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INTRODUCCION

Es frecuente que en la practica cdontoldgica no se le dé mayor importancia a
fas lesiones que s& observan en & periodonto del nifio; pero desde hace
muches afios, McCall establecid que lzs enfermedades periodontales que se
observaban en lcs aduites, tenfan su comienzo en la infancia del intividua

Por esta razén y por el hecho de gque muchas alteraciones de tipo sistémico
se manifiestan con alteraciones penodontales en el nifio, es necasario gue al
ocdontdioge haga un minuciose examen de las estruciuras de soporie de los
dientes, dandoles la debida importancia a las mismas

Aungue infrecuente, existen casos en los gue la destruccién de ios tejidos
pericdontalas en {a infancta se asocian con determinadas enfermedades
sistémicas Muchas veces la patologiz periodontal se identifica en nifios en
los cuzles se ha realizado un dragnéstico previo y claro de su enfermedad
sistémica 8in embargo, no son raros 08 casos en los gue ia primera
manifestacicn dé un procesc sistdmico puede ser el desarrollo de una
enfermedad destructiva de los te)idos pericdontales Por eso es importante
sospechar la posible presencia de una enfermedad general oculta anie la
apancidn de una pericdonutis destructiva en un nific Es aconsgjable ia
revision de lcs tencos oraies a Lna edad temprana, ya que es frecuente la
afectacidn de la denticion temporal en estos cuacros.

Entre las erfermedades sistérnicas que se han asociado a 'a presenciz de
periodentitis en e mifio ze incluyen el Sindrome de Papillon-Lefévre,
Hipofosfatasia. Sindrome de la adhesidn de los leucocites, Sirdrome de
Chedak- Higashi, Sindrome de Down, Leucermia, Histiocitos de Células de

Langerhans, Diabetes mellitus tipo 7 o insulinoceperdients



Auncue cada una de estas entidades tiene caracteristices particulares, 1a
patologia periodontal suele ser bastante similar en todas, difirlendo en
algunes casos en la afectacion local o generalizada y entre ofros, en el grade
de la severidad de [a destruccion pericdontal.

En la presente tesina describiremos las enfermedades sistémicas que se
asocian con la presencid de perlodontitis en ef nifg, su eudiogia,
manifestaciones clinicas, manifestaciones orales, tratamientc médico v
CoONICIogIco
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CAPITULO 1

ENFERMEDADES PERIODONTALES EN EL NINO

tas enfermedades pericdontafes no estan restnngidas a los adulios, también
afectan a los nifos y adolescentes, lo que da como resuftado l2 pérdida de
dientes v las subsecuentes deficiencias funcicnates y estéticas.

Estas constiuyen uno de los grupes de enfermedades mas imponantes para
e sef humant en cuanto a8 su prevalencia. Es evidenie 'a rascendencia de la
gingivitie que puede asaracer ya en niftas de cinco 3fins, pero centrdndonns
en enfermedad destructiva o periodantiis, se considera gue {a prevalencia de
las formas avanzadas esig entre un 10 y 20 % de !a pobiacidn con
variaciones geograficas. étnicas y raciales.®

Entre [os factores de riesgo comprobados se encuanttan un grupo de
enfermedades sistémicas bien conocidas, la histonia famihar, el efecto de
determinadas drogas v por Gltimo e tabaco, que se considera como un factor
muy impottanie E! papel de la edad, la atmentacidn y ef estrés estan atn por
dilucidar

Los estudios epdemwidgicos ndicar que es posibie diaghesticar en 1a
mayotia de fos fios y adolescentes zlgun grado de inflamacion gingival sin
pérdida de soporte penadontal, de forma simmilar & lo que sucede en ia
poblacién adufla  Sin embarge, cuando se anzliza el impacto de la
penodontts deswyuctiva en la poblacidn pedidlrica, las cifras de afectacton
disminuyen de forma notable al compararlas con 138 obtenidas en adultos
Actualmente se estima que en nifos ce edacdes comprendidas entre Cinco vy
once afos se oueden identficar, en ung ¢ mas localizeciones denianas.
nérdida de 'nsercior periodontal y desiruccién del huesc alvectar en gralo

vanable ¥°



Cuando la edad anaiizada cemprende el penoga de doce a quings giios, A
enfermedad pericdontal destructiva puede diagnosticarse en una proporoon
variabie enfre el 1 y el 46 % de los casos esiudiados, esta oscilacion tan
arpia de cifras se debe a las diferencias racigles, sociales, nivelss de
higere oral, etc, ds 'as poblaciones estudiadas, asi como los criterios
empleados para definy el conceple de enfermedad pericdontal. Pese a esta
dispanidad estadistica, es evidente gue la desiruccion de 108 tejidos de
soporte periodontal afecta 2 la poblacior pedidtrica v lo hace de forma mas
agresiva gue en los aduifos, salvo en los pacientes con inmunosupresion Por
zlla ol diagndstico precoz ne siempre facl es fundamental en el nific y el
adolescente, ya gue el frafamenio es complicade en cuanto 2 resulados v

mucho mas evidente cuando la en‘ermedad estd muy avanzade ®

1.1  PERIODONTITIS

La percdontirs es la inflamacidn vy destruceidn progresiva de [as estructuras
da soporte de los cientes con formacién de bo'sas patoidgicas. Es por io
general. una erfermedad de tipo iocal y cronica gue afecta la denticion mixta
y dentoién permarente en el niftc con zobre higere cral y fata de contrel
huce! Cuando aparece en la dentcdn temporal, generalments se gsocia

con aieraciones de tpo sisiémice

1.2 CLASIFICACION

Fage clasifca 1as enfermsdades periodontales de acuerdo con la edad de
aparcion €n

Pancdentitis prepubera:

Pencdoniths wveny

Pencdonits del aguis



1.3 PERIODONTITIS PREPUBERAL

La periodontis prepuberal es una forma de penodotits que afecfa a a
denticidén prmaria De elia se descrben dos formas: la generalizada vy la

localizada Ambas difieren en sus aspectos y caracteristicas. & °
1.3.1 PERIODONTITIS PREPUBERAL LOCALIZADA (PPL)

Es mas frecuents, psrg lambie” &s relatvamente rara Ls enfermedad
empieza poco 0espués de la erupcion de los dentes primarios y st no se
trata, persiste hasia la denic on mnda.

Resulta nteresanie gue los ehdos gingivales pueden estar kbres de signos
cliricos de  inflamacidon, mienlras ia enfermedad ge manifiesta por una
pérdida osea shveoiar detectable en las radicgrafias v 1a formacidn de bolsas
periodontaies S6l0 se encuentran afeciados algunos dientes vy no esta
deterrmnado el pairdn especifico de la destruccion.

Los nifflos afectadas por la PPL tenen leucocitns perféricos defectuosos y
muestran tamén disfuncion de ios neutréfiles. pero 2 menudo, la apariencia
de ios ninos es saldab'e Sm embargo. pueden suffir de ofitis meda e
nfecoiones de ias vias respratonas supencres, pero no con la severdad
enconfrada en la forma generghzaaa

El progreso ae esiz forma Incalizada puede detererss oon raspado raticuler
miryciose. acompanade de erapia antbiduca sistémica como la pemcilina
en una dosis infantl normat duranie una semana, a2demas de una mgene

b.cal excelente

ak



1.3.2 PERIODONTITIS PREPUBERAL GENERALIZADA (PPG)

Surge inmediatamente después de ia erupcidn de ia denticion tempaoral Los
signas clinicos de lz enfermedad son extremos los tgpidos gngivales
presentan un color rojo inenso, que afecta tanto a8 la encia margina. como &
la adherda alrededor de todo ! diente.  inflamacion muy aguda can
hendidura y recesion gingival, destruccidén rapida del hueso alveclar v, en
algunos cao0s, resorcion de lag raices dentaras Al igual gue eén aigunas
ofras formas de pericdoniitis, la destruccion de tefidos son causadas por
bacierias penicdontopaticas como Achindbaciius actinomycetemcomilans y
FPorphyromenas gmgfvaffs.i' 5

A menudo ios mdos afectados por PPG  prasentan oftis media recurrenta
severas infecciones sistémicas, por aslteracidn de la funcicn neut-dila gue
afeclan su sisterna nmunoldgico

La enferrnedad es resislente g ia terapia antbidtca debide 2 gus ‘os
pacientes con deficiencias inmunglGgicas tan severas, desarrolan una
microflora resistente, por el uso freclente de antibioticos gue se admunisira
para el tratamiento de otras enfermedades sistérmcas La mmunocdeficiencia
es tan savera en estos casos, que la Grnuca alternativa es la extracesn de 10s
cdientes El tratarmiento recomerdado  es una higiene bucal imoeczole, cue
meluye € use de agenes quimicos para ef control de placa vy une mpeza

deniai orofesional frecusnte 7



14  PERIODONTITIS JUVENIL

Ei término periodoniitis juvenit fue infroducido por Butier pars referirse a una
enfermadad inflamatoria del penadonfo, que afecte a nifies v adolascentes
idvenes. Baer y Benjamin distinguen dos formas de periodontts juvenit a
generakizada v la localizada *

1.4.1 PERIODONTITIS JUVENI! LOCALIZADA (PJL)

Se ha defimdo a iz PJL como una enfermedad que afecta a individuos perio
demds sanos, con ura periodonttis destruciiva localizada en los primeros
molares permanentes v los incishvos ¥y gue no perudica mas gue oiros dos
dientes Se ha reportado que esta enfermedad afecta de 002 a2 0 8% ce los
ninos y adolescentes, con una prevalencia en |2 poblacién africana- canbeda,
v C 0 a 2 4% de ia poblacér nerteamericana. ©
Ssta forma de enfermedad fue descrita por Gofllieb at nrincipio det sigio XX
como una enfermedad cromica, degenerativa, no milamatona de s e)des
pericdoriales, gue é llamé atrofia difuss def hueso alveotar Ademas posiuid
que esta enfermedad erz causads por faclores sistemicos.

Fuede presentarse ung destruccidn periodontal extensa en PJL asungue en
muchos cesos se han encontrado pocas evidencia de irnlanies iocales,
{placa dental y caicuio) slrededor de los dientes alectados Recentamente a
habido una rapda scumulacion de evidencias de gue la PUL s sobre todo
resultado de una infeccién con microorgamemos especificos. Hafz
enconiraron  entre  ellog  al  Aclinobacdius  acfinomycetemcomifans vy
Seignomenss spuligena en un niméro eievade en ios shios. Oira bactena

asociada con esta enfermedad es e Capnocytophaga. ' °

th



Cliricamente la PJL se caracteriza por bolsas periodoniales profundas y
defectos oOseos verticales, gue con mucha frecuencia afecta los primeros
mclares permanzntes y [0s dientes incisivos

Gjermo reporté la pérdida de hueso con un porcentaje de 2 mm por afo.

Esia enfermedad aparece en 1z pubertad, por o regular entre los 102 los 73
2fos de edad; ccn patrones de pérdida Gsea vertical siméirica vy bilaterai en
fa region molar extendiendose hasta la superficie distal del segunde premolar
y con pérdida herizonial en los incisivos, que a menudo conduce 2 una
apanencia radiografica caracteristica de “imagen de espejo” de jos defectos
oseos en ambos lados de la arcada dental, con répida progres:on de la
enfermedad y Una tendencia a ocurrir en famikas. >’

La PJL se consdera dificd de tratar, tradicionalmente se ha uilizado upa
combinacior de respado y alisado radicular minucioso, cirugia penodontal,
antihicticos sisiémicos y extraccion dental

Vanos metodos de tralamientc han sido propuesios. Pero lo mas imporiante
cs que e tratamiento no se debe retrasar. Ya que la enfermedad toma un
curso de destruccidon rapdo

L 03 pacientes y parientes deben ser educados acerca de fa nafuraeza de fa
enfermedad.

