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INTRODUCCION

El objetivo principal de esta tesina es dar a conocer al Cirujano Dentista de
practica general el manejo de pacientes con dispacacidad neuropsicologica como
lo son los pacientes con sindrome de Lesch-Nyhan.

Los pacientes con sindrome de Lesch-Nyhan deben ser tratados de una
forma muitidisciplinaria, para poder ofrecerles un tratamiento de calidad, para
llevarios a un mejor nivel de vida. Para lograr esto es necesario conocer el
manejo y la actitud que debemos tener ante este tipo de pacientes.

La presencia de lesiones auto infringidas en estos pacientes nos indican
que lo mas conveniente es trabajar de una manera preventiva, o mas temprana
posible para no contribuir a la mutilacion con las extracciones de los érganos

dentales.

En esta tesina se mencionan los aspectos méas importantes que componen a
este sindrome, el uso de aparatos como guardas intraorales y aditamentos
extraorales que nos ayuden a prevenir las mutilaciones bucales. Se menciona la
formacién de un equipo de trabajo multidisciplinario que nos lleve a dar un
tratamiento integral a los pacientes afectados con dicho sindrome y se propone un
anexo en la Historia Clinica especial y especifico para los pacientes que presentan

algun tipo de discapacidad.



1. ANTECEDENTES

El Sindrome de Lesch-Nyhan es un padecimiento desencadenado por la ausencia
total y congénita de la enzima Hipoxantina-guanina fosforribosil transferasa
(HGPRT). Los Doctores Catel y Schmidt en 1959 y Riley en 1960 reportaron
casos aislados de un padecimiento caracterizado por hiperuricemia, retraso mental
y conductas autolesivas, de ias cuales no se habia presentado caso alguno
anteriormente,’ posteriormente en 1964 los Doctores Lesch y Nyhan reportaron el
déficit de la enzima Hipoxantina-guanina fosforribosil transferasa (HGPRT) y sus
relativos sintomas. Desde entonces se han realizado muchos estudios acerca de
las manifestaciones y tratamiento de esta enfermedad.?

En 1965 Hoefnagel sugiere que el sindrome obedece a una mutacion
recesiva del cromosoma X. Seegmiller en 1967 demuestra la ausencia total de la
enzima HGPRT.

Para 1968 Migeon demuestra la alteracién de fibroblastos en pacientes con
este sindrome, mas tarde Fujimoto presenta evidencias de que la enfermedad
puede reconocerse en los fetos, lo que hoy en dia permitiria la realizacién de un
abonrto profilactico.

Sass en 1971 sostiene que las manifestaciones del Sistema Nervioso
Central obedecen a toxicidad por el acido Urico, demuestra también la presencia
de tofos gotosos en los pabellones auriculares y miembros inferiores.?

En 1979 Gilbert y colaboradores introducen métodos de modificacion de
conducta, para tratar los trastornos de automutilacion en pacientes con sindrome

' M. J. Lynch, Métados de Laboratorio. Editorial Interamericana, 2da. edicion, México 1997, p. 543
Duncan, Enfermedades Genéticas y del Metabolismo. Tomo 1, Editorial. Salvat, p.766
* Tiol Morales Agustin, Enfermedad de Lesch-Nyhan, Practica Odontolégica, vol. 17, No. 10, 1996, p.29-30.
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de Lesch-Nyhan, este procedimiento es el menos restrictivo, ya que los pacientes
no tienen que estar sometidos a continuas dosis de farmacos que en la mayoria

de las ocasiones tienen reacciones adversas.

En 1981 Lioyd y colaboradores reportaron hallazgos microscopicos de tres
necropsias de pacientes con sindrome de Lesch-Nyhan donde observaron
anormalidad en los niveles de dopamina, acido homovainilico y
dopadescarboxilasa en ganglios basales, tejido en el cual la existencia de estas
sustancias era sélo del 10% normal. *

Emilio Kraepelin al no encontrar en estudios anatomopatolégicos lesiones
cerebrales que expliquen los sintomas de enfermedades como esquizofrenia,
psicosis, maniaco-depresivos, neurosis, y conductas autolesivas, propuso como
etiologia de estas alteraciones posibles cambios metabdlicos, desordenes
sistémicos o defectos hereditarios.

Estos pacientes sobreviven hasta los 20 6 30 afios, aunque la mayoria
mueren en la nifiez por cuadros renales agudos, calculos renales de acido urico
que conducen a graves infecciones renales y uremia.®

Se conocen alteraciones -enzimaticas de las purinas en distintas
enfermedades como la de Dunchenne, distrofia muscular, distrofia mioténica.®

Las anomalias congénitas del sindrome de Lesch-Nyhan se presentan en
enfermedades como la de Hirschsprung, criptorquidia bilateral y ano imperforado.

4 Robert J. Gorlin, Sindromes of Head and Nech, Editorial Oxford, 3er. edicion New York 1990, p 596
3 Olaf Sandner, Trastornos del sistema nervioso que afectan el drea bucal y maxilofacial. P. 60, 127.
“ Fundacion Jiménez Diaz. Patologia Médica, Tomo 1, Editorial Salvat, 1996 p. 2257.



La caracteristica que mas llama la atencidon consiste en la agresividad
compulsiva con tendencia a la automutilacion, actitud también presente en otros
sindromes como el sindrome de Rett, sindrome de Tourrette, sindrome de
Cornelia De Lange, sindrome XYY, Autismo, neuropatia sensorial. Otro sindrome
en el que hay un déficit de HGPRT es el sindrome de Kelley-Seegmiller, en el que
la ausencia solo parcial de la HGPRT no presenta ninguna manifestacion de
automutilacion ni otras alteraciones de tipo neurolégico como en el sindrome de
Lesch-Nyhan. 7

7 Jae-Ho Lee. Oral self-mutilation in the Lesch-Nyhan sindrome. Journal of Dentistry for Chilfren, “January-
April 2002. p. 66. .



2. DEFINICIONES

Antes de explicar las manifestaciones del sindrome, es necesario definir algunos
conceptos para entender mejor el curso y la patégena de este padecimiento.

