteotomias e injertos dseos. Es un
procedimiento relativamente simple que puede realizarse como cirugia ambulatoria pero su
planificacion y control requiere de la participacion de un equipo multidisciplinario involucrado en la
filosofia del procedimiento que incluye ortodoncistas, odontopediatras, radiélogo, cirujanos
plasticos, etc.

En definitiva, en el tratamiento de los pacientes con SPR, se recomienda la distraccion mandibular
como tratamiento quirdrgico al ser una alternativa eficaz para evitar la traqueotomia, resolviendo
los graves problemas ventilatorios y de intubacion. Como ya hemos visto, la distraccion
mandibular mejora ostensiblemente la calidad de vida de los pacientes al poder incorporarse a su
vida familiar y laboral sin riesgo vital inminente.

En neonatos, ser4 de vital importancia realizarla de forma temprana para impedir las
complicaciones derivadas de una posible hipoxia cerebral y mejorar los parametros
antropométricos durante el crecimiento, ayudados del tratamiento distractor. (14)

FIGURA 23: Distractor 6seo intra-post operatorio en Secuencia de Pierre Robin
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Q= 4
‘Q p) e A\ _
A la izquierda imagen intraoperatoria donde se aprecia el sitio de la osteotomia en el cuerpo

mandibular. A la derecha ambos distractores externos instalados activos. ( 4)

Fuente: Malformaciones craneofaciales y obstruccién de via aérea superior: ¢Qué y cémo corregir? Revista Pediatria Electronica.

2.4.5 Consideraciones sobre el tratamiento

La glosoptosis es la responsable de la obstrucion faringea y puede provocar episodios de asfixia y
dificultad para la alimentacion y la respiracion. Los recién nacidos presentan dificultades para
coordinar la succion, la deglucibn y la respiracion. La colocacion de microdistractores
tempranamente ayuda al crecimiento mandibular, a la vez que permite mantener la lengua en una
posicion mas elevada, e impedir asi la glosoptosis.

Para el tratamiento de la hipoplasia mandibular, en los primeros afos se requiere el tratamiento
ortodéncico con aparatologia que estimula el crecimiento mandibular como es la aparatologia
funcional. Con la correccién progresiva de la mandibula, la lengua va adquiriendo una posicion
mas alta. En etapas posteriores en las que no hay crecimiento, requerira la intervencion quirdrgica
de avance mandibular o distraccion mandibular. (2)

FIGURA 24: Paciente con Secuencia de Pierre Robin con distractor 6seo y
con tratamiento ortodéntico
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Izquierda: Paciente con mordida abierta anterior tras distraccién ésea al que se han colocado brackets y ligaduras
elasticas. Derecha: El mismo paciente que la con la mordida cerrada. (3 3)

Fuente: Cambios en la dimensién de la via aérea en pacientes con secuencia de Pierre-Robin asociada a sindromes malformativos
tras distracciéon mandibular. Planificacién del vector de distraccion. Rev. Esp. Cirug. Oral Maxilofacial

2.5.- SINDROME DE DOWN

2.5.1 Definicién

El sindrome de Down o trisomia 21 es la alteracion genética méas frecuente en el ser humano.
Este se caracteriza por la presencia de un cromosoma adicional en el par 21, el cual provoca
disminucion generalizada en el crecimiento y discapacidad intelectual. (23)

Los pacientes con sindrome de Down (SD) suelen presentar anomalias caracteristicas en la
morfologia craneofacial y en cavidad oral. Las anomalias orales afectan tanto a las estructuras
duras como a las blandas: lengua, mucosa oral, labios, glandulas salivares, velo del paladar y
denticion. En la literatura cientifica, podemos encontrar multitud de estudios que evidencian la
elevada predisposiciéon de los pacientes con SD a padecer problemas bucodentales (caries,
periodontitis, maloclusiones, habitos perniciosos) como consecuencia de su patologia. (24) (25)

Puede ocurrir de tres maneras diferentes:

- La trisomia libre del cromosoma 21
- Mosaicismo
- Translocacion. (26)

Actualmente se sabe que, de todos los nifios con SD, el 96% presentan trisomia 21 (su férmula
cromosomica es de 47 en vez de 46, habiendo un cromosoma 21 extra) y los restantes tienen
translocacion (aunque tienen un cromosoma 21 extra, su formula cromosémica es de 46: el
cromosoma extra se encuentra pegado a otro cromosoma) y mosaicismo (en parte de sus células
la forma cromosdémica es normal, sin embargo, en la otra parte, dicha féormula es de un
cromosoma 21 extra).