Pruebas in vitro demostraren que varios medicamentos pueden ser sfechvos
comac 1a tetracicling, penicilina, eritromicina y metronidazol ’

Cen e reconoc:mitente de la importancia del A actinomycetemcomians en
su eficlogia en .2 actualidad el tratamientc exitosc se basa en ia eiminazon
de este organ:ame de los siios subgingivales ° °



Se considera que iz PJL vuelve facimente a presentarse. Sin embargo. con
la inToducaidn de la valoracidn bacleriana, el ritma de 1a recurrencia ha
disminuido mucho, el manfepimienic puede basarse en c¢riterios
microbiclogicos auxiliares mas que en las caracteristicas solas. La PJL
completamente fratada tiene uha Haja endencia a fa recurrencia.

Las recomendaciones para la prevencion y e mantenimiento de la PJL
relacionada con el A, a. son:

Un control de placa supragingival minucioso, ya que la reinfeccion puede ser
aumentada po” fa acumulacion dela misma.

Vaioracién clinica y mucrobioldgica d2 iog membros de la famiia ¢ de olros
parentes cercanos del pacignte para evitar ls transmisitn infragersonal o

intrafamifiar de esta bacteria >’

1.4.2 PERIODONTITIS JUVENIL GENERALIZADA (PJG)

La PJG se diagnostica por fa gran distribucidn ge 'a pertida de hueso
alveclar y de insercién en foda la dentic.én.

En contraste de la forma localizada. |12 pérdida de hueso alveolar abarca
mas de los primeros molares vy los wnciswos, extendiéndose hasta los
seoundos molares, premociares v caninos. Una tecrfa ha surgido a partr de
estudios gue ndicar un incremento relacionado con la edad, en sf nimero
de dientes afeclados en grupos jovenes que @ menude tener defectos
neutrcfiicos semejante a los encontracos en los que padecen PJL

La historia clinica del paclente es Otil para distinguir las experiencias previas
de GUNA de otras medalidades de penodeontitis. vy o8 anfecedenies
familiares o las radiograflas dentales previas gue pueden identificar gue la

PJG es secundania al progreso dela PJL



Estudios de la microfiora en ia PJG muestran espedies de Bacleriodes
negros no pigmentades vy de A actinomyeelermcomifans como les
organismoas subgingivales predominantes relacionados  con ias lesiones
pericdontales. Bl fratamiento sigue los mismos Ineamientos de ls PJL. A
saber. I infeccidn bacteriana ene que slininarée v ia terapdutca se elge
para eiminar [as bacierias patdgenas, asi camo para eminar la inflamacion
Uebe presentarse particular alencion cen los pacienies  sistémicamente
enfermos tfales como los diabélicos. los que opresentan  irastornos
neutrofficos  y padecen penodontitis, ya gue ent esios pagenies, esta
indicado el usc de anlwnicrobiangs sisiémicos  en combinacidn con el
desbridamiento mecanica ”

E! huésped aiaCiato sisiémicamente 1ens urna aha lencencia de
complicaciones en &f alamienid COMS $00 2DSCEsOSs ¥ ofras Hriaciones
Esio puede evitarse en gran medida s 2! paldgeno peniedontal se elmina
La cirugia periodontal serd manterida a ung minimo, va que estos paclentes
an espscial s que padecen diabetes no contolada o frasicrnos no
neutrofiicos, pueden presenfar aideraciones en la cicainzacion de iz handa.
o que conducFa a un dolor excesive ¢ & Lna pércida nnecesaria de los
tejides de soponie, 0 amias posibilidades.

Fuede considerarse £l Uso repetido de anipiblicos, & cuibve v 1as prusbas de
sensibiidad antibidhica de & flora subgingival resultan dliles para setecoionar
& anambtice que se usara para tratar ias recurrencias. B! Uso ntermienie de
ios enuagues bucales de clorhaxding es una ayuda efectva en of
manenimiento de ios pacientes sisiémicamente afeclados Sin embargo. ef
uso preojongade de este enjuague puede ser desventgoso, se ha
reccmaendado un régmen aifernande cuatro semanas de clorhexiding con

dos a2 cuslro semanas de descansc nz sido utiizado satsfectunamente

3

duranie farges pericdos sin efeclos agversos



TRASTORNOS CUALITATIVOS ¥ CUANTITATIVOS DE LOS
NEUTROFILOS

Z1 PRODUGCCION Y MADURACION DE LOS NEUTROFILOS

La producsién de neutrdfiios polimorfonucieares maduras © granulocitos
neutrofilicos  presentan  un proceso ordenado en el que distintos
compartimientos de ¢élulas madre suministran un aporte confinuo de células
precursoras en la médula osea. De estudios realizados s¢ han determinaco
con claridad que casi todas !as células hematopoyeticas derivan de una
misma célula madre pluripotencial comin responsable de ia produccion
eritroide, granulocitica y megacarocitica. Donde cada una de las cuales se
fimita a perpetuar una sola Iinea de diferenciacion

Parece que estas céjuias madre, resnonden a  estimulos que inducen al
postenor grecimiento y maduracion de precursores celulares en la rmedula

S

la maduracién eritreblastica. En estudios recientes se han identficade otros

o sl

han visto que la erifropoyeiing es una sustancia humoral responsable de

{id

estimulos humcrales gue esimulan sold en desari¢lic de granulocitos y
macrdfagos, encontrandose estos en el cromosoma 5.1

QOtros elementos como el Litio mejoran la produccion de los factores
estmulantes para el desarrollo Asi como |z hidrocortisona mejora también ia

produccidn de las células endeteliales



Otros factores estimulanies a la produccion de nuevas celulas, presentan
muchas accioches sobre ios efectores celutares maduros, se han ohservado
que activan ios neutrdfilos, les impide 12 migracion det iugar de produccion y
mejoren la capacidad de los granulocitos y moenocitos  para fagocitar
bacterias y hongos.®

Se han identificado varios inhibidores  de los factores estimuiantes a la
produccion de céiulas nuevas confinadas. como las isoferrittnas acidas, fa
prostaglendinas B2 preducida por los macréfagos, el y - interferén preducido
por las células 7 activadas y fa linfotoxing {también denominada factor-8 de
necrosis tumoral} producido por las células B que inhiben la proliferacion de
células madre encargadas de granulocitos y mengocitos.

Et interferdn y ia infoloxinas pueden desempefar un papel importante en ias
neutrepenias encontradas en algunos pacientes, con infecciones viricas.

Las células precursoras granuiociticas wentificables en méduia se clasifican
asf: a) compartimiento profiferative gue incluye mieloblastios, promieiocitos v
mietocitos, vy b)Y un reservoro de maduracidn y almacenamienic  de
metamielocitos ne profiferatives, células en handa y heutréfilos
segmentados.”

Estas células, son faciimente identficables por la apanencia de sus granulos
gue se ven sOlc en las células series neutrofilicas los granulos grandes de
color rojo plrpura {con ia tincidn de Wnght) o granulos pnmarics que
contienen peroxidasa y ofras enzimas aparecen en los promiglochos. Ambos
tinos  de granos. persisten duranie todo el desarrollo de maduracion de
neutrdfilos mterviniendo dentro de estos en los processs de mucite

4 9
bactenana.



2.2  FUNCIONES DE LOS NEUTROFILOS

El fransito por ia médula ésea reguiere aproximadamente de 9 a 12 dias, de
los cuales 4 a B se pierden en el compartimients proliferativo. El reservorio de
almacenamienio de células en banda vy células segmeniadas tiene
aproximadamenie un tamafio de 10 veces &l reservorio de granulocitos de
sangre perférica y pueden movilizarse répidamente en respuesta de
demandas pedféricas. En casos d& aumento de necesidades, como
infecciones graves, se liberan inmediatamente células en banda y neutrdfilos
de ja médula a la circulacion. ™

La liberacion es resuitado de la accion de un facior sérico denominade “factor
de liberacion de neutrdfilos “ gue produce con rapidez en respuesia a
endotoxinas bacierianas U otros malerales como bradicininags, compuestos
activadores del complemento y complejos antigeno - anticuerpo. El aumenio
de la expresion de una serie de proteina de adherencia, y el acoplamiento de
ia actina v de las proteinas coniraciiles relacionadas posibilita gque el fagocito
se fiie a las superficies endofelizles vy pase mediante un movimients
amebeideo, & 1a zona de infeccion ¢ inflamacién. Esta via s¢ ve favorecida
por un gradiente progresivo de guimioatrayentes gue culmina en una
expresion completz de la actividad fagocitica o bien en & afrapamiento de
microbios opsonizados.

Una vez liberados a |a circulacién, los neutrdfilos maduros  se dividen en
partes iguzales entre el reservorio circulante y el marginal. Este itimo estd
constituido por células poco adherenies a los vases sanguineos.



Se cree que ia vida media exiravascular excede en varios dias del tiempo
de la circulacion. Las pérdidas pueden producirse por destruccidn en el
sistema veficuloendotelial, por siembras en las vias respiratorias, tracto
genital o bo gastrointestinal, o probabiemente por disolucién celular tras
fagocitosis y muerte bacteriana '

23 TRASTORNOS DE LOS NEUTROFILOS

En respuesta &l estimulo quimiotactico, los neutrdfilos migran at lugar de la
infeccion donde ingleren bacterias por fagocitosis. Este proceso se ve
potenciadc por la presencia de malerizles opsonizentes como las
inmunogiobulinas y ios factores del complemento, que cubre la pared celuiar
bacieriana Las bacterias opsonizantes son ingeridas y llevadas al interior de
ia célula nvaginada. Este proceso conduce a una Secuencia de aclos que
incluye la desgranulacidn con excrecion del contenido de Yo granuios en &
intarior de la vacuola v una serie de mecanismos metabdlicos dencminados
explosion respiratoria. Aumenta el consumo de oxigeno y este es convertido
en superéxido y después en perdxido de hidrégeno. Esio va acompafiado
por un margado auments de |z actividad de la via hexosa - monofosiate.
Aungue el perdxido wene propiedades bactencidas moderadas. el mayor
grado de muerte celuiar requiere la nteraccién con cloruro y ctros haldégenos
La migloperoxidasa liberada de ios granulos primarios cataliza la reaccidn
del 1on cloro con ¢! perdde de hidrégene para transformar hipeclonto, cue
destruye directamente log organismaos invasivos.

Se han descrito una sene de defectos en 1a muerte bactenana produeida por
neutrofilos. Bl defecio grave  més frecuentemente observado es la

neutropenia o Ia faita de neutrofilos



24 DEFECTOS EN LA QUIMIOTAXIS

los defectos en el sistema de complemenio pueden interferir con la
produccion de factores guimictacticos, produciende una mala guimiotaxs.
Esto puede verse de forma congéniia en recien nacidos vy pacientes
diabéticos, enfermedad de Chediak — higashi.

25 DEFECTOS EN LAFAGQCITCSIS

Los defectos en 12 fagociiosis pueden ser e! resuliado de un defecto de la
opsonizacidn de los migroorganismos  como consecuencla de defectos
cangénitos o adquiridos en el sistema de complemento. Los pacientes con
laucemia presentar una disminucion de 10 niveles de gamma gobulina.