2.1 PARALISIS CEREBRAL

Es el trastorno persistente del movimiento y la postura causado por una lesién no
evolutiva del sistema nervioso central durante el periodo temprano de desarrollo
cerebral. La lesion de la paralisis cerebral no es progresiva, ya que algunas
manifestaciones cambian con el tiempo, por la plasticidad del cerebro en
desarrolio, lo que a su vez nos habla de un cuadro clinico no estatico. En este
caso la etiologia se atribuye a factores prenatales.?

Segun las manifestaciones, etiologia, neuropatogenia se clasifica en:
211 PARALISIS CEREBRAL DISCINETICA

Lesion el sistema extrapiramidal fundamental de los nucleos basales de cerebro
(putamen, palido, caucado). Se caracteriza por la alteracién del tono muscular con
fluctuaciones, presencia de movimientos involuntarios en reposo, en funcién de su
sintomatologia se clasifica en distonica, coreoatetosica, mixta.

Disténica: Fluctuaciones del tono muscular con tendencia a la fijacion.
Coreoatetdsica: Movimientos involuntarios corea, atetosis, temblores.

Mixta: Movimientos de tipo involuntario asociados a la espasticidad.®

" Puyuelo Miguel. Logopedia en la pardlisis cerebral, diagnéstico y tratamiento. Editorial. Masson. p.1.
Y1b. 3



2.1.2 PARALISIS CEREBRAL ESPASTICA

Se debe a la lesidon de la via piramidal, se manifiesta con hipotonlé muscular,
microcefalia, reflejos exaltados de las cuatro extremidades, discapacidad

intelectual.

2.1.3 PARALISIS CEREBRAL MIXTA
Asociada a dos tipos de alteracion.'®

2.2 DISCAPACIDAD

Toda restriccion o falta de capacidad para realizar una actividad normal para el ser
humano.''La discapacidad de clasifica en a) fisica, b) sensorial, c)
neuropsicoldgica, dentro de esta ultima encontramos la discapacidad intelectual,
paralisis cerebral, que a su vez se presenta en el sindrome de Lesch-Nyhan.'?

2.3 RETRASO MENTAL O DISCAPACIDAD INTELECTUAL

La asociacion Americana de Deficiencia Mental la define como el significativo

subdesarrollo de! funcionamiento intelectual general, con déficit de la conducta

adaptativa, sin alcanzar los estandares sociales de independencia personal.

1b. p.d.
' Goran Koch. Odontopadidtria. Enfoque clinico, Editorial Panamericana, 1994, p. 269.
b, p. 271, - }

'"* PRECONC. Programa de ed

continua od légica no convencional. P, 130-131.



3. PRESENTACION DEL SINDROME DE LESCH-NYHANH
3.1  MANIFESTACIONES

El sindrome de Lesch-Nyhan, es una enfermedad neuro-metabélica hereditaria
Iigada al cromosoma X, observada solo en varones caracterizada clinicamente por
pardlisis cerebral espastica con movimientos coreoatetosis, que son contracciones
musculares ritmicas, involuntarias, con movimientos lentos e irregulares
fundamentalmente de dedos y manos, piramidalismo, manifestado como pardlisis
de un lado del cuerpo con aumento de reflejos tendinosos y falta de reflejos
cutaneos, hiperreflexia,’  disfagia atetdide lo que dificulta la
alimentacién, "®espasticidad, automutilaciones, discapacidad intelectual y retraso
del crecimiento, hiperuricemia, litiasis renal, hemiparesia doble, respuestas
plantares de extension. En otros casos la enfermedad se manifiesta con

16 17

hiperuricemia asintomatico. Es un ejemplo de enfermedad determinada

genéticamente en la que se puede predecir un patrén especifico de conducta.'®

Al momento del nacimiento los nifos afectados muestran un aspecto
normal, el primer signo es la expulsion de cristales color marrén en los pafiales, en
especial si sufren de deshidratacién, ademas de ser sumamente irritables, se
presentan febriculas de origen desconocido, vémito lo que aunado a la disfagia
que algunos pacientes presentan dan lugar a desnutricion. EI! progreso del
sindrome depende en parte de la ingesta de una dieta adecuada, la espasticidad
intensa de estos pacientes y los movimientos atetdticos hacen que los nifios no
sean capaces de caminar. Conforme se van haciendo presentes los signos

M. J. Lynch, Métodos de Laboratorio. Editorial | icana, 2da. edicion, 1990. p. 540

'* Tiol Morales Agustin. Ant. Cit. P.30.

' M. J. Lynch, Op. Cit. p. 543

7 Duncan, Enfermedades Gengticas y del Metabolismo. pp.766-767.

'® picrre Pichot. Manual Diagndstico y Estadistico de los trastornos mentales (DSM —1V). Editorial Masson.
p. 172-172.




neurolégicos las capacidades motoras se ven cada vez mas afectadas. Las
manifestaciones menos frecuentes van acompafadas de tofos cutaneos de acido
urico y artritis gotosa en el estadio temprano de la enfermedad.

Aunque algunos pacientes durante el primer afo de vida presentan
hipotonicidad, todos terminan con hipertonicidad muscular, aumento de la
intensidad de los reflejos tendinosos profundos, contraccién clonica mantenida,
esto durante los 2 primeros afos de vida. Con la edad se observan nuevas
caracteristicas como crisis de opistétonos de tipo semivoluntario relacionadas con
crisis emotivas, excitacion, o irda. Aprovechan toda oportunidad para lesionarse asi
mismos, a pesar del gran dolor que esto les produce.

El sindrome de Lesch-Nyhan suele estar acompanfado de anemia
macrocitica debido a que el sistema hematopoyético es también dependiente de
las reacciones de recuperacion de purinas, pero el transplante de médula 6sea ha
dado buenos resultados.®

Los niveles altos de urato en suero conducen a la formacién de calculos en
los primeros afios de vida, seguido de los sintomas de Gota. La ausencia de la
Hipoxantina guanina fosforribosil transferasa (HGPRT) produce la concentracion
elevada de acido (rico y fosforribosil pirofosfato (PRPP), y un marcado incremento
de la velocidad de biosintesis de purinas por la via de novo. Las hiperuricemias,
pueden ser por varios factores, dependiente si el aumento de acido urico se debe
a exceso de produccion o falta de eliminacion del mismo, por lo que se clasifican
en hiperuricemia primaria y secundaria. (TABLA 1)

41>, p.768.



Tabla 1. Clasificacion Hiperuricemias.