2.5.2 Epidemiologia
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El SD tiene una incidencia de uno cada 800-1.100 nacimientos (incluso la bibliografia mas reciente
refleja valores de hasta 1.700 nacidos vivos) (2,3), y se presenta en todas las razas.

Se han descrito muchos factores que pueden producir la alteracion cromosoémica. Sin embargo,
actualmente no se conoce cudl o cuales de estos factores son los responsables directos. Se sabe
que existen una serie de factores predisponentes, como la edad de la madre, presentdndose con
mas frecuencia en hijos de madres mayores de 35 afios. (24)

Las caracteristicas conductuales de estos pacientes incluyen espontaneidad, calidez, paciencia,
una disposicion amigable y casi siempre bondadosa. Aunque estas personas tienen derecho a las
mismas normas de salud que la poblacién general, es evidente el mayor numero de problemas
orales, relacionados con la mayor dificultad que presentan para obtener un cuidado adecuado de
su higiene oral. (27)

2.5.3 Manifestaciones clinicas
Algunos de los rasgos mas importantes son:

. Retraso mental

o Retraso en el crecimiento

° Hiperlaxitud ligamentosa

. Occipucio plano / Braquicefalia

. Hipoplasia del tercio medio facial

° Hipotonia muscular

. Cabeza pequeia y boca pequefia

. Hendiduras palpebrales oblicuas

o Puente nasal plano

. Pabellon de las orejas es pequefio, dismorfico y de implantacion baja

o Pliegue palmar unico

o Miopia

o estrabismo

. Hipermovilidad articular

. Las patologias mas frecuentemente asociadas son las cardiopatias y enfermedades del
tracto digestivo. (2) (23)

2.5.4 Manifestaciones dentarias

o Alteracion de la secuencia y retraso en la erupcion dentaria, sobretodo de la denticion
temporal, la cual puede no completarse hasta los 5 — 6 afios de edad.

) Microdoncia, anodoncia, taurodontismo, dientes conoides, fusién y geminacién dentaria

o Agenesias dentarias

. Pseudoprognatismo

. Macroglosia relativa, es decir la apariencia de lengua grande debido al pequefio tamafio de
la cavidad oral y en ocasiones fisuracion lingual. Estos pacientes tienden a protuir la lengua
por un frenillo débil, lo que se conoce como “lengua hipotdnica” y suelen tener la boca
abierta lo que conlleva a respiracion oral. La protusién de la lengua y la respiracion oral
contribuyen a la periodontitis crénica y a infecciones de tracto respiratorio.

. Maloclusiones; mordida cruzada, mordida abierta

. Eversion labial, labios fisurados

51



o La enfermedad periodontal esta presente en la practica totalidad de los individuos, desde
edades muy tempranas y es debida en estos pacientes a la pobre respuesta inmune. (2)
(23)

La caries dental no representa un problema grave de salud bucal en este grupo de pacientes, y
esto ha sido comprobado por el estudio de Amano, quien reporté un bajo numero de bacterias
aerbbicas en la saliva, por lo que existia una baja incidencia de Streptococcus mutans, y un pH
salival més alcalino; sin embargo, no ocurre lo mismo con la gingivitis y la enfermedad periodontal.
(23)

FIGURA 25: Caracteristicas clinicas en un paciente con Sindrome de Down

A) Hipotonicidad generalizada. B) Occipital plano. C) Implantacion baja y en forma de copa del oido externo. D y E)
Clinodactilia. F) Acropaquia. G) Tercio medio disminuido y linea bipupilar asimétrica. Fuente: Directa.