3.1 HiIPOFOSFATASIA

L3 hipofosfatasia es una enfermedad herediaria que se fransmite como una
carecteristica autosomica recesva. La hipofosfatasia es una enfermedad
esqueietal metabdlica, que afectz |a cstecgénesis y cementogénesis.

Estz enfermedad se desarroila a pesar de ia presencia normal de ia vitamina
0. de la hormona paratirpidea y del minerai dseo.

Fue reconocide por primera vez como un= entidad por Rathiyun en 1948

L.a frecuencia es de 1 por cada 100 000 nacimientos aproximadamente 2

3.1.1 ETIOLOGIA

E! trastorno basico es una deficiencia de ia enzima fosfaiasa alcaling dsea
en el suero 0 en los tefidos ¥ en excrec:dn de ig fosioefanolamina en la onna
Se cree gue & defecto prmario es la ceficiencia de fosfatasa aicatina en
vesiculas de la matriz dsealo que disminuye o inhibe la nucieacidn de

RN

cristales minerates 0se0s.

3.1.2 WMANIFESTACIONES CLINICAS

Con base alas manifestaciones dlinicas v la cronciogia de 'a apancidn de fa

enfermecad dsea, ia hipofosfatasia se divide en tres formas ciinicas.

1



INFANTIL TEMPRANO

Comienza en ¢l Uiero ¢ durante los primeros seis meses de vida Es una
forma  grave se manifiesta por raguiismo  intenso.  hipercalcemiz,
anormalidades ¢seas, ¢l créneo puede teper una consistencia de bolsa de
papei. Los miembros scn cortos y arqueados vy las mufiecas, [as redillas y los
tobillos se encuentras zumentados de tamafio y deformados. Las costilas
son blandas y arrosarzdas. Sen frecuentes |z ritabilidad, los temblores,
convulsiones, los vomios v un lianto de tono agudo. En ios nfcs gue
sobreviven algunos dias aparece fiebre y una tendencia a 1as hemorragias.
Ademas se acompafz de calonosis renal, también de riesgo de sinostoss
craneal, retraso fei deszrrollo motar,

Si este frasiormo se dz  anies de nacer, a menudo nacen muencs v si se
presanta antes de 10s se.s meses, la tasa de mortalidad es del 75 % #2707

HIPOFOSFATASIA DE LA NINEZ:

Se mcia 2 los seis v vemficuatro meses de edad.  Se caracterza por la
exfoliacién prema’ura ce los dentes temporales, aumento en lz infeccion,
retardo del crecimiente y deformidades semejantes a las raguiticas, come
extremidades deformzoas  agrandamiento de la unidn costocondral e
Imoosibiidad de calefcacdn del craneo. También exisien  hastomos

417

puimonares, gastrointest nales y rerales.
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FORMA DEL ADULTO:

Incluye fraciuras esponténeas, antecedentes de ragiitismo y radicllcidez
dsea.

3.1.3 HMANIFESTACIONES ORALES

Las anomalias dentales se descriven sdlo en el tipo infantil tempraro. cuyo
primer signo es la pérdida prematura de dientes primancs afecténdose con
mayor frecuencia los mcisves central v lateral inferiores, despuses los
mCisivos superiores y, con Menos frecuencia los postenores Los sigros
adicicnales son  pérdida de hueso alveolar, disminucdn de |2 integridad del
igamento periodontal, hipoplasia o aplasia de cemento y gingivitis. *™°

Las principaies caracteristicas radiogréficas son camara pulpar amplia de
ics dientes primarios y conductos radiculares grandes. 1o cual en oCasiones
confieran al diente ef aspecto de "cascara’, reduccion del grosor dentinano y
formacion rregular de dentina con lobulos dentinanos grandes, muchas
zonas de denfina interglobular, caloficaciones irregliares v lesiones en 2l
hueso alveo:ar

El desarrolio de le raiz puede ser defciente. sobre todo en direccidn gel
apice

La corona de los aentes afectados muestra cambios smilares a ios

encontrades en 8t raoutismo. 52



3.1.4 TRATAMIENTO

No se conoce ningun trateamienio satisfactorio, aparte de controlar 12
hipercalcemia causada poria hipoiosfatasia,

En ocasiones, dosis grandes de vitammna D generan mejoriz parcial, aunoue
con esie meodo se puede causar hipercalcemia v calcinosis de  tehdo
blando Existen algunas prugbas a favor de gue el empleo de altas dosis de
fosfatos por via oral {1-3 g de fosfate sédico neutro), repartida en 4 ¢ 5 tomas
son beneficiosas.

Son de gran vales ef consejo genético a 'a familia y el dizandstico oportuno



PACIENTE CON HIPOFOSFATASIA QUE HA PERDIDO DIENTES
TEMPORALES PORFALTA DE DESARRGLLO DEL CEMENTO
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3.2 NEUTROPENIA CICLICA

Es una rara enfermedad sanguinea caracterizada por fiuctuaciones de 18 a
21 dias en o numero de neutrdfilos, monccitos, eosindflos, linfocitos,
reticulocitos, plagustas en la sangre y médula dsea **

3.2.1 ETIOLOGIA

Esta =keracion es un trastorno raro secundaric a una insuficiencia peridédica
de células madre de la médula dsea debida & una anormaidad en la
regulacion de células precursoras de esta ulima o un irhibidor de los
neutréfilos Cierlo tipo de medicamentos come los agentes algulante v
aniimetabolitos usados en el tratamiento del cancer producen un depresion
generalizada de la médula dsea. Otra causa se debe al secuestro esplénico,
en ef que secundariamente a un aumento del tamafio del bazo se produce
una destruccion excesiva de neulrdflos Una tercera pare se hereda con
caracter autosomico dominante y dos tercios surger. de manera espontanea

durante los primeros afics de vida 7 @

3.22 MANIFESTACIONES CLINICAS

Los pacentes presentan fiebre recurrente, molesias. dolor en las
articulaciones, ulceras, infeccicnes cuténeas, y eBn raras  DCESIONES,
miecciones poienciaimente mortales duranie el nadir (punic mas bajo de la
neutropenia) Suele manifestarse durante fa infancia. 2 menudo aparecen en

varias generaciones de la misma familia.



Alguncs pacientes  con neufrepeniz periddica  grave  tienen pocas
wnfecciones detndo a un incremento compensados de monocitos, gue actian
como fagocitos para evitar que se disemine la infeccion bacteriana. Con
menor frecuencia, los enfermos presentan infecciones pulmonares, de vias
urinaras, Glceras rectales v vaginales, °

Los niveles dé nzutrofilos oscilan entre ta normaiidad de 3 000 a 6 000 fmm”,
El paciente esta sano entre los episodios heulropénicos  perg, ha intervalos
regulares disminuye con rapidez la cuenta absqluta de neutrdfilos 2 menos
de 200-500 / mm® y en algunos casos baja hasta cero La frecuencia de
episodics nediropémcos varia de dos a cuatro semanas con veintiln dias
como lapse mas comuan. El penodo reutropenico dura de tres a cinco dias,
después de los cugles la sangre penfénca se restiuye con rapkiez con
neutréfilos maduros

En la medula dsea de pacientes cen neutropenia cicica no es colstante la
hematopoyesis normal vy origira fluctuaciones en ios precursores medulares
de plagueias, entrociios y granulociios

Ltas infecciones mas frecuentes son las causadas por irfecciones
bactenanas agudas y por lo general se debe Staphylccoccus aureus, ©

bacrlos gramnegatvos, como Kiebsiella, Pseudomonas y Proteys.’>

3.23 MANIFESTACIONES ORALES

En la neutropenia ciclica son comunes las lesiones de la boca Las dos
manifestaciones mas frecuentes son las dlceras de la mucosa oucal v 2
afeccién penodontal.



Las primeras ocurren en cada nuevo brote de neuiropenia y semejan a las
Ulceras grandes, de cicatrizacion profunda, que se observa en [a estomabtis
aftosa mayor. Las ulceras neutropénicas difieren de otras lesiones bucales
similares porgue carecen de infiamacidn circundante y se cicatnzan por
necrosis.

Comg los neutréfiles se oponen mai a las bacterias, |as Ulceras se tornan en
lesiones grandes, ureguiares, profundas exiremadamente dotorosas = ' 18
Con frecuencia, €l tejido necrdtico tiene muy mal olor, es una caracteristica
de los microgrganismos fusoespirgguéticos, aungue es mas comidn i
Invasion por especies de Staphylococos o bacilos gramnegativos

Las manfestaciones periodontales varan de gingivite margmal a pérdida
bsea perodontal de evolucién rapida originada por infeccién bacteriana de
ias estruciuras de apoyo dental.

Las uOceras bucales, la enfermedad penodontal, ia pericorontis vy las
infecciones pulpares en estos pacientes deben considerarse potenciaimente
petigrosas parz la vida porgue es posible que onginen bacteriemua y
seplicera.

El examan radiografico revela que gstos pacientes puecen tener pérdida de
hueso alveolar de mediana o severa alrededor del diente. Esios pacienies
pueden perder sus dientes cuando estén jGvenes T %

El clince depe recordar que ura cuents de leucociios awiada no €s
suficiete parz descartar el diagnéstico de neutropema ciclica porcue es
posible gue et examen Se deve acebs 2z medida GQue se restluyen  los

neutrShiles penfénicos

o]
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3.24 TRATAMIENTO
& terapéutica para la mayoria de pacientes con neutropania ciclica es 13
vigitancia cuidadosa para infecciones durante Jos periodos neutropénicos vy el

tratamiento temprano enérgico de cada infeccion =

3.2.5 TRATAMIENTO ODONTOLOGICO

El cuidado mtenstvo dental mas importante en pacientes con dientes es la
remocién profesional de placa dentobacteriana y saro; ademés. de
enjuagues diarios con gluconato de clorhexidina al 0.2%  duranie la
neutropenia como complemenio mecanico de impieza de los dientes, ya que
estos pacientes presentan dolor en las encias en efapas de neufropenia.

Es imporiante que los pacientes tengan un excelente estimulo salival, una
buena capacidad buffer y que no iengan procesos carosos para prevenrr las
infecciones microbianas. En necesaric hacer cultives de ia infeccidn  para
geterminar el microorganismo predominanie y el paciente debe recibir una
combinacién  apropiade de antiDidlicos parenterales de ampiio especiro
También puede ser (til para las Ulceras la aplicacion topicas de enjuaglles
bucales.”

Garfunkel y ¢ol. recomendaron el uso de una férula suave ndividualizada de
un molde para estucio maxilar. Esta ferula cubre las lesiones palalinas y Leva
en un {080 un Medicamento que bafia continuamenie jas Giceras bucales

Se ha ulilizado una combinacion de neomicina. bacitracing v nisiating 1opicas
para reducir el rigsge de infeccion grave

= golor p‘jer las Ulceras se reduce mediante enjuagues bucaies de un
anestésico tepico Con este fin es Ui Una soiucidn con diclonina y clorhidrato
de difenhidramina al 5% cada uno mezcladas con hidroxido de magnhaesio o
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caolin con pecting.
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LESION GINGIVAL ERITEMATOSA EN UN PACIENTE DE 18 ARCS
CON NEUTROPENIA CICLICA

LESIGN PERIODONTAL LOCALIZADA EN PACIENTE
3E 8 ANOS CON NEUTROPENIA CICLICA

)
]



3.3 HISTIOCITOS DE CELULAS DE LANGERHANS

(HISTIOCITOSIS X, HiSTIOCITOSIS IDIOPATICA)

La gnfermedad de células de langerhans, anies conocida ¢omo histiecriosis
X ¢ histiocitosis idiopatica.