3.2 CLASIFICACION DE LAS HIPERURICEMIAS
PRIMARIA
a) Aumento en la formacion de acido urico
» ldiopatica
> Asociada a defectos enzimaticos: Déficit cbmpleto (Sindrome de Lesch-

Nyhan
. Déficit parcial de HGPRT. (Sindrome de Kelley Seegmiller)

> Aumento de la actividad de PP-ribosa-P-amidotransferasa
¥ Resistencia de glutamina-PP-ribosa-P- amidotransferasa
b) Disminucion de la eliminacién renal de acido urico

SECUNDARIA

a) Aumento en la formacion de acido drico

» Con aumento de acidos nucleicos

» Aumento en la sintesis de novo

» Catabolismo aumentado de nucleétidos

b) Disminucion de la eliminacion renal de acido Grico
» Pordescenso de la funcién renal global

Diabetes insipida

» Porfarmacos

v

» Desnutricion

c) Asociado a enfermedades no definidas
» Sindrome de Down

» Sindrome de Bartter

» Enfermedad de Paget

» Hipotiroidismo?®

¥ Fundacion Jiménez Diaz, Patologia Médica, p. 2256.



3.2 ETIOLOGIA

El aumento de acido Grico por la ausencia de la enzima HGPRT desencadena
una serie de alteraciones en el sistema nervioso central y dafio renal.

Para Seegmilier y col. Ei hallazgo de una deficiencia enzimatica junto con
la produccion excesiva del producto metabdlico final (acido Urico) hace pensar en
una alteracién de la homeostasis por retroalimentacién de la sintesis de purinas.?'

El aumento de acido urico en sangre y plasma se clasifica segin su
etiologia en hiperuricemia primaria y secundaria.?

Algunos errores del metabolismo estan asociados con la debilidad
muscular, existe una prueba de laboratorio, llamada prueba de aminoacidos, que
analiza esta alteracion, asi como deficiencias vitaminicas, errores innatos del
metabolismo, convulsiones, calculos renales.?®

3.4 PATOGENIA DE LAS ALTERACIONES METABOLICAS

Se ha observado que la actividad de la enzima HGPRT varia con el desarrollo, en
el cerebro humano prenatal y postnatal, la actividad de la HGPRT aumenta con el
tiempo. La ausencia de trastcrnos patolégicos organicos visibles en el Sistema
Nervioso Central en nifios que mueren por estas enfermedades hace pensar que
la alteracion basica es de tipo funcional no estructural. La concentracién de urato
en sangre esta elevada, generalmente el urato no se encuentra en liquido
cefalorraquideo en ihdividuos sanos, por lo que se llego a pensar que las
alteraciones neurologicas se deban al aumento de uratos en liquido

M. J. Lynch, Mélodos de Laboratorio, p. 543-544.
* Pundacion Jiméncz. Op. cit. P.2255
2 Wiltiam Shaw, Guia de informacion de Autismo y trastornos metabolicos, p.i12-17.




cefalorraquideo, lo que mas tarde se comprobd de manera contraria a como se
imaginaba.

Dado que la xantina-oxidasa no se encuentra generalmente en el tejido
cerebral, es probable que las lesiones neurolégicas se deban a las oxipurinas,
hipoxantina y xantina, precursores del acido urico, la concentracion de oxipurina
en el liquido cefalorraquideo de los nifios afectados se encuentra 4 veces mas de
lo normal (normal en liquido cefalorraquideo 0.13, en el sindrome de Lesch-Nyhan
0.55).

Los individuos con gota primaria, los cuales presentan excesiva producciéon
de acido Urico e hiperuricemia no presentan problemas neurolégicos por lo que se
piensa que los productos de degradacion de las purinas (hipoxantina, xantina,
&cido urico) no deben ser toxicos para el sistema nervioso central aduito, pero ‘si
cuando este se encuentra en desarrollo, también existe la posibilidad de que el
desequilibrio en las concentraciones de nucleotidos de purina que produce la falta
de la HGPRT afecte al sistema nervioso central en etapas criticas del desarrollo.

La participacion de las purinas en las alteraciones cerebrales ha sido
parcialmente confirmada, en un estudio experimental realizado con ratas y
conejos, se administran oxipurinas metiladas como la cafeina o la teodfilina, la
reaccioén observada fue de crisis compulsivas y automutilaciones. Se cree en la
posibilidad de que las purinas actuen de manera parecida a la Ievodopa.z‘1

En algunos casos la accion de las oxipurinas no se relaciona con las
alteraciones del sistema nervioso central, ya que en algunos pacientes con déficit
incompleto de HGPRT, en los que el funcionamiento cerebral es completamente
normal, hay aumento de las oxipurinas en el liquido cefalorraquideo. El
tratamiento con alopurinol no altera el funcionamiento del sistema nervioso

* Duncan, Op. cit. p. 776



central, aumenta de 2 a 3 veces la concentracién de oxipurina en el liquido

cefalorraquideo.?® 26 27

Por lo que se puede pensar que el aumento de oxipurinas en liquido
cefalorraquidec tiene que ver con las alteraciones neurolégicas de manera
indirecta, aunado a una ausencia total de HGPRT y al grado de elevacion de ia
concentracién de oxipurina en liquido cefalorraquideo.

Las alteraciones neuroldgicas lo mas probable es que se deban a la
distribucion de HGPRT en los tejidos. La actividad maxima de esta enzima se
encuentra en el sistema nervioso central, especialmente en ganglios basales. Los
sintomas neurolégicos en niitos con sindrome de Lesch-Nyhan generalmente se
deben a una alteracion funcional de los ganglios basales, esta observacion
consiste en que la enzima HGPRT es importante para el metabolismo normal del
sistema nervioso en especial de los ganglios basales, aunque no se sabe el
mecanismo en que la enzima afecta la bioquimica cerebral, ya que la alteracion
puede ser por deficit de los nucledtidos purinicos resultantes de la reaccién o a
exceso de produccioén de purinas u otros intermediarios metabdlicos.

Existen un numero de drogas (probenecid, silicatos, acido ascérbico,
agentes contrastantes de rayos X) producen una aguda uricosuria por una red de
inhibicién de reabsorcion de acido Grico e incrementa la excrecion fraccional del

mismao.