Fuente: Enfermedad periodontal en pacientes adolescentes con sindrome de Down. Presentacion de caso. Revista Odontolégica Mexicana. (23)

FIGURA 26: Caracteristicas clinicas orales en un paciente con Sindrome de Down

A) Labio superior fisurado grue-
so e hipohidrotico. B) Diastasis
lingual. C) Macrogiosia relativa.

(23)

Fuente: Enfermedad periodontal en pacientes adolescentes con sindrome de Down. Presentacion de caso. Revista Odontolégica Mexicana.
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FIGURA 27: Caracteristicas intraorales en un paciente con Sindrome de Down

Fig. 27 A) Vista de frente: malociusion dentaria, abundante placa dentobacteriana, gingivitis localizada supragingivalmente.
B) Oclusal superior escalonado, obturaciones dentales con resina en 16 y 26, giroversiones dentales de 12, 11, 21, erupcion
ectopica del 23, ausencia congénita del 13 y diastemas. C) Oclusal inferior: ausencias congeénitas de 32 y 42, giroversion del
41, diastemas y obturaciones dentales con resina en 36 y 46. D) Lateral derecho: mordida cruzada. E) Lateral izquierdo. F)
Ortopantomografia donde se aprecian las ausencias congénitas del 13, 32 y 42. Fuente: Directa.

(23)

Fuente: Enfermedad periodontal en pacientes adolescentes con sindrome de Down. Presentacion de caso. Revista Odontolégica Mexicana.

2.5.5 Consideraciones sobre el tratamiento

Para el tratamiento, hay que tener presente que muchos niflos con SD van a tener problemas
médicos: aproximadamente el 40% de ellos padecen patologia cardiaca, son mas propensos a las
infecciones, especialmente de las vias respiratorias, y la incidencia de leucemia es superior a la
poblacion general. Por lo que el odontélogo deberd adoptar las medidas preventivas necesarias,
previa consulta con el pediatra del nifio, antes de iniciar el tratamiento dental. (24)

Los tratamientos preventivos y restauradores que necesitan estos pacientes son muy similares a
los de la poblacion normal.

El odont6logo debe prestar atencion a las manifestaciones clinicas de estos pacientes, pero
sobretodo, a la cardiopatia congénita y a la enfermedad periodontal.

En algunos casos los pacientes necesitan profilaxis de la endocarditis bacteriana antes del
tratamiento dental.

El comportamiento de estos nifios varia de unos a otros y en ocasiones hay que utilizar sedacién e
incluso anestesia general. Es importante informar a los padres de la susceptibilidad de estos
pacientes a desarrollar tempranamente la enfermedad periodontal por lo que se les debe inculcar
hébitos para una buena higiene oral, tales como cepillado con pasta fluorada, uso de seda dental
y cuando sea necesario enjuagues bucales con clorhexidina.

Por tanto, todos los esfuerzos deben ir encaminados a la conservacion de los dientes tanto tiempo
como sea posible para maximizar las opciones cuando el individuo sea adulto. Es recomendable
consultar con otros especialistas dentales para el planeamiento de futuros tratamientos. (2)
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El odontélogo debe tener en cuenta estas consideraciones y, ademas, el hecho de que el
tratamiento de las lesiones en estos nifios es mas dificultoso que en los normales; lo que va a
justificar sobradamente el extremar las medidas de prevencion.

Por tanto, tendrd que asumir la responsabilidad de realizar un programa de prevencion donde
estén implicados él mismo, el paciente, el personal auxiliar y los padres, existiendo continuamente
una estrecha relacion entre todos ellos.

El odontologo y su personal deben ensefiar a los padres o tutores las técnicas més adecuadas de
cepillado para ese determinado paciente, asi como las diferentes posiciones que pueden adoptar
para su realizacion y, ademas, realizar un seguimiento con sesiones peridédicas de aprendizaje.

El programa de control de placa dental es imprescindible para controlar la higiene de estos nifios y
para determinar la idoneidad de los resultados que se estan consiguiendo con cada paciente.