En 1853, Lichtenstein propuso el término Histiocitosts X para agrupar tres
entidades patolégicas’ granuioma eosinfilico, sindrome de Hand-Schulie~-
Chrigtan, v enfermedad de  Lelterer-Siwe. Basandose en 12 simlitud de los
datos histologicos vy en la posible identficacion de formas de transicion
entre ios subtipos.

El nuevo término utifizade HCL refigja el consenso en relacion con las bases
de su atichategenia. que se publicd en 1987 por la sociedad de Histiootosis.
Ahora le mayoria de los investigadores se refieren a ella como localizada,

diseminada crénica y diseminada aguda * '%'% %8

3.3.4 ETIOLOGIA

La causa de la histiocitosis  idiopatica permanece desconccida. Se han
cresentado resefnas ocasiongles que sugleren factores infeccwoscs o
genéticos, perp no hay datos consistentes que apoyen mngurn ¢rigen en
oarticular

En las formas mas agresivas, las enfermedades pueden desarrollarse iguat
gue UR proceso neopldsico. Los datos clinicos indican iz localizacdn oy

grado de profiferacion de fos histiocitos anormales.”



3.3.2 MANIFESTACIONES CLINICAS

La histiocitosis de células de bLangerhans se considera en general un
trastorno de nifios v adultios jovenes con heterogensidad clinica extrema.
Algunos investigadores observan mayor predominancia en el sexe masculino
ia forma monostdtica y policstdtica del padecimiento pueden lesiohar
cualcuier hueso det cuerpo. El crénes, mandidula, costillas, vértebras, pelvis,

escapula y huesos largos son atacados con mayor frecuencia
A.- LOCALIZADA (Granuloma eosindfilo benigno)

Se basa en la deleccion de una lesion fitiza unica de hueso, ¢ en raras
ccasiones, como una infilrazitn de un so'c tepde blando La enfermedaqg
puede aparecer en la infancia, pero en general se presenta en la
adoiescencia. tas lesiones pueden estar wnitadas a un solp hueso del
esqueteic, como & maxiiar SuDenor O el Infenor, o pueden preseniarse en
varios huesos. Estas lesiones nueden ser scitanas o multifocales. Con o sin
afectacion de fendos Blandos.

L8 snfomas subjetvos comprenden tinchazdn de la region de la lesidn,
281 coma una vaga sensacidn de dolor o de sensibddad dolornida en el huesa
En algunos casos las lesianas son asintomatcas v se dsscubren de mansera
accidental

Bl dolor lecalizado es el sinloma mas frecugnte y las manifesiaciones
sistemicas son raras

Se  presentza frecuentemente en &l craneo y,  ta costlia
Anatomopatologicamente, estan cocmpuestas bor histiociios con abundante
citoplasma  eosindfilo y muchas células pchmorionucleares, sobre tado

aosindfios ¥ 51717



B) DISEMINADA CRONICA {Hand- Shiiller ~Christhian)

Se disemma a huesos y en c¢casiones & tejidos blandos a menudo se
presenta en nifios menocres de 10 afios de edad, con mayor frecuencia aue
en las nifias y se caracieriza por un progreso cronico

La irfada clésica se presenta con radiclucidez multiples “perforadas”. ovaies
¢ redondas en craned O maxiiares. que estan constituidas por acumulaziones
masivas de hishocros, a causa de infiltracién masiva de reticuiocites Muchas
personas  afectadas  tambign  sufren  lInfadenopatia,  dermatbs,
esplencimegalia ¢ hepatomegalia

Es menos agresiva, y esta forma es susceptivle al wziemento, aungue g

incapacidad permanents es el resultade habtual ™ v %

C) DISEMINADA AGUDA! enfermedad de Letter-Siwe)

Como lo impkca su nombre. se trata en general de una profiteracidon aguda,
grave y extensa de céluias del sistema reticuicendoteliai, ias masas
granulomztosas y las células infiltrantes afectan a un cierto nimer de tejidos
¥ Qrganos. como el higada, bazo, ganglos iinfalicos, piel, pubmones, sistema
nervioso centrel y méduie 6sea. Las caracterisiicas més destacables son
tumores dseos, hepatosplenomegalia linfoadenopatia. figbre, anemias v
hemorragias La enfermedad ocurre por regia generzal durante s do
primercs afios de vida, sigue su curssc rapido, fulminante, v termma con Ta

muerte en un plazo relativamente sreve 7192



333 MANIFESTACIONES ORALES

En {a HCL aguda diseminacda la boca y la mancibu'e pueden no estar
afectadas, a causa ce! rapido curse mortal Sin empargo cu2ndo 13
enfermedad es subaguda. su cuiso es menos fulminante y aguellz es mds
projongada; pueden ocurth  lesiones grarulomatosas  de  1as encias,
crecimients en la submucoss v iesones destructivas de ambos maxilares ¢
Las lesiones maxilares observadas en radiografias pueden sar dnicas o
multiples, v pueden verse radwicidas. La racicluckder de lcahzacon
penapical simyla un  guisie radicular Las resiones  granuiomatosas
osteoifticas afectan al huesc alveolar y ofrecen un aspecto imposibie de
distinguir de una periodontris moderada a una avanzada s, e,

£n todas las formas de esta enfermadad las alleracicnes bucales si legan a
aparecer, pueden ser 108 prmeros signes Un dato habitua: es la presencia
de dientes moviles en €' dres del huesc alveolar dahtade. Los tejidos
gingivaies suelen estar Inflamados. adenopatias cervicales, dolor, ulceracidn,
necrosis, destruccion de rebordes aiveolares La fractura patologica puede
exietr cuando el angule mard-bular este gfectado Con menor frecuenga se
puede presentar zonas de d.sesiesia, paesiesia 0 anesiesia por lesidn al
neryio mandibular, aungue 'z HCL no nwvade tejido neuronal. pero puede
nermumpir el abastecimerto sanguires 2 {as esiructuras nerviosas por fa
destruccion dal canal dgsc Agunos pacientas pueden referr antecedentas
de ctivs media cronica. dsbde g le atectandn de! hueso femporal y & 2
mastoides vy otrcs puecen desarrpllar diabetes nsipida transicna o
permanentc, debido probatlemernie a una esdn de la hiptiisis v de las areas

atlyacantes genarandoc unzg preduccion disminwda dg ASH @



3.3.4 TRATAMIENTO

Ei watamiento de la HCL se nge por & historia natura. de la enfermedad
como por la ubicacién v &f alcanze de ias lesiones y el grado de distrhucion
de los Organos implicedos  Aciualmenta, las  opcones  terapéulcas
comprencen € curelge qurirgee, radolerapia. 3 gumitterapa, y ‘e
inmunoierapa

Para considerar la crugiaz como deneficosa asla deberia proporcionar una
rapida curacitn y mostrar pocas comyp icaciones Los pacienies con lesiones
Gseas Jnifocales frecuentermente ~o requieren ningdn upo de terapia, norque
lag lesiones pueden resoiverse esporidneamente, mignt-as que aquelios con
lesiones multfocsles o enfermedad disemnada pueden necesttar una
commnacion de varios tipos de terapa

En la forma aguaa e prncipa mewac dg tratamiento supone &l empiec ce
varog agentes quamoterapicos $e ha logrado clernto éxfo en el tratamianio
de pacentes con ma pron0stce medenie traspianes aiogérnico de médula
osca

Recignies trabajos han demostrede wr-a busna respleste de l&s leswnes
Oseas g la inyeccion de cert:coesterniodes intralesionates (matipredrisolonsg;
Lz guimicterapiz sistémca debe reservarse para las {eswones driusarments
uticadas y no gqurdrgicamente tatacas Reclentememe, de 103 ofverscs
farrmacos nembrados que tenen actvidad contra la HCL, e ectopéuado

epipocofiictoxing (VP18) ha surgide como uno de los mas actvos y maenos
thxizos



3.3.5 TRATAMIENTO ODONTOLOGGICO

Las lesiones mandibuiares bien localizadzs se traten eficazmente mediante

curetajie guirGrgico. Algunas de 1as lesiones en ias gue se ha reahzado un

Bl

uretaje han presentadc una curgcion espontarea
Los injertes autdlogos ce hueso pueden requerirse cuando el curetaje crea
grandes defectos de continuidad en ia mandiula 0 cuande se regueren
excesivos periodos de fijacion mandibular, en un intenio de preverir el riesgoe
de fraclura patoldgics y de facilitar fa regeneracidn Osea.

En algunas lesiones grande o mulifocales gue recurren © progresan cespués
ce la cirugia, 0 en aguellzs que ocurren en los centres de crecimientos de 1a
rema de lz mandibule en ta nifiez. algunos autores sugieren & fratamiento
con baes dosis da radioterapia. Doesis de 800 a mit ¢Gy en tres & cinco
Sesiones parecen lograr € contro! kegal en 2 mayoria de los panientes
Aunque no hay moviidad aguda con la radicierapia a baias ¢osis ge forma
incalizada, & uso d& este iipo de terapia para el fralementc de
enfermedades dseas & disminado considerablemente debdo al dafo
producide a los folicuios dentales permanenies v 2l nesgo de desarroliar
iesiones maiignas especialmenta en 10s niios. &

Ei dentsta debe tener pien presente este enfermedad, en paticular gesde &f
momento en que sus lesiones pueden simuiar pendontitis,  lesiones
periapicales, ¢ quistes 0seos centraies

Los dientes afectados se extraen en & mementa def tratamiento gquirirgico
dada la aysencia de apoye dseo 77T



GRANULOMA EQSINOFILICO EN UNA PACIENTE DE 15 ANOS



PERICDONTITIS SEVERA CON PERDIDA DE HUESO
EN UN PACIENTE CON HCL
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LESIONES OSTEOQLITICAS EN MANDIBULA QUE SE PRESENTAN

EN LA ENFERMEDAD DE HCL

L]
FEN



3.4 SINDROME DE PAPILLON-L EFEVRE
(HIPERQUERATOSIS PALMOPLANTAR Y PERIODONTOCLASIA)

Fue descriitc en 1824 por Papillon y Lefévie en dos hjos de padres
consanguineos Se presents en ambos 38X08 Y &N |05 PriMeros anos de wids.
Tamben fue llamada hiperqueraiosis paimoplantar congénita con polartiug
alveclar dentaria supurada recurrente y expuisiva de todos los dientes
temporales y permanentes (con excepcion de les terceros molares).