Los pacientes con sindrome de Lesch-Nyhan debido a su discapacidad de
aprendizaje algunas veces se traga la comida y la regurgita, lo cual podria

Robert J. Gorlin, Syndromes of the Head and Nech, p. 597.
% Pyncan. Op. cit. p 768-769, 776
* M. J. Lynch. Op. cit. p540-541.



erosionar el esmalte de los dientes.?? Algunas de las enfermedades bucales que
se pueden desencadenar son sin duda la gingivitis y la periodontitis ademas de la
caries, o bien infecciones oportunistas por la presencia de lesiones provocadas
por las mordidas, la hipersalivacion o xerostomia por la ingesta de medicamentos
antipsicdticos, lo que a su vez altera también los tejidos blandos. Las lesiones de
tejidos blandos mas comunes por las conductas autolesivas en los pacientes con
sindrome de Lesch-Nyhan son:

* Queratosis friccional: Aumento del espesor y de la consistencia de la capa
superficial de la epidermis, su etiologia procede de factores traumaticos.
(En estos pacientes las mordeduras son muy comunes por la conducta
autolesiva propia, asi como la presencia en algunos casos de problemas de
la psicomotricidad fina o gruesa, tensidn muscular).

= Ulceras Traumaticas: Son la consecuencia de cualquier traumatismo que
afecta la mucosa oral, se pueden encontrar en lengua, carrillos, labios.?®

** lrene Cormac. Importancia de la salud bucal en los pacientes psiquiatricos, Avances en Psiquiatria, vol. 5,
No. 1. 1999. p. 52. : -
* Sapp. Patologia Bucal, P. — 7
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4. METABOLISMO DE LAS PURINAS Y EXCRECION DE ACIDO
URICO

41 CONCENTRACIONES DE ACIDO URICO

El &acido urico es el producto final del metabolismo de las purinas,*® la mayor parte
de este proviene de la guanina y una porcion pequefa de la adenina, se forman
cada dia alrededor de 750mg de acido urico (limites de 500 a 1100mg), la
concentracién media de acido drico en plasma en el hombre normal es de
5mg/1 00m!, en mujeres de 4mg/100ml, en niflos es de 18mg/kg/dia y en pacientes
con el sindrome van desde 40 — 69 mg/kg/dia. Los niveles de Acido Urico en
mujeres después de la menopausia aumentan.

Entre el 25 y 30% de la reposicion diaria total de acido urico (750mg) se
excreta con los jugos y secreciones que pasan al tubo digestivo, en el intestino
grueso, esta sustancia es metabdlizada por las bacterias, especialmente
Acrobacter aerogenes. El resto se excreta con la orina; la depuracién renal de
acido urico del plasma sélo es de 6 a 11 mg/min. 3! 32

Los niveles séricos de acido UGrico van en estos pacientes de 8.5 a
17mg/100ml o mas, pero el dcido urico en el liquido cefalorraquideo es normal,
los Doctores Lesch y Nyhan observaron que la excrecidbn media de acido urico en
estos pacientes representaba en 58% de la cantidad total producida cada dia y
resultaba superior a 600mg al dia. La excrecion media de acido urico en nifios
testigo fue de 233mg/dia. La reserva de acido urico miscible en los pacientes de
los Doctores Lesch y Nyhan fue de 5§30 y 787mg, un promedio de 43mg/Kg, tres

* Robbins, Patologia Estructural ¥ funcional, Ed. McGraw Hill, 6ta. Edicion, México D.f. 2000, p. 1299-
1300. -

*'M, J. Lynch. Op. cit. p.540,543.

** Duncan. Op. Cit. p. 768-771



veces mas que en sujetos normales.* La secrecion por orina de acido trico se ve
aumentada de 4 a 8 veces en relacién con el peso corporal.®

La reposicion de la reserva de acido Urico resulté mayor que en cualquier enfermo
de gota, representando casi dos veces la reserva total.

4.2 SINTESIS DE LAS PURINAS

La enzima HGPRT transforma la hipoxantina y la guanina en los ribonucleétidos
correspondientes (acido inosinico y guanllico) uniéndolos a 1-pirofosfato de 5-
fosforribosilo.

Las purinas y pirimidinas son compuestos nitrogenados que combinados
con ribosa o desoxirribosa forman los nucleétidos; por lo que las purinas son la
base para la formacidn de ADN y ARN, y forman parte de los compuestos
fosforilados de alta energia.

La sintesis de las purinas se efectua a través de dos vias, la via de novo,
en la que las purinas se forman a partir de precursores no purinicos, la via de
reutilizacion, donde se reaprovechan las bases puricas libres®® procedentes de la
degradacion en la que las purinas producidas de novo o vehiculadas por la dieta
se degradan por una cascada enzimatica hasta acido urico, se almacena en el
organismo y debe ser eliminado por el rifidén para mantener ila homeostasis. Por lo
que también se encuentran elevados los niveles de amino-PRT.

Normalmente la HGPRT permite recuperar guanina e hipoxantina, siendo
utilizada en ofra via metabdlica o bien almacenandose, metabolizando sélo las
cantidades necesarias o fisiologicas, lo que significa un control en la sintesis de

M. J. Lynch. Op. cit. p. 543
* Duncan. Op. Cit. p.768-769.
¥ Fundacién Jiménez Didz. Op. Cit. p. 2254-2255.



purinas, no obstante al no existir HGPRT el metabolismo de la guanina y adenina
por via del acido Grico es absoluta, traduciéndose en una produccién excesiva de
purinas y acido arico conduciendo a la hiperuricemia que caracteriza a esta
enfermedad.’® Es por eso entonces que a las consecuencias de los niveles
elevados de acido urico en el sindrome de Lesch-Nyhan se le considera un tipo de
gota secundaria por ser un error congénito del metabolismo de las purinas.®”

(Fig. 1)

* Tilo Morales. Art. Cit. P.31.
¥ Robbins. Op. Cit. p. 1299-1300.



ViAS DE SINTESIS DE LAS PURINAS
S5PRPP 4—— Gilutamina

|

5Pramina SINTESIS DE NOVO

Acido inosinico » Se convierte a acido adenilicS] Nucledtidos que
cido guanilico[~ sintetizan DN y RNA

controlan 5-PRPP

|

que forma 5-PR-amina (se repite el ciclo a partir

T de 5PRPP).