Es interesante conversar con los padres y responsables sobre la dieta que siguen los pacientes
con SD y la necesidad de cambiar la dieta por alimentos nutritivos, pero con pocos hidratos de
carbono y de consistencia (semi) sélida para fomentar la masticacion.

En definitiva, una alimentacién sana, evitando el consumo de azucares refinados, sobre todo si
son sélidos y retentivos. Deberemos de saber que influye mas el nimero de exposiciones al
azucar que la cantidad. Por ello deberemos ofrecer alternativas sin aztcar como productos que
contengan xilitol, ya que entre sus propiedades se encuentra disminuir la sequedad y neutralizar
acidos de la boca, acciones que nos son propicias en el paciente con SD. La indicacion de
suplementos de flior es muy importante en estos pacientes, y se administran siguiendo las
mismas pautas generales que en los nifios normales.

Y, por ultimo, dentro del programa de prevencion se incluyen los selladores de fosas y fisuras,
totalmente indicados en estos pacientes.

Al igual que ocurre con otros programas de prevencion, el nifio y los responsables de éste deben
ser citados en la consulta de forma periddica, con el fin de determinar el estado de higiene y de
salud bucodental. (24)

¢ Recomendaciones para llevar a cabo las Técnicas de Higiene Bucal
Consideraciones generales
Sea cual fuere el protocolo a seguir, es importante tomar en consideracion lo siguiente:

- Es importante un buen lavado de manos previo a la ejecucién del cepillado u otra
técnica.

- Debe motivarse a la persona para que vea el momento dela limpieza de su boca
como un tiempo importante y agradable. Para ello, es muy importante explicarle
en reiteradas oportunidades la importancia del cuidado de la boca (especialmente
durante la formacion del habito).
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- Se deben establecer horas o0 momentos para realizar el cepillado, para tal fin se
puede buscar herramientas que permitan asociarlo con acciones de la rutina
diaria. Por ejemplo, al levantarse, inmediatamente luego de comer, al ponerse el
pijama, entre otros.

- Siempre se debe felicitar a la persona con SD una vez finalizado el proceso de
aplicacion de las técnicas de higiene bucal, bien sea por su colaboracion (en la
higiene asistida) o por su ejecuciéon (en la supervisada); en todo caso debera
destacarse la importancia del logro de haber logrado una boca limpia y saludable.
(28)

Higiene asistida

Se recomienda en personas poco colaboradoras o que no puedan ejecutar las técnicas por
si mismas con o sin la ayuda de dispositivos especiales. Se describen tres posiciones cuya
seleccion dependera de las necesidades particulares de la persona a la cual se le
practicaran las técnicas de higiene bucal. Estas posiciones propuestas para el cepillado
pueden usarse también para limpieza con hilo dental o limpieza con gazas, la cual es
recomendada por algunos autores en aguellos pacientes muy poco o nada colaboradores o
que por otra causa no se les pueda hacer limpieza con cepillo. Debe tomarse en
consideracién que el hecho de aplicarle las técnicas de higiene a la persona le puede
resultar muy invasivo y por tanto incbmodo, por lo que quien o quienes le asisten debe
buscar que el procedimiento sea lo mas tolerable posible.

Posicién 1

La persona con SD esté sentada en una silla de respaldo recto o silla de ruedas. Quien
asiste se coloca por detras, brindando estabilidad a la cabeza, ya que la misma descansa
sobre su cuerpo. Posteriormente, realiza la técnica cepillado. Se puede hacer frente a un
espejo para facilitar la ejecucion de la técnica, ademas de identificar posibles errores. Sin
embargo, el uso del espejo no es indispensable. Esta posicion esta recomendada para
asistir jovenes y adultos. De ser necesario, se sugiere el uso de abrebocas para evitar
movimientos inesperados del cierre de la boca, especialmente en pacientes poco
colaboradores que no pueden mantener la boca abierta mucho tiempo y quienes tienen una
apertura bucal restringida. (28)

FIGURA 28: Tec. de cepillado n°1 adolescente con sindrome de
Down sentado en una silla para su higiene
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Fuente: Sindrome de Down e higiene bucal: Lineamientos para padres,
cuidadores y docentes. Rev. Venez. Invest. Odont. IADR