Greither en 1968 ta denoming gueratosis palmoplantar con pericdontopatiz.
Gorlin y  Pindborg.  hiperqueraicsis  palmoplantar  en  nifios  con
petiodontoclasa

Es un sincrome raro autosCmico recesivo con un prevalencia ge 1-4 por

millon Se han reportadc mas de 200 casos.” 7%

3.4.1 ETIOLOGIA

B gefecto basico de esta afecoidn zutosdmica recesiva relativamente rara
se desconoce, pero investigaciones realizedas por H De Vree duranmte meés
de 15 afios han sugendo dos factores principales responsables para la
niciactdén v progresion de este sindrome, primero, las anormalidades
inmunitarias como la quimiotaxis. fagocitosts v actividad bactericida de los
neutrofilos esté defectuosa, segundo |2 presenciz de mMCroorganismos
gramnegativos como la Forphyromonas  gingivals, Capnecyfophaga,

esowoquetas v Actinohaciius actinomycetemcomitans.™ 1%



3.42 WANIFESTACIONES CLINICAS

El comienzo de este sindrome suele situarse entre el afio vy los cualro ahos
de vida, al aparecer ¢f eritema v la queratodermia en las palmas y planias de
i0s pies y exienderse hacia ios lfados de ias manos y de jos pies. Suelg
haber hipergueralosis en los codos y en las rodilas. Las zonas afectadas se
encuentran nefamente delimitadas. La queratodernmia palmoplantar se
observa constantemente sola 0 acompafiada de ofras lesiones gueratdticas
en piel Puede existr una coloracion rojiza con éscamas en la zona del
tenddn de Aguiles, los maidolos externcs. las tubereswdades tibiales y la parte
dorsal de las articulaciones de 103 dedos de {as manos v de los pies El grado
de afectacitn puede disminul con ta edad. Son frecuentes la hiperhwrosis y
el olor desagrajable, aungue ingle encomird un case en s que habia
hipohigrosis <4 %

El cabelio puede ser normal ¢ €s¢ase vy puede haber cambios disiréficos en
lag uRas.

Otros hallazgos relativamente raros pueden consistir en ia aparicidn de
depdsitcs de caicic en ia tienda del cerebelo y en la coronoides y ur retraso
del desarroilo mental, somatico y esquetético.

Se comprobaron adenopatias regionzles en aigunos casos; Hamm y Munk
encontraron aracnodactilia vy una pecdiar deformidad de las falanges
termunaies; Brownstein, encontrd alteraciones del esqueiets.

Ziprkowske y Ramon enconiraron asogiacion  con eritrodermia congenita

wchosiforme v las lesiones queraidticas en i cuerno, o 2



3.4.3 MANIFESTACIONES ORALES

Los dientes temporales presentan una erupcion normal, pero entre los dos a
cuatro anos, simultansamente con la gueratodermia, las encias se inflzman
y edematizan y pueden evidenciarse bolsas pericdoniales de 3 & 7 mm da
orefundidad. Por presidérn se pusde oblener una secrecign purulenta o
hemorragica La mucosa oral esta npormal en color y consistencia Existe
raltosis y lengua saburral

El procese va avanzando hasta destruir el reborde aivepiar con pérdida de
los dientes temporaies hacia 1a edad de 4 a 5 afos. L.a caida de los dientes
es Mas rapida en ios inferiores que en los superioras, primero s¢ caen los
incrsives, iuego fos molaras y por Glime los caninos.® 2%

Después da la pérdida de todos los dientes, 1zs encias adquieren su aspecto
normal ¥ cuande aparecen los dientes permanentes el proceso gngival se
renite, aungue con mayor lentitud. provocando que los dientes se caigan o
sean extraidos por su meviidad por 1o que antes de 10s 15 afios se alcanza
la edentacion total 0 perrmaneciendo $olo ios kerceros molares

Puede haber queratosis comisural, a veces pueden existir adencpalias
supmaxiares biaterales o cervicales y  han side ciiados cases de
leucoqueratosis ingual =

En pacientes observados por H. De Vree reporid que la canbdad de placa
supragingwva! efra bajg, aungue subgingivalmenie se observaban depdsios
ge placa incrustados Esta plata subgingival consistia en altas proporciones
te espiroguetas v bacilos mdviles. La flora Cultivada contenia un alto nimerg

de bacteroides, Eikenella corrodens y Capnocytophags.”

(]
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3.4.4 TRATAMIENTC ODONTOLOGICO

En la fase inicial, e tratamiento esta diigide a alterar {a flara oral per terapia
mecanica local y antibidticos como ef metronidazel a una desis de 250 mg
por cuairo famas al dia por una semang, o aoxicicling en dosis de 150 mg e
prmer dia vy 75 mg hasia el séptimo dia, e imgacion de las bolsas
periodontales con solucién de clorhexidina a: 32 %

En afios recientes se ha propuesio una nueva aiternativa terapeutica, que
consiste en eliminar la flora periodontal patogénica y «a extraccion de todeos
los dientes temporzles antes de la erupcion de  los dientes permanentes
combindndelos con tratamiento antibidfico para reducy alguna posible
infeccion de la denticion permanente

En casos en donde ‘a denticion permanenie se encuentra con bolsas
pericdoniales  profundas vy la movilidad de los dentes sea muy marcada,
estd indicada la exdraccion de los dientes y e! uso ae protesis dentales.

No axiste tratamients espeacifico para la higerqueraiosis

Greither ctta dos casos que se curaron esgon‘aneamente en la pubertad. ™



EN EL SINDROME DE PAPILLON - LEFEVRE SE PRESENTA
DESTRUGCION PERIODONTAL SEVERA

HIPERQUERATOSIS PALMOPLANTAR
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LA ENFERMEDAD PERIODONTAL EN EL SINDROME DE
PARILLON - LEFEVRE PROVOCA LA PERDIDADE LOS
DIENTES A EDADES TEMPRANAS
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3.5 SINDROME DE CHEDIAK-HIGASHI
(ALBINISMO PARCIAL, GRANULGS GRANDES EM LEUCOQCITOS)

Descrito por primera por César en 1943 y mas larde Chediak e Higash:, cada
uno por su lado, reconocieron esta enfermedad
incluide en iz claskicacidon de lz OMS en el apartado de “ctros sindromes

aseciados a inmunodeficiencia”. ™

3.51 ETIOLOGIA

Es un defecle congéniic autosdomico receswvo, de células que conbenen
grénuios como los granulocitos y melanocitos. También se han observade

granulos anormales en células tubutares renaies, nerviosas y fibreblastos '°

3.5.2 MANIFESTACIONES CLINICAS

Se caracteriza por la presencia de neutropenia, e infecciones pidgenas
recurrentes  Tambiér se wingula ccr  eibinismo  oculocuténeo  parcial,
fotofobia, nistagmo, neuropatia periférica progresiva, ataxia y enterocoittis

Los pacientes presentan granuios cioplasmaticos de gran tamafo (1-4
micrometros) en neulrofilos, morocitos. megacanocios, plaguetas y céluias
NK

Estas células tienen un defecto congémio, estos granulos anormales
observadas en fodos los granulocitos de la sangre onginan neutrdlios con
capacidad auimiotdchca y bactericida dismunuida, aunque 12 fagocitoss

persiste intacta



La anormaldad de sctividades bactericides se considera causada pof una
utilizacion insuficients de enzimas lisosomicas.’'®"®

Curante la infancia se observa Hipopigmeniacion, resuttante de lz dilucion del
pigmernto y el pelo tiene estrizs de  color gris hasta un color clare. Los
defectos de los neutrdfilos provocan infecciongs bacterianas recurrentes en
piel y vias respiratonas, causadas principalmente por grampositivos como
Slaphyiococcus aureus y Estreptococos beta-hemoifticos Los pacientes
suften infecciones plogenas y desarrollan unea fase tardia * linfomatosa * con
adenopatias, hepatosplenomegalia, pancitopenia, nfiliracion difusa de i0s
tefidos por células linfohustiociticas, ganglios linfaticos, bazo, higado y médulz
Gsea.

Los pacentes sueien mornr de infeccionss recurrentes antes de los diez afics
de edad,”>"*

AMORMALIDADES CCASIONALES

Se puede encontrar deficencla mental, convulsiones, neuropgtia perifénca,

opacidad en la cornea, iperhicrosss, ictericia neonatal e hiperfipemia ¥
3.5.3 MANIFESTACIONES ORALES

Las enfermedaces gingivales y nenodontales son frecuanies en los nacientes
coni sindrome de Chédiak- Higashi y se menciona repetidamente 1a pérdida
temorana de los d!eétes gebido a enfermedad pericdonial avanzada, bolsas
periodontales y cangs  asi coma 'a moviiidad de digntes v ta a2fectacion de la

. IR
furca de los molarag ' 7]



Bium y Welff describieron cuatro casos, tres de ellos con afeccidn gingwai y
percdonial; en dos de los cualrp se hablan exiraido todos los dientes.
Tempe ¥ col. estudigron la salud periodonial de cuatro pacienis con este
sindrome lLos dos mas jovenss de 10 ¥ 13 anos, mostraban gingwitis grave,
boisas periodontales y movilidad de los dientes; los mayores de 16 y 20 anos
habian perdido toda la denticidn por ateccidn periodontal avanzada. 8
Delcourt y Hervé en un estudio histologico en pacientes con este sindrome
observaron que fa placa dental madura contenia cocos Qrampositives,
espiroguetas, y bacterias flamentosas que cubren la superficle de la bolsa
periodontal La placa subgingival cantenia sélo baclenias gramnegativas. Las
fusobacienas y bacies estaban arraigados en la esiructura empalizada de la
ptaca dental.

Observaron espirodustas y orgamsmos fusiformes er el espacic intercelular
dei tejido eottelial, y en particular, en el citoplasma de las celuias epiteliales

En estos casos la bacteria rapidamente se divide y forma microcotonias.™®

3.5.4 TRATAMIENTO

La terapéutica médica en lactantes se centra en ef trammiento enérgico ce
antibioticos an prontc ocurran. Ya que casl todas las infecciones se deben a
microorganismes grampositives, responder. bign a los antibidticos

Con esta terapeutica se puede prolongar durante afios la vidz ce estos
enfermos. que suelen fallacer duranie ia fase finforrawosa El tratemiente de
reutrclilos con ascorbato ha estimulada su funcién en algunos enermos y en
ofros ha sido 04l el trasplante de meédula Osea. Se ha utilizada vincristing v
predrisona para tratar iz fase acelerada de ba enfermedad ' 1?
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La maycria de los individuos afectados mueren en la infancia, cormo
resutfado ce una infecedn recurrente o de un linfoma malgno pesuliar.

Suelen ser raros 10s grados ce supervivenca hasta la edad adulta '

3.55 TRATAMIENTO ORDONTOLOGICO

El tratamenic es |a combinacion de antb:oticos con un {ratamisnio
peripdental lccal. Ya que si el ratamiento penodontal se emplea ceme Unca

alternativa. serna ineficientie y nos conduciria 2 Jn prondstico deficiente.