SINTESIS DE RE}TILIZACION

Bases purinicas (vehiculadas por la dieta)

HGPRT 4-——— Adenina PRT
* Se forma

Adenina

v

Guanina

Hipoxantina ——» Xantina

AciDO URICO.
Fig. 1: Sintesis de purinas



La dieta es una fuente exdgena de purinas, por lo que contribuye al aumento de
concentracion plasmatica de urato, la restriccion total de la fngesta de purinas
reduce la concentraciéon plasmatica de urato en s6lo 60mmol/L y la eliminacién
urinaria de acido Grico en 1.2 mmol/dia aproximadamente, ya que del 50% de la
purina def ARN ingerida y el 25% de ADN aparecen en la orina en forma de acido
urico.3® El indice de metabolismo de purinas endégenas permanece relativamente
constante, asi que las alteraciones en el consumo de purina son altamente
responsables por variaciones en el alto indice de produccién de acido urico.*® Los
alimentos con un elevado contenido de &acido nucleicos poseen efectos
significativos sobre la concentracion de urato, algunos de los alimentos que
contienen elevados niveles de purinas son el higado, mollejas, y anchoas por
mencionar algunos.*® (Fig. 2)

Fig. 2: Niveles de concentracion de la HGPRT.
ACTIVIDAD FOSFORRIBOSILTRANSFERASA (mmmol mg proteina /hora)

Tejido Adulto Feto testigo Feto Lesch-Nyhan
Tejido Hipoxantina Guanina Adenina Hipoxantina Adenina Hipoxantina Adenina
Cerebro
Lébulo
Frontal 497 736 12 48.9 26.4 0.9 64
Ganglios
Basales 843 1.137 43 0.13 . 1.5 129
Mesencéfalo
Medula
Espinal 42 57 4 _ _ _ .
Cerebelo 463 660 68 42.8 17.3 5 161
Rifion 28 48 11 o _ >0.3. . >103
Musculo 0.1 5 15. 33.9- 130 1.5 507
Ganglios E ’ : :
Basalesen <4 <4 71

Sindrome de Lesch-Nyhan

** Harrison, Pincipios de Medicina Interna. P, 2455-2459
"Ph:llp Felig. Endocrinology and Metabolism, Editorial. Mc Graw Hill, 2da. edicién, 1986p I5I7-I521
** Harrison, Op. cil. P. 2455-2464



. DIAGNOSTICO

El diagnédstico de confirmacion es genético e inmunohistoguimico, aunque
comunmente se hace hasta que aparecen las automutitaciones.*' El desarrolio de
un programa preventivo para el control del sindrome de Lesch-Nyhan a través de
un diagnostico prenatal hace que la identificacidn de los nifios afectados con este
problema sea indispensable y permite decidir a la madre sobre el nacimiento del
producto y la realizacion de un aborto profitactico. Del mismo modo es necesario el
asesoramiento genético de los futuros padres con antecedentes familiares de
sindrome de Lesch-Nyhan, el estado portador de la madre puede ser determinado
mediante un cuitivo de fibroblastos de la piel donde la mitad de la muestra de
este tejido puede tener niveles normales de la enzima HGPRT y la otra mitad
restante deficiencia o total ausencia.*?

LLa importancia de la deteccidén de estos enfermos se basa en que
constituyen casos indice para identificar mujeres heterocigéticas en su familia,
las cuales se pueden someter a un tratamiento preventivo de control de la
enfermedad existente basado en la obtencion de liquido amnidtico por
amniocentesis a las 10 semanas de gestacion y establecer el diagnostico de

manera temprana.

Las aspectos necropsicos de estos pacientes en cerebro son
desmielinizacién, lesiones vasculares, infartos miultiples en sustancia blanca
cerebral y cerebelosa, degranulacion de células de purkinje, disminucidén de la
corteza cerebral, los ganglios basales no presentan cambios importantes®?

' Francis J. Cusumano. Prevention of self-mutilation in patients with Lesch-Nyhan syndrome: review of
literature, Journal Of Dentistry for Children May-June 2001, p. 175-178

* Tilo Morales. Ant. Cit, P.32

** Duncan. Op. Cit. 768



5.1

ANALISIS CLINICOS

El diagnostico clinico pone de manifiesto un aumento de la produccion de acido

urico, la orina de pacientes con sindrome de Lesch-Nyhan es demasiado turbia

debido a la precipitacion del acido urico, la excrecion de mas de 20mg. de acido

trico por Kg. de peso hace pensar en sindrome de Lesch-Nyhan. Las cantidades

de 10 a 20 hacen pensar en déficit solo parcial de la enzima HGPRT. Otro signo

es una relacion de acido urico y creatinina.

5.2

PRUEBAS SELECTIVAS

Constan del uso de un filtro schleikert schuell nimero 903 que se coloca en
los paiales, se deja secar y posteriormente se determina la presencia de
acido drico.*

Acido en quimica sérica y quimica sanguinea.

Cultivo de tejido (fibroblastos)biopsia de piel.*°

Otra prueba se basa en el empleo de cromatografia sobre papel para
determinar la concentracidon de acido Urico en orina, y evaluar [a
concentracion de creatinina en muestras donde sea mayor de 0.9mg/ml.

Una alternativa mas son los analisis de sangre, existen métodos basados
en el empleo de sangre obtenida del dedo e impregnaria en papel filtro, se
deja secar y se manda con una prueba testigo para medir los niveies de

acido Grico.

** philip Felig. Op. Cit. P. 1519.
** T'ilo Morales. Art. Cit. I. 32
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Analisis de la rafz del cabello para analizar la actividad enzimatica por

electroforesis, asi como los niveles de acido arico.8

Actualmente se pueden realizar estudios bioquimicos prenatales para
identificar en el feto la posible deficiencia de la enzima HGPRT, esto
durante el primer y segundo trimestre de embarazo por medio de la
Amniocentesis.*’ Hay algunos autores que sugieren la 10 semana para
realizar dicha prueba, pero no debemos olvidar que es un medio totalmente
aséptico y que no a concluido el primer trimestre de formacion.*®

“* Tiol Morales Agustin, Enfermedad de Lesch-Nyhan, Practlca Odonloléglca Vol 17, No. 10, I996 p. 32.

7M. J. Lynch. Op. cit. p539
“* Tiol Morales. Art. Cit. p. 31.