Posicién 2
La persona se acuesta en un sofa 0 en una cama con la cabeza sobre las piernas de quien

le asiste y se procede a realizar las técnicas de higiene bucal mientras otra sostiene las
manos para controlar los movimientos de los miembros superiores

FIGURA 29: Técnica de cepillado n°2 adolescente con sindrome
de Down acostado en un mueble para su higiene

Fuente: Sindrome de Down e higiene bucal: Lineamientos para padres,
cuidadores y docentes. Rev. Venez. Invest. Odont. IADR

Posicion 3
La persona con SD se sienta en el piso, de espaldas a una silla mientras que quien le asiste se

encuentra sentado en ella. En esta posicién las piernas pueden ser usadas para restringir los
brazos, de ser necesario y no contar con ayuda.

FIGURA 30: Tec. de cepillado n°3 adolescente con
sindrome de Down sentado en el piso para su higiene

(28)

Fuente: Sindrome de Down ehigiene bucal: Lineamientos para padres,
cuidadores y docentes. Rev. Venez. Invest. Odont. IADR
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Ademas, se hacen las siguientes acotaciones de interés independientemente de la posicion
asumida:

- Se puede prescindir el uso de agua, ya que durante el mismo aumenta el flujo
salival, lo cual proporciona humedad. Sin embargo, en aquellos casos en los cuales
se presentan encias friables y sensibles, que se lesionen con facilidad se debe
humedecer el cepillo dental antes de iniciar el cepillado.

- En ocasiones no estd recomendado el uso de pasta dental (personas con
limitaciones fisicas severas), debido a que disminuye la visibilidad y a que su uso
puede estimular el reflejo nauseoso.

- Si después del cepillado la persona desea enjuagarse con agua 0 usar enjuague
bucal, éstos pueden colocarse en un vaso de cartén, que por ser liviano algunas
personas pueden llevarlo por si mismos a la boca. (28)

Uso del hilo dental

Es importante el uso de hilo dental para evitar la presencia de restos de alimentos y en
consecuencia la proliferacién de bacterias que redunden la enfermedad periodontal, la cual se
ha observado como una de las principales afecciones bucales en las personas con SD. La
limpieza con hilo dental se puede hacer manual o con la ayuda del portahilo.

Higien Vi
Se prefiere el nombre de higiene supervisada porque como sefialan algunos autores, aunque la
persona con discapacidad, en este caso con SD, pueda llevar a cabo el cepillado por si mismo
es necesaria la supervisiébn para resolver situaciones puntuales que puedan presentarse
durante la aplicacién de las técnicas de higiene. Es importante tomar en consideracién que la

supervisibn es mayor cuando se esta en proceso de creacion del hébito, pues debe
explicarsele detalladamente y observar que vaya aprendiendo lo explicado. (28)

FIGURA 31: Supervision del cepillado en un paciente con
Sindrome de Down
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CAPITULO Ill: CONCLUSIONES

Los pacientes pediatricos que sufren malformaciones craneofaciales, van a requerir de
tratamientos complejos y un manejo por un equipo interdisciplinario capacitado y
entrenado.

Los odontopediatras tienen un papel importante dentro de este equipo multidisciplinario
para ayudar con el tratamiento a cada uno de estos pacientes.

El odontopediatra precisa estar presente durante todas las fases del protocolo para
beneficiar en cada caso la calidad de vida a nivel oral de estos nifios.

Las fisuras labioalveolopalatinas son las patologias mas prevalentes dentro de las
malformaciones craneofaciales.

Lo méas importante para mantener una boca sana en los pacientes con malformaciones
craneofaciales es la prevencion, mediante unos habitos de higiene bucal correctos y una
alimentacién sana.

Se necesitan mas estudios de los protocolos basicos de atencion individualizada a cada
caso, segun la severidad debido a las multiples afecciones sistémicas que pueden estar
asociadas variando igualmente el grado de participacion de padres y educadores en
funcién de las necesidades odontologicas de cada nifio.
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