La exiraccion de los dientes es el Ultimo recurso
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3.6 SINDROME DE DEFICIENCIA DE ADHESION
LEUCOCITARIA

£s una enfermedad que presenta mdltiples deficiencias en los neutrdfilos
asi como en las funciones de los fagocitos mononucleares dependentes de
ia adhesidn, incluyendo la quimiotaxia y la fagocilosis mediada CRS3.
Caracterizado por infecciones recurrentes o progresivas de |a plel. mucosas
y subcutédneas con disminucion de la formacian de pus y mala cicatrizacion.
Este sindreme hederitario comprende dos tipos. El tips 1 se ha descrito en
mas de 50 pacientes, miertras que el {ipo 2 se observd por primerz vez en
1992

Mas del 75% de los paclentes con afeccidn grave mueren antes de I2s cince
afios de edad; los pacientes con un fenotipo moderado son menos proclives
a las infecciones graves potenclalmente mortales, estos mueren entre los 12
y los 20 afos ds edad ** S

3.6 ETICLOGIA

S= presentan dos tipos det sindrome de deficiencia leucogitana (DAL)

L.os paciemes con et sindrome de DAL tipo 1 se define por un defecio enla
expresion de tres moléculas de las giucoprofeinas Cue provocan la fjacon
de los neutrdfilos a tas moléculas de insercidn celular en ia célula endotelal,
s1endo este gl prmer paso Indispensable  en la migracon neutrdfila por ios

vasos sanguingss

£
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Los pacientes con el sindreme de DAL tipo 2 parece esiar en relacion con la
falta de un ligando hidrocarbonade de la supeficle de los neutroiios para la
selecting-E 12 cual & su ver estz présente en ias superficies de las células
endotetiales achvadas. La sintesss ce este gando requiere l2 presencia de
un gen. el cual pudiera estar defecuoso ™0

3.6.2 MANIFESTACIONES CLINICAS

La gravedad de k2 enfermedad se corretaciona con el grado de cefliciencia de
la expresion de las glucoprotginas de acherencia ieucociana L.os primeros
50705 aparecen &n el penodo nsonalal con Ln desprendimienio a1dio o ura
infeccién del corddn umboiical *

La cicatnzacidn de las nendas esle nolaglemente alterada Al principio de la
infancia empiezan  aparecer nfecciones cutdheas y subcutdneas. Eo
cuaiguier zona del cuerpo pueden Tormarse paquefios abscescs meanores de
un cenimere mdoenies © NSCTCYCCS © areas de celuihis, Los abscesos
perrreciales v las lesiones en las extremdades onginan grandes Jlceras con
formacién de piecas ¢ zenas de ampollas grangenosas Ce 1 a 1€ om de
tamedo que se conviertar en problamas de muy dificil tratamienta

Les abscesns perwrecfales y otras infeccicnes necrofizanies de i@ boca,
faninge o &l tubo wntestnal puede~ segurse de irfecciongs siIstEémicas con
sepsis poencalments martzl Son posihiss iz bronconeumonia recurrente v

la meninglhs aséptca
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En o8 nifics cor DAL Ze hpe 2 encontramos las mismzs infecciones
bactenanas recurrenies que en &l tipo 1. Ademaés, se encontraron deficiencia
intetectual, talla baja y caracteristicas faciales distintivas

El datc de laboratono més importante de le enfermedad es ia neutichlia
persisterts con ciftas de isucocitos entre 15 000 v 180 003 /mi, con 50-80%
de pokmorfonucizaras Heay una anemia leve g moderada, segin e wragdc v
la cranicidad de |2 infeccién y fa wflamacidn

Los culavos de los tejidos ¥ hendas mfeciados arrgjan una gran vanedad £
bactenas gramposidivas  {Staphylococcus  aureus) ¥ gramnegalivas
(Eschernciua cofi, aspecies de Pseudemonas. Klebsiglia) u htnges (especies

de Candiga y ce Asperghivs: © ~
3.63 MANIFESTACIONES ORALESR

Se sabg que jos mifos cus sufren de DAL presenian enfermedad penogoata
marcada 28 come gnaivibs grave & inclusive algunes auteres han gescro
haber observace mifos con gencgontitis, perdida dg insercén y pérdida de
hueso alvecler grave gQue Ja lugar a ung perdida progresva de la denticion
permenenie

La erfermedad perodonts’ grave an ios minos debe mobvar sospechas de
una anemaiz er los restrdfifos por o que se = debe refenr & un
ematdlogo pediatra

Las infecciones ce los 0igos. nanz y boca son parfcularmente liamativas. kn
casl todos fos pacientes nc es raro observar faningitis, estomatts clceress vy
gingivitis graves, esta Utma asociada <ot la eruncidn de ios dientes
emporaias de nsics en 2a¢ad preescolar gue suelen progresar & una

perlogontits grave © T



3.8.4 TRATAMIENTO

Esta indicadsa 12 utilizacion drastica de anfiibidiicos para tratar 123 infecciones
documentadas Lzs respuestas al rralamiento son mucho mas lentas cde lo
habiuval Cualswer infeccidn persisiente gue ne sea erradicada medants
antibjicoterapia debe nacerse pengar en 4 presencia de Candida o
Aspergilius

En algunes czs0s que ef desprendimiento det corddn umbtlical es tardio ¢
presenta una feccion ha sido necesarta 2 reseccdn quirirgica del embligo
infectado. Las herdas punzantes ¢ los traumatismos cutaneos superficiales
que desencadenan a menudo la apancion de celulitis o la formacér de
absces0s, es nscesanc redlzar ura lmpleza quifurgica y o oun i, et

- 9 98
cutaneo *



3.7 DIABETES MELLITUS TIPC 1

En nifics, iz forma mas frecuente de diabetes mellitus es 1a tipc 1t o©
dependiente de msulina: cas!l dos de cada mil cacientes de enire 5 v 18 afios
padecen 'a enfermedad

3.7.1 ETIOLOGIA

En su ehiopatogenia concurren varios factores que deben darse de manara
secuencial, ya gue la ausencia de uno de ellos impide gue la digbetes se
manifieste Se encuentrar entre estos factores la suscectibibidad genética,
ambiente, inmuaidad activa y disminucion de sacrecion de nsulma (dafio

celular; como manfestacion de 1a habetes proviamente dicha '
SUSCEPTIBILIDAD GENETICA

S5erefere a 'a presencia en gl gromosoma niimero € de al menos un gen que
codifique para esie enfermedad, en ta regidn del complers mavor de
tistocompatibriidad (CMH). La forma se hereda por un soi0 gen gue recibe
infuercias de olros genes que s modificaron previamente.

Los genes de CMH se consideran marcadores gendticos Se gresenian tres
clases la clase 1 son genes gue codriicdn ios antigenos clasicos de
transplanie, !a clase 2 son genes gue reguiar a respuesia mmuniaria y afecia
las mtsracciones entre monocitos y Infocitos: ja clase 3 coadifica para
moléculas del complemente ® *®

La dizbetes maffitus ipo 1 se asocia a genes de 2 clase 1



FACTORES AMBIENTALES

Los factores ambientales también se  conocen como  faciores
“presisponentes”, v entre elios se mencionan a 1os virus como el coxsackis
B4. &l de la rubéola vy el de la parotiditis. Diversos autores reportan que cerca
del 33% de nifios diabelicos padecieron rubédia congénita,
Tarmmén se mencionan como agentes diabetogenos toxinas que dafian ia
s beta provenientes de la ingesta de carne de cordera. Asi mismo, en gl
homore se he demostrade que una denta rica en grasas saturadas favorece
ia sintests de interleycing 1, 1a cual es 10xica para la céiula beta,
Se zaoe ademas que la msuling puede alerar de manera tirecta o indirecta el
sistea ImmMUnane, aungue su Mecanismo ro se Conoce; s& especula que a
elio sortrivuye &l mpennsulinismo, el estade de hipoglucemia vy que las celuas
bets aumenten Ja expresion de determmantes antigénicos en su superficie ™

R

INMUNIDAD ACTIVA

Oures faciores Jue pueden contribur al desarroile de la diabetes 4po 1 y que
se gicuentran en refacidn estrecha con ¢f CMH - clase 2 son 08 anticuerpos
corrz isictes TACH), l0s anticuerpos contra Insuina (AAL vy oS anticuerpos
con2 uha preteina de pase moiecular agroximado a 64 000 daltones.

Dsscze hace varcs anos los ACY se consideran como indicadores de riesgo
parz manifestar lz diabetes tipo 1. Los ACH son inmunogiobulinas G gue se
pueczn deteciar hasla diez ahos antes de que se manifiesie ia enfermedad:

sin =mbargo hay cascs que se presentan dos afios después.’®

L
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Los anticuerpos contra insulina {AAI) estan presentes en diabeticos tipo 1 de
reciente diagnostico y gue no recibieron fratamiento msulinico.  Los métodos
que sg emplean para su deteccion son radiopinmuneandlisis v ELISA Por otra
parte, en nifos que desarrollan la diabetes antes de los quince afios B
asociacian de AAl positivos es de 85%.

También se sabe por investigaciones que en los pacientes con diabetes

Tipe 1 los linfocitos T supresores presentan afieraciones en rdmero v
funcidn  que favorecen al preceso autoinmunitaric sin ser los responsables
directos de la destruccion de 2 célula beta. Segin Lemmark y ¢col |, cerca del
80 % de los diabéticos dependentes de insulina  de reciente diagnéstico
tienen linfocitos en ndmero mayor, fos cuales se les infitran en el pancreas v

dan lugar ai proceso tamado “insulintis’. ¢

DISMINUCION DE LA SECRECION DE LA INSULINA

Se conece que en los individuos que ya presentaron los tres faciores antes
mencionados {susceptibiidad genética. desencadenantes € inmunidad activa)
no se produce la primera fase de secrecidn de insulina. La falta de respuesta
a la administracion de glucesa refleja una disminucién de la secrecion de
insulina secundang al dafio de las céluias beta del pancreas.

Después que se plerde esta fase, pueden transcurrir entre dos 2 2info  afios

( en promedio dos a7ios) para que se manifieste ia Clabetes

¢



3.7.2 MANIFESTACIONES CLINICAS

La diabetes tipo 1 se puede manifestar en cualquier edad, pero ef 90% de los
€as0s o hace durarte los primeros 2fos de vida. Se caracleriza basicamente
por insulinoperia que acentda la hiperglucemia y propicia fa presencia de
celonas en sangre y arina.

Esta enfermedad se inicla de un modo lenty v requiere semanas y hasta
meses para manifestarse.

El sintoma mas temprano y consistente &5 la poliuna, se debe z que I3
hiperglucemia ¥ la glucosuria que de manera secundaria producen polidipsia.
En etapas inlciales de la enfermedad puede presentarse anorexia gue se
debe a la presencia de las cetonas en sangre; mas iarde cuando hay dafo
franco de la célula beta se produce polifagia. Los signos anteriores conitevarn
a la pardida de peso que en los nifios, al momento del diagnostico. puede Ser
de enfre 10 y 30 % Otros sintormas presentes debido a 1a falta de insuiina son
la asteria, acinamia y calambres preferentemente nocturnos y secundanos a
la pérdida de electrolitos por la orina.

Puede haber cambios en la personahidad ( irntabilidad, ansiegad, sic) visién
borrosa, delor de cabeza ¢ abdomina’, dificultac para respirar. nauseas y
diarrea o constipacion. 81 se asocia con infeccicnes de vias respiraicrias
superiores o del tracio digestive, es comun gue el paciente desarrolie
cetoacidosis *'°

En la mayoria de los pacientes tpo 1 se presenta entre el segundo y sexto
mes dei inicio de la enfermedad un periodo de remision que se conocé como
“iuna de miel’. Se caracteriza por la disminucién de 108 regugrimientos dianos
de Insulina que en ocaswones lisga a ser simbdlicc. Este pericdo tiene una
duracion vasiaodle gue oscila entre 10s tres v doce meses



Pasado el pericdo de remision, [a dighetes se instala en forma definitiva,

La ceipacidosis y las complicaciones Cronicas de la diabetes, como
retinopatia, nefropatia, neuropatfa, efc., se manifiestan en promedio a parir de
los cinco afios ce evciucion dei paciente® *

3.7.3 MANIFESTACIONES ORALES

Se ha informado que la diabetes se asocia con enfermedad periodontai grave,
en espacial en las perseras |ovenes

Los signos y sntomas corales de la diabetes pueden estar en relacdn con
campios salivares vy dentzles, afteraciones periodoniales y de la muccesa,
enfermedades opotunistas. allento cetdnico v esth disminuda la eficacia del
procesc de ¢icaTizacion de las heridas. ©

Unz alieracidn frecusnte de! paciente con diabetes no controlada es ta
Xerostomia.