6. TRATAMIENTO

La hidratacion, forzosa restriccion del consumo de purinas, alcalinizacién y
administracion de alopurinol, son algunas de las principales medidas en estos
pacientes para contrarrestar las alteraciones metabdlicas. Una dieta rigidamente
restringida de purinas es inaceptable y una forma irreal de terapia, sin embargo
deberia ser parte del programa terapéutica en pacientes que producen
crénicamente acido urico. El Alopurinol se ha convertido en el agente mas
seleccionado de muchos pacientes en afios recientes.*®

6.1 MECANISMOS DE ACCION DEL ALOPURINOL

{.a administracidon de alopurinol a pacientes in vivo o su adicién a fibroblastos
cultivados in Vitro reduce la concentracion intracelular de PRPP, probablemente
debido a que dicho compuesto actta como substrato para la accion de la HGPRT
por lo tanto el ribonucledtido asi formado se desfosforila y excreta en forma de su
ribonucleoésido, por consecuencia la disminucidon de la sintesis de purinas podria
ser debida a la accion directa de la escasa concentracion intracelular de
PRPP.*°Una caracteristica mas del alopurinol es su baja toxicidad, lo que le
permite administrarlo en una dosis dependiente de la cantidad de acido urico
secretado en exceso.”’

El ribonucledtido del alopurino!l es un potente inhibidor de la reaccién de
biosintesis de nucledtidos purinicos catalizada por 1a enzima PRPP-glutamino-
amino-transferasa, reaccion en la que se basa el control! de esta via metabélica.®?

* philip Felig, Endocrinology and Metabolism. P. 1519.
“Duncan. Op. Cit. p. 781.

* philip Felig. Op. Cit. p. 1319-1520.

** Duncan. Op. Cit. p. 780.



Estos pacnentes mejoran con medidas inespecificas, como una buena dieta
libre de punnas mejorar 'su’entorno ambiental, darles atencién de calidad y
calidez, lo que se ve reflejado en la disminucién de conductas de automutilacién y
la espasticidad de igual forma las alteraciones musculares responden mejor a la
terapéutica fisica, el diazepan puede ser una alternativa para tratamiento de la
espasticidad y la atetosis.

La hiperuricemia se trata con alopurinol, inhibidor de la xantino-oxidasa (dosis:
10mg/Kg de peso) sustituye con hipoxantina y xantina el acido Urico en orina,
dando como resultado la disminucion de tamario de los calculos renales.

6.2 TRATAMIENTO DENTAL

El Manejo médico-dental de las automutilaciones no se centra en la
amputacion de la corona o la eliminacion de drganos dentales, si no en encontrar
el entorno favorable para esta tipo de pacientes que lo mantengan el mayor
tiempo posible sin este tipo de conductas y que nos permitan trabajar de manera
preventiva y multidisciplinaria para poder brindar al paciente un mejor nivel de
vida.

l.a cronicidad de estos padecimientos produce un deterioro importante en la
habilidad para seguir habitos higiénicos mismos que son fundamentales para
mantener la salud buco-dental y que hace entonces a estos pacientes
dependientes de terceros para el correcto mantenimiento de su higiene bucal.

Es |mportante reconocer ue la irritabilidad, los cambios de conducta o el

rehusarse a comer nan con la angustia y/o miedo asi como el

gnto a realizar a estos pacientes, la tarea de

desconoclmlento d

e)_(phcarles se h_ace a ificil si tomamos en cuenta que a estos pacientes se
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by



les ensefia con técnicas especiales de aprendizaje, el uso y éxito de estas
técnicas va a depender del grado de discapacidad intelectual que nuestro paciente
presente, los pacientes con sindrome de Lesch-Nyhan en su mayoria presentan
un grado de discapacidad intelectual severo rara vez profunda.’*Aunque pese a
esta clasificacion algunos tienen progresos impresionantes.

En actitudes de automutilacion basadas en mordidas(Fig. 2, 3, 4), se deben
realizar desgastes de los bordes cortantes de los dientes, y el uso de protectores
como férulas, el buen estado de salud bucal en estos pacientes es sumamente
importante, ya que una molestia dental estresa al paciente, provocando asi, una
alteracion de su entorno, que lo lleva a tener actitudes de automutilacién.

TESIS CON
FALLA DE ORIGEN

FIG. 2% FIG. 4%°

Fig. 2, 3, 4. Ejemplos de lesi to-infringidas en p. con sindrome de Lesch-Nyhan,

Se ha introducido el uso de una burbuja que preteje a las mucosas, se coloca
manteniendo la boca abierta, presenta pequeiias perforaciones que permiten
respirar por la boca, es de poliuretano termoplastico, sumamente suave. Otra
alternativa es el uso de férulas de poliuretano termoplastico, las cuales presentan
una matriz suave y otra resiliente, la matriz suave es la que esta en contacto con

<3

Irene Cormae. Art. Cit. p. 52-53
' E. Calcano, C. Fantini. La sindrome di Lesch-Nyhan, aspetti Odontostomatol ogici, Istituto Giannina
ni, odontoiatria@uospedale-gastini.pe.it, 2002
Calcano. Art. Cit.
Gueorge. Patologins de la cavidad bucal de nifos y adolescentes. Editorial Actualidades Mddico
Odontologicas Latinoamericanus. 12, Edicion, Caracus Venezuela, 22010, p. 47

)




TES!IS CON

FALLA DE ORIGEN

los tejidos blandos, al momento de colocarla debe entrar sumamente justa, su

propiedad térmica, permite que no se lesionen los tejidos blandos, y a su vez el
limite de termo plasticidad no permite su desplazamiento por lo que no es
necesario el uso de ganchos o retenedores(FIG. 5, 6, 7).57

Fig. 5. Férula superior con Fig. 6. Férula Inferior Fig. 7. Colocacionde las
finalidad preventiva de las férulas.*®
auto mutilaciones.

En la consulta dental a los pacientes que presentan mutilaciones orales se
les ha tratado en la mayoria de los caso con puilpotomias con formocresol,
sellando la entrada de los conductos con iondmero de vidrio tipo I, y reseccion de

la corona.®®

Se ha aplicado de manera favorable como sedante para la exploraciéon de
las automutilaciones en algunos casos el hidrato de cloral y hidroxicina, en otras
ocasiones las constantes citas por lesiones persistentes de los labios, carrillos y
lengua se ha tenido que tratar a los pacientes bajo anestesia general.

En estudios recientes se ha aplicado de manera favorable el naitrexona
(antagonista opioide) y L-triptophano(precursor de la serotonina), asi como

*7 E. Calcano. C. Fantini. La sindrome di Lesch-Nyhan, aspetti Odontostomatologici, Istituto Giannino

Caslini, odontoiatrind:ospedale-gaslini.pe.it, 2002
* E. Calcano. Art. Cit.
* Fraucis J. Cuswmans. Art. Cil. p. 176-178
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hydroxytryptophan, descarboxylasa, los cuales han reducido aunque de manera
leve las conductas de automutilacion.®

No existe aun un tratamiento especifico para las afecciones neuroldgicas. Por
lo que la ausencia de métodos para la completa inhibicion de las automutilaciones,
ha llevado a métodos preventivos del trauma, estos tratamientos se han aplicado
en tres categorias:®’

e Farmacolégica

* Modificacion de la conducta

e Restriccion Psicoldgica

La mayoria de la literatura existente en tratamientos farmacoldgicos de
automutilagién va dirigido a defectos de los receptores dopaminergicos, la
desventaja de esto es que los tratamientos aplicados en estos casos la mayoria de
las ocasiones son de uso prolongado y dan lugar a estupor crénico de los
pacientes por ser drogas que provocan dependencia.

* Francis J. Cusumano. Art, Cit. p. 175-178
“ b 176



7. ASPECTOS NEUROLOGICOS

Estudios neuroquimicos recientes sugieren que anormalidades en las vias
dopaminérgicas de los ganglios basales pueden ser instrumento en el desarrollo
de cambios de conducta. Esta area del cerebro es altamente dependiente de la
actividad de HGPRT para mantener acumulamiento de purinas y funcién sinaptica
es regulada por nucleétidos de purinas.®?

El mecanismo exacto de alteracién que provoca las conductas autolesivas
en estos pacientes no se sabe con exactitud, se ha hablado de alteraciones de las
vias dopaminérgicas aunque es muy importante mencionar que estos nifios
responde ante la automutilacién con actitudes estereotipadas, es decir se dan
cuenta del dafio ocasionado y aunque lo tratan de evitar no pueden. La genética
es un factor muy importante en las conductas estereotipadas donde hay
deficiencias recesivas de enzimas ligadas al cromosoma X, como lo es en este
sindrome.®?

Una conducta estereotipada se define por el Manual diagnéstico y
estadistico de los trastornos mentales (DSM-IV) como conductas motoras no
funcionales que pueden ser compulsivas, interfieren notablemente con las
actividades normales y tienen como resultado auto-lesiones. En pacientes con
discapacidad intelectual como lo son pacientes infantiles con sindrome de Lesch-
NYhan estas conductas provocan lesiones lo suficientemente graves para
convertirse en el foco de tratamiento y se hacen cada vez mas comunes en este
como otros sindromes que cursan con discapacidad intelectual.®® Los movimientos
estereotipados parecen estar asociados a la actividad dopaminérgica. Los
factores neurobiologicos pueden contribuir al desarrollo de los trastornos por

** Duncan. Op. Cit. p. 765.

arold 1. Kaplun., Sinopsis de Psiqutiatria . ciencias de la cond psiquiatrica clinica. Ed. Panamericana.
8. Edicion. P. 1413,

", p. 1413
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movimientos esterectipados, los agonistas dopaminérgicos inducen o incrementan
tas conductas estereotipadas, mientras que los antagonistas las disminuyen.®®

Las conductas agreslvas se presentan también con la gente que los rodea,
esta actitud Ia expresan a 'través de mordidas, golpes, escupitajos, o patadas, el
vémito lo utll»zan tamblén como parte de su agresividad en especial si sufren de

problemas emotlvos y aumentan en momentos de frustracidn, aburrimiento y

tension.5’A pesar ‘de’su trastorno en la conducta, estos nifios pueden llegar a ser
muy agradables y.resp er de manera favorable al medio que los rodea. En un
amblente tran u efsonas que lo atiendan y lo hagan sentir bien el nifio
flega a perm e nieses sin presentar conductas de automutilacién.

Se han'reportado casos de automutilacién en este sindrome en las que los

pamentes [ esionan; hasta perder trozos de dedos y labio, siendo el mas

afectado el nfe IOI' ‘ya que la mayoria de las lesiones son a base de

mordldas, esté onductas autolesivas inician enseguida de la erupcion dental de

los dientes prlmanos se han aplicado tratamientos de pulpotomia y reseccion de
la corona- en algunos pac;entes asi como el uso de cubre bocas y aparatos fijos y
removibles que forman una mterfase entre los dientes y los labios.

Se sabe QUe las automutilaciones en estos pacientes son iguales o muy
parecidas a las que algunés personas que se muerden los labios o las uhas
presentan en situaciones de stress, por lo que este sindrome constituye un
ejemplo de comportamiento compulsivo estereotipado dependiente de una
alteracion bioquimica definida, y de la forma en que la constitucion genética del
individuo puede alterar su respuesta a los estimulos ambientales. "Esto se sabe
por un estudio en que durante dos aflos un par de médicos convivieron con un
niio con sindrome de Lesch-Nyhan y lograron entender todo lo que les

“* Harold. Op. cit. p.1414.

" Duncan. Op. cit. p. 765.
“" Harold. Op. cit. p. 1413
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comunicaba, fue el qwen a su manera dijo que sus ganas de lastimarse eran
lncontenlbles cuando tema problemas emotivos, de falta de atencion, o la ausencia

de algulen muy quendo" 68

- Sandmon y cols. Plantean que tras el dafio tisular ocasionado por las
conductas autolesnvas repetitivas se produce una liberacion de beta-endorfinas
que orlglnan un estado de relativa analgesia y de animo placentero que condiciona
el desarrollo de un ciclo en el que es necesaria la autolesion para mantener una
liberaciéon' crénica de opioides endogenos. Se ha planteado también una
disminucién dopaminérgica expresada como una hipersensibilidad del receptor
D1 en la corteza anterior del cingulo, esta alteracion determina una disfunciéon en
las estructuras que intervienen en los procesos cognoscitivos del dolor.%®

71 AUTOMUTILACION

Se define como una conducta autolesiva, autodestructiva que causa dafio tisular
directo, esta conducta no tiene la intencidn de causar la muerte y las lesiones no
son tan extensas o severas como para producir un dano letal. Esta actitud se
puede presentar eventualmente en padecimientos psiquiatricos como estados
depresivos o sicoticos, de manera frecuente constituye el sindrome de autolesion
deliberada, que se observa en pacientes con retraso mental, trastornos de
personalidad y algunas enfermedades de origen genético, como el sindrome de
Lesch-Nyhan.”