La deshidratacidn de los tatidos (debido a la deshidratacion sistémics) y la
neurcpatia puaden contnbur a los sintomas del dolor bucal generalizado
atteracidon dei gusto vy sensacion de gquemazon. La deshidratacion puede ser
consecuencia tampién de afteraciones en el flujo salival. La flora subgmgival
esta  compuesta fundamentalmente par  Capnocylophage y  otros
mrrgorganismoes gramnegativos  que  incluyen, Fusobacterivm
Campylohacier v ocasionalmente  Actinobacifus  actincrmceterncomitans.

Cendida alacans, Estreptococes hemolfticos y estafiococos 252

Ln
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Los pacientes diabélicos pueden presemtar inflamacion bilaferal asintomatca
de las gléndulas paroudas con aumento de la viscosidad saliva! por
incremente del deposito de los acidos grasos e hipertrofia. De forma
secundarna a la xerostomia se observa un aumento de fa actividad de caries,
sobre todo en (2 regidn cervical,

La respuesta gingival de los pacientes con diabetes no controlada 2 la
acumulecidn de placa suele ser acentuada produciéndose una encia
hiperplasica v ertemalesa.

Otros hallazgos frecuentes son fos abscéscs gingivaies recurrentes. LoS
hallazgos radiologicas incluyen el ensanchamiente de! ligamenic penodontal y
excesiva pérdida de hueso alveclar, produciendo movitidad dentana y una
nérdida precaz de los dientes

La encia de! paciente diabétice revela una dismunucion ds le respussta
vascllar a la irntacian

El compromise del sistema inmunians v &l uso repetido de antibidticos cuede
conducr despuds a infeccionas oportunistas por Candida albicans.

Las microangicpatia v neurapatias pueden conducir también & liceras orales
refractarias al tatamfento, schretode en pacientes con prétesis. Las
nauropatias conducen a iz disminucion del tono muscular gue proveca Lha

[engua facida con bordes iaterales ;ndentados % 162405

374 TRATAMIENTO

E! tratamiesnic s& puede divigir en tres fases el de la cetoagdos:s el

pesacdélica o establecimiento del control metabolico v la fase continda.



Cetoacidosis: ios objetivos inmediatos de! fratarmiento son la expansion del
vofurmen miravascular, la correccion del défict de Hquidos, electrolitos vy
equitbnic acido-basico v la iniciacion del tratamiento :nsulinico.

E! tratamiento liowdo v electralitico inicialmeante serd solucion salinag isctdnica
{C 9%;. E5 aconsejable lograr Lna disminucion pauiatina de la osmalahdad, ya
que una disminucién rapida puede provocar edemg cershral. Cuando las
cifras de glucemia se aproximan a 300mg/dl la administracion de glucosa se
hard er soluon gt 5% en sabno 0-2 N.

El potasio corporal fotal puede estar considerablemente reducido durante ia
acidosts por o cue 12 admmistracion de poiasio se cebe iniciar precozmente.
Resulta casi inevilable gue el paciente reciba en excese clorurp. lo gue puede
agravar {a acidos:is. Se puede reducr e grado de acidosis mediante la
reposicion de fosfato.

Es prudente prever el edema cerebral, bmitande la wvelocidad de
agmmnistracion de fiquidos a 4.0 U /fm” /24h Pero sl llegard a presentarse se
manifestard como hipertensidn intracraneal que consiste en cefalea, deterioro
de la slera y & eslatdo de conciencia, vomio, braqwardia, cambw én ia
respuesta bipuplar con puptias flgas y dilatadas Una vez que c¢icha
hipertension se manifiesie, se reducira la velocidad de administacion de
tauides, dando mandol por via mtravenosa a razén de 10-20 g / m © con
infervaioge 2a4h

Unra vez correguda ia aowdosis se ddmiislia @ nisuiing de forma mmediata

mediante myaccidn subcuidnea de G 2 - 0 4 U/Kg cada 6 -8 frs

th
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La ingesia caldrica total recomendada se basa en el tamafio v fa superficie
cofporal v estard constituida aproximadamente por un 55% de hidratos de
carbong, un 30% de grasas y un 158 % de proteinas. la dieta con un alto
contenido en fibras es itil para mejorar el control de glucemia. ~°

275 TRATAMIENTO ODONTOLOGICO

Le orincipal responsabilidad del odontdloge  en la atencidn de pacientes
dizhéticos as proporcionar el trafamiente de manera que minimmcen las
afteracicnes del equilibrio metabdlica. El estrés fisico y emocional. las
infecciones v lcs procedimientos quirdrgicos tenden a alterar e controt de la
diabetes.

Es imporiants planificar e noraric del tratamiento y de preferencia 'as Cifas
deben ser corfas v matutinas

Cuando ia gravedad de la diabetes ¢ el grado de control no se co~oce, &l
tratamienio dehe limitarse 3 sar paliativo.

En situgoicnes uwrgentes los analgésiccs vy antibidticos,  son medidas
paliativas sin embarge, e ha observadg que diertgs farmacos como la
aspirina disminuye les niveles de glucosa La agnestesia geners! rebe
emplearse con mucho cuidado Es aconsegjabie utlizar anestésicas locaies sin
zdrenaling

En casos de iratamientos de tipo quirdrgico s recomendatie la profilaxs con
anitdticos  antes  del tratamiento, con el fin de eviler nfecciones

subsecuentes & &%



EN LOS PACIENTES CON DIABETES MELLITUS TIFO 1 NO CONTROLADOS,
S FRECUENTE ENCONTRAR ENFERMEDAD PERIODONTAL

i{n
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2.8 LEUCEMIA

La feucemiz es una enfermedad que se carasteriza por la sobreproduceion
de globuslos blancos que por lo reguiar aparecen en la sangre circulame en
una ferma inmadura. Esta proiiferacién de leucociios o de sus precursores,
se presents en una forma tan incoordinada e independiente que en general
la ieucemia se considera como una neopiasia maligna verdadera,
particularmente debido a que la enfermedad con mucha frecuencia es fatal,
Puede ssfsr implicade en este trastorne cualquier tipo de leucocite de la
sangre y por ests razon la enfermedad se clasifica de acuerde 2 Yos
siguienes Hpos:

-Leucemia mzloide (mie:bgena, melocitica), due afecta a2 & serie
granulocitica

Leucemiz knfoide (mfogena, infocilica, linfatea). gque afectz a 2 serie

-Leucemia monccitica, que afecta ata serie monocitica

Esta clasificacion se pueds maodificar para ndcar et curso de la enfermedad
mediante la aphcacion de i0s térmmos “aguda”, “subaguda” y "cronica’,

Ura forma aguda de leucemia es aqueliz en la cual la sobrevivencia es
mengr de seis meses La leucemia crdnica impica sobrevivencia de mas de
ur alfo y la farma subaguda se encuentra enre estas dos El curso de iz
enfermedad es por 1o general paralgla con ei grado de anapidsia de las

células malgnas. entre mas indiferenciada sean la ¢élida, es mas agudo €
& 4G, 27
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3.81 ETIOLOGEA

Se descongce; para aiguncs investigadores ciertos aspecios clinicos de esia
enfermedad han sugerido un ongsn infeccioso, perg nunca se ha aisiaco un
garmen causal especifico Ue éstos se ha sospechado que tos virus son {os
gue mas estrechamente estan relac’'onados con la enfermedad

En ia actuaiidad, es acepiaco por la mayoria de los wnvestgadores que la
ieucemiz es causada por virus leucemdgenc en alguncs animales. Sin
smbargo, =8 posible gque =n los seres humanos y en los znimales de
exparmentacion la radiecion v ia exposicidon cronica a dwersos agenies
qumiccs  como el bencenc.  cloramfenicol  y  clertes  farmacos
anticancerigenas,  como 0 agentes  alguilantes esién  asociadas
estrechamente a 1a [2ucemia E! virus Epstain- Barr {(EB) un wirus semgjanic
al herpes, se ha cuipado como el wirus 'encemdgenc en humanos, debidc &
que en pacientes leucdmicos existe un alto titulo de anticuerpos contra este
virug ¥ en las células leucémicas s$= ha encontrade virus con simiitug
motfolégca con el virus EB

Se he reconocidc Que =n paceriss leucémicds hay ancrmaidaces
cremesdmicas, una de dichas anormalidades s el halazgo del cromosomz
Fiadelfia entre ai 85 y 895% d2 los pacientss cor leucernia mieloide cronica
Es inigresante nofar cue esle cromoscoma cesaparece Se ia circulacidn
durante la remision de la enfermedad er muchos de ios C&s0s perc vueive 2
anaracer cuando ewste unz recaida Ademas, fambién se ha visto que
existen otras anormalidades cromesdmcas en mas del 50% de 105 pacienies

27

con aiferentes formas de ieucemia mal diferenciadas 2



Ante ta prezencla del sindrome de Down sg ha enconlrado que 1a presencia
de Jeycemia es entre 3 v 15, hasta 20 veces mayor gue la poblacién
general Sin embarge, esta leucerma por lo general es una forma aguda en

contraste con la leucemia cronica asociada con el cromosoma Filadelfia,”

3.8.2 MANIFESTACIONES CLINICAS

Los signos vy sinfomas de ta feucemia son producides por insuficiencia
medutar v por infiltracidn de células lsycemicas & Iz sangre, organcs y ofros
tehdos
Lz gravedad de las manifestaciones &s muy variable, los sintcmas pusden
haber estado presentes desde hace menos de una semana, o durante
uchos meses. Pusden producir cansarcio fac, disnea, paiptacicnes,
disiurtuos visuales por hemorragia de la retina, fiehbre con o st infeccidn
demostrable. Puede exisir hemarragias 0 hematomas por causa minima  El
aolor ¢seo o arhicular puede sar &l sinloma principzi sobre odo en nifios
El examen fisico pusde ser normal o puede mostrar fiebre, palidez. detequias
o pirpuras. aumentc de tamafc de los ganglios anf2ticos cervicales y
per:féncos. esplenomegala y a veces hepaiomegala ™+’
Otras signos de inflamacion v de infilfracidn de tg)idos puede sér .na masa
medastinica. aumente de tamafo de las amigdalas ¢ miliradcs cutanecs
Pueden apareces masas fumora'es discretas {cloromas) en distinics eicos.
el dolor sobre el estemon u clros hugsos con madula dsea €5 ‘recuenie
Cuando el recuerto blashec circulante es muy glevado {orisis Widstica) e
paciente pueds esiar confuso. cor dficultades de respiractdn, ¢ ambas cosas

COMa consecuencia g2 la alleracion de la cnoulacion cerenral y puimonar

(5]



Un recuento complete de los elementos celulares de ke sangre puede
presentar valores dentro del margen normal, o un aumento del rimere de
leucocitos circulantes, comprendido entre 15 000 a 20 0CO / mm? y puede
llegar hacer tan elevado como 50 000 maciuse 1.000 000/ mm°®

Organos como bazo, higado y rifién se agrandan por la infiltracicn jeucémrca,
en aspecidl en 105 ¢ases e larga duracdn.

En la varedad fuminarte no existe tempo para que se dzsarrcllen cambios
patoidgicos evidenies. Las hemorragies comunmenie se geben 2 la
disminucion en ei numere de plaquetas que es consecuencia de la afeccion

5,13,17

de médula dsea v 1a disminuciin de los megacarnocios.
3.8.3 MANIFESTACIONES ORALES

En las formas agudas y crénicas en lodos 108 tpos de ieucemias hay
lzsiones bucales. Sin embargo, estas manifesiaciones son bastante mas
comunes en la eapa aguta v suelen sef mas frecuente en ias laucermias
monocitica  Los  paciertes  presentan  niperplasia gingival,  gingitis,
hemorragia, petequias y ulceracidn oe la Mucosa.