“* Duncan Op. Cit. 767.

“? Yazmin Mendoza. Sindrome del conportamiento Autolesivo, Salud Mcmnl Vol 25, No. 4, agosto 2002.
p. 112,

™ Purkus J.A. Cohen Proceedings of the 8% International conference on multiple personality. P. 58



7.2 DOLOR

Mecanismo de alarma que protege al individuo de un dafio real o potencial y se
manifiesta como una expresién sensorial desagradable.”'Aunque los pacientes
con sindrome de Lesch-Nyhan no son insensibles al dolor, su baja respuesta a
reflejos cutaneos nos habla de una posible alteraciéon en la velocidad de
respuesta de las fibras conductoras del estimulo, y su alto umbral al dolor.”?

7.3 PERCEPCION DEL DOLOR Y DISOCIACION

La disociacion puede definirse como el estado mental en el que el individuo
presenta una desconexion pasajera de la conciencia de si mismo, del tiempo, y
circunstancias externas.”’La presencia de conductas estereotipadas en los
pacientes que.se ven afectados por este sindrome nos hace pensar en una
posible conciencia tardia de las lesiones provocadas relacionada con el grado de
discapacidad intelectual.”™

7.4 ESTRES

El concepto de estrés propuesto por Hans Selye, se aplicaba especificamente a
las enfermedades de adaptacion y mantiene su valor como una formulaciéon
general de las tensiones que pueden llevar a los organismos al limite de sus
capacidades de adaptacion y hacerles sufrir la alteracién de sus funciones o un
dafio tisular.

.

" E. Caleano. Art. Cit. 2002, p 9

” vazmin Mendoza. Ant. Cit p. 13

™ Harold. 1. Kaplan. Sinopsis de psiquinirfa, ciencias de la conducta psiquiatrica. Editorial Panamericana. 8.
Edicion, p.1414
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Claude Bernard considero al -estrés como el resultado de los intentos. del
organismo aunque insuficientes, para restablecer un egquilibrio. mediante
respuestas adaptativas a los agentes ofensores “Homeostasis a nivel mental” 7®

7.5 AGRESIVIDAD

En pacientes con lesiones en los ganglios basales, hipotalamo y sustancia gris
periacueductal del tallo cerebral se caracteriza por la tendencia extrema a la
violencia, la agresividad es un proceso complejo cuyos elementos: impulso,
fantasia, expresion, son disociables.”®

™ Lloyd KG. Buichemical evidence of dysfunction of brain neurotransmitters in the Lesch-Nyhan syndrome

p- 1106-1111.
“ Ramon de la Fuente. Psicologia Médica, p. 474
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8. BASES PSICOLOGICAS DEL TRABAJO ODONTOLOGICO.

La psicologia meédica nos ayuda a comprender de manera individual a cada
persona enferma como miembro de una clase o entidad nosoldgica y como sujeto
Unico, y a abordario de una forma intima y directa.””

En los pacientes pediatricos con sindrome de Lesch-Nyhan, es importante
antes de iniciar un tratamiento valorar el grado de cada alteracion, principalmente
el nivel de discapacidad intelectual, para lo que es necesario conocer su
coeficiente intelectual, el conocimiento de este ademas de informarnos sobre el
grado de discapacidad, nos ayudara a predecir con acierto el comportamiento del
paciente y tener en cuenta el manejo de conducta que se le puede dar.”®

El coeficiente intelectual se calcula mediante la division de la edad mental
entre la edad cronolégica y se multiplica por 100.7° Tabla 2.

TABLA 2. NIVELES DE COEFICIENTE INTELECTUAL..

Cc.l DESCRIPCION CLASIFICACION
PRACTICA.
52 — 68 Discapacidad leve Educable
36 ~ 51 Discapacidad moderado Entrenable
20-25 Discapacidad severa Entrenable
19 - menos Discapacidad Profunda Custodiable

Fuente: Escobar Fernando.

-
1h. p. 23

:’ Escobar Fernando. Odontologia Pedidtrica, £d. Universitaria, 2da. Edicion, 1992, p. 44.

" Brahan L. Raymond. Odontologia Pediatrica, Ed. Panamericana, 1984, p. 572.
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Existen otras clasificaciones del grado de discapacidad intelectual como
Stanfrd Binet (SB) o Weschler Intelligence Escale for Children — Revised.

(WISC-R) (tabla. 3)

NIVEL DE REQUISITOS
RETRASO CLASIFICACION PARA LA
MENTAL sB WISC-R [ESCOLAR COMUNICACION | ASISTENCIA
DENTAL
Tratarlo como
Capaz de hablar lo | aun nino
67-52 69-55 Retraso mental | suficiente para | normal, se
LEVE educable (RME) |comunicarse bien |sugiere de ser
necesario la
sedacion.
Puede ser util
la sedacion.
Vocabulario y | aplicar medios
Retraso mental | lenguaje suficiente | restrictivos,
MODERADO | s51-38 54-40 |adiestrable(RMA) | para comunicarse a | anestesia
niveles basicos general solo si
el deterioro es
grave y
generalizado
Mutismo, Igual que en el
INTENSO ©O comunicacion con | retraso mental
PROFUNDO 35-0 39-0 No adiestrable grufiidos, escasa o | moderado.
nula capacidad de
comunicacion

Algunas -de  estas personas tienen paraddjicamente una memoria

extraordinaria_que les permite recordar nombres, fechas y hechos.®

* Raman De la Fuente; I’é’icﬁlogiq Médica. p. 113.
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8.1 PERSONALIDAD

La personalidad es una entidad compleja de multiples facetas, es necesario
diferenciar entre conducta y personalidad, la conducta es casi todo acerca de la
vida, la pérsonalidad es algo que permanece, es decir lo que es percibido por