Cuglguier padecimiento gue cause inmunosupresion, supresion de ia medula
Gsea y una enfermedad de 108 organocs formadores de sangre, puede tener
una 0 mas de as manfestaciones bucales d& leucemiz aguda. en el
momento de su diagnostico wicia

Con frecuencia la linfoadenopatia es el primer sintoma de & enfermedad,
aunfue se han regIsirags muchos ca%os en los cuales s lesicnes hucaies

fueron la manifestacidon micial ® 2 15

&1



3184 TRATAMIENTO

A pesar de 108 pregresos aicanzados en el ratamienta de ia leucemia, sobre
todo en fos nifios, no se han obtenido curaciones definitivas, asl cuando las
remisiores vasajeras por el uso de  corticosteroides, antimetaboliios,
antagonistas dei acido folico vy otros varios medicamenios han consegudo
prolongar duranie meses o aflos 2 vida del paciente, la muerte dabida a ia
a enfermedad es probablemente inevitable. las transfusiones vy los
antib:tices scn 2 menudo necesanos para corbatir lz anemia y 1a infeccidn.
La radicierapia de médula dses, del bazo v de los ganglios linfaticos es con
frecuenciza  eficaz para obtener remisiones de la enfermedad La
quimioterania, bajo ia forma de cloranbucil, ¢itoxan, ¢ de Myleran y otros
medicamentos han orovosado también remisicnes. 3

3.8.5 TRATAMIENTO ODQNTOLOGICC

Lz terapdutica lccal de 1as lesiones bucales es generalmente conservadora;
concentraciones ligeras de colutofios, un raspado cuidadoso y el curetale,
han sido sugeridas. Las exiracciones y las inlervenclones quirlrgicas
sirmiares en la beea estan contraindicadas.

A veces lz alteracién bucal presente es so6lo la palidez de l1as encias o del
harde bermealldn de los labios y de 'a mucosa.

En ofros casos. 1o sigrnos pucales iniciales pusden ser esencalmenie
tendencia de las encias a sangrar faciimente, Fﬁetequias, puntos de pdrpura
0 equImosis ¥ muy a menudo el paciente se queja de agrandamiento y
senstbilidad de las enc’as

QOcasionalmente, 2l cuadrg comprende también mowvilidad demial {deoido a
la nfitraciér por cslulas leucérricas de los tejidos de sosign), infeccionss
gingivales y hasta signes de montasis bucal ™%



EN LOS PACIENTES CON LEUCEMIA SE PUEDE OBSERVAR
HEMORRAGIA GINGIVAL ESPONTANEA,

INFLAMACION DE LAS ENCIAS CON ENFERMEDAD PERIODONTAL
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3.9 SINDROME DE DOWN
(Sindrome de trisomia 21, frisomia G)

38.1 ETIOLOGIA

La causa mas frecuenie de trisomia es 2 falta de disyuncion en ia mefosis

tos diferenfes 4pos ce alteraciones cromesomicas en ef sindrome de Down
stn trisomia 21 compleia que s puede presentar en méas del 95%. ¢as08 de
trasiocacion y mosaisismo en el § % restante

ta edad de la madre tiene gran influencia en 1a incdencia de este sindrome
ya que aparece en 1:1 550 nacidos vivos de mujeres menores de 20 afios. en
contraste con 1°25 nacidos vivos de mujeres mayoras de 45 anos.

Existen factores fisicos como 1a radiacion y traumatsmes, factores bioldgicos

1,827

come virus, bacterias y quimicos como los gnticoncephives
3.9.2 MANIFESTACIONES CLINICAS

108 aspecios mas evidenies son fas facies, con un aplanamients det perfl
facial, la hipotonia, 'a ausencia de! reflejo Moro, hiperflexibididad articular,
exceso de piel en el cuello, fisuras nalpebrales oblicuas, displasia gn ia
pelyis, anomalias en el pabslidn aurcular (hélix o aniinéing.

Dentro de las manifestaciones generales podemos encontrar cardiopatias
ofoblemas puimonares, gastroniestngles, como ealresia ducdena!, anc

imperforads

&4



Ei craneo es braguicéfalo, con aplanamiento del occipucio. Hay un escaso
desarrollo ¢el macize facial medio con hipopiasia de senos frontales y puente
nasal pequenic con apiasia completz del ruese rasal, nariz en silla de montar
y refativo prognalismo, & hiperteiorismo ocutar. Las hendiduras paipebrailes
estan inchnadas hacia arriba, de forma gue & angulo externc del ojo esta
situado a nivel ligerameanie superior que intermo, son frecuentes los pliegues
dei canto interno de los ojos {epicantos), el iris se encuentra hpopldsico
(manchas de Brushfield) ademas, encontramos biefartis, estrabismo
convergente y nistagmo. E! pelo puede ser guebradizo y ralo .28

Las orejas tienen un hélix angulade que recubre mas zona de lo normal,
aniinélix prominenie y lobulos pequefios ¢ ausentes, la implantacién de ias
orejas es baja. La beoca se mantiehe a menude abieria, con lengua
protuyente Los labios v 'a lengua estan fisurades por estar ¢on frecuancia
resecos. El jlanto v la voz son de fonos bajos y ronces. Las manos son
tipicamenie corlas y arichas, existe tambien una sola linea palmar {(pliegue
simiang), hipopiasia de [a falange media del quinto dedo con incurvacion de
este (clinodactlia). La pielf es seca, sczematosa, hiperqueratésica.’ 1°

Las cardiopatias congénilas, gue se presenia en cerca del 33% de las
personas con sindrome de Down, son por orden de descendente de
frecuencia: comunicacion interventricular, defecto de cojines endocardicos,
comunicacion interauricular v persistencia del conducto arteriose.  Presentan
un mayor riesgo de leucemias infantiles.” *®

Las infecciones oficas recurrentes, asi como la pérdida de audicidn

reurosensorial congénita probable producen déficit auditive.”



Se observa mnestabilidad atiantoaxial cerca de unz déoima parte de las
parsonas con este sindrome, este es un tiraslorno gue tara vez es
asinfomatico en estos individucs.

La funcién del firoides es angrmal, ¥ se debe probar cada dos a tres afios
durante toda ia vida La enfermedad de Alzheimer es fracuente en este
trastorno. *

3.9.23 MANIFESTACIONES ORALES

Un dato clinico caracteristico en ias alteraciones faciaies y orales 28 que
interfieren en la succidr duranie lactancia Presenian un maxilar retrognats,
en ta mandibula el angulo goniaco estd muy abierto por lo que se ve abatida.
Hay una hiperflexibiiigad de las articulaciones temporomandibulares, que van
desde chasquidos hasta luxaciones, siendo mas comunes los chasquidos

En elapas {empranas normales se observa queilitis anguiar fisuras,
resequedad, eversién labial inferior por ef abatimeents de ia mandibuia, y o
iabio superior se ve mas afle. Muchos pacientes mantienen la boca abierta
presentan macrogiosis, prolusidon lingual, fengua con surcos profundos
{lengua escrotal), lengua “mora” hiperpidsica. E! paiadar profundo tene forma
de escaldr por la proyeccidn de la lengua

ta patologia buce! pregominante es la enfermedad periodontal rapidamente
destructiva, que puege esiar en relacién c¢on factores locaies como la
morfoiogia dental, bruxismo. maiociusién, o por & mal ¢ontrol de 12 piaca
bacteriana por la imposibi:dad de reaiizar una buena técnica de cepliado &
Algunos factores sistémicos tambign parecen contribuir & la enfermedad
veriodontal, como [z male circulacidn, ta menor respuesta humeral, el

deterioro fisico genersl a etades lempranas v 1as infuencias genétcas ‘



La enfermedad pericdoniai es disiintiva, pariicularmente en regionas incisivas
es mas comn en niftos con sindrome da Down, que en Nifios normales de la
misma edad. Cercaz del 33% de los nifos con Down tenen incisives
meaiforrnatos © 105 NCisvos lateraies ausenies, taurodontisms, microdoncia,
diertes primanos gdue no se exfolian, dientes conoides, hipoplasia de
asmalte, malposicion dentana vy un indice bajo en caries dependiendo del

estrato sociocecondmico y de pertenecer o no a aiguna institucion *

394 TRATAMIENTO

Se reguwere profilaxs contra fa endocardilis haclenanz subaguda pars ios
fratamvenics dentales o en aquelios con defecios cardiacos Con ia
ntroduccdn de 1os anbbidticos y de kg ciugla cardiaca. el promedic de
supervivencta es de casi 20 afies. Parece hsber un envejecimento
prematuro.

3.9.5 TRATAMIENTC ODONTOLOGICO

Muchos niics que padecen e! sindrome de Down son afectucsos vy
coiabaradares v los diversos procedimientos dentales se puaden reabzar sin
probiemas siempre v cuando e dentsle trabaje con un mimo un poco mas
lerdo de ‘o kabitual, en los nifics moderadaments aprensivos pueden estar
indicados la sedacion suave ¥y los medios fisicos de restriccidn En los
pacienies gile muesiran gran resistencta puede ser necesaria 8 anesiesa
general, z



EN LOS PACIENTES CON SINDROME DE DOWN LCS
RASGQOS CARACTERISTICGOS SON -

Fig. A BRAQUICEFALIA Y ESTATURA CORTA

Fig 8 PLIEGUE SIMIANO
Fig © MANCHAS BE BRUSHFIELD EN EL RIS
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LAS MANIFESTACIONES ORALES FRECUENTES EN LGOS
PACIENTES CON SINODRCOME DE DOWN SON

Fig. A PERDIDA TEMPRANA DE LOS DIENTES POR
ENFERMEDAD PERIODONTAL

Fig B MACROGLOSIAY LENGUA FISURADA

Fig C TAURODONTISMO.




CONCLUSIONES

La presencia de periodontitis en nifos y adolescentes que esta relacionada
con enfermedades sistémicas €3 poco frecuente observarla.

Estazs condiciones de tipo sistémico pueden manifestarse en los nifios de
forma esponidnea y a cualquier edad, presentando un cuadro ¢linico que
puede consistir en xergsfomia lesiones de la mucosa aral ¢ cuidneas.
agrandamiento gingival, nremorragia gingival de forma excesiva y sin causa
aparente, halitosis, movilidad dental & incluso pérdida de dientes. ete. Por lo
que se debe realzar una evaluacion meédica general con & fin de determmar
izs causas posibies v rertir al paciente a un centro hospitalario para que sc
le realice un analisis hematoiogico, del sistema iInmune vy se le dé ratamiento
madico

E! maneio odontolégico de eslcs paciente debera ser multidisciplinario y en
algunos casos hospitalano.

Es necesario que el cirujano dentista de practica general tenga presente que
una de ias etiologias implicadas en la presencia de enfermedad periodontal
en ios nifios es el A actinomicetemcomitans, ademas de las alteraciones que
puedan presentar los nevtréfilos Por 10 que el tratamientc, debe ser riguross
ceh antibidticos, curetajes gquirlirgicos v una estncta higieng dental, teniends
como dltimo recurso las extracciones de los diedtes.

La impertancia de un diagndstico y un tratamiento odontoldgico temprano de
estas enfermedades les permitird a ruesiros pacientes una mejor calidad ce

vida.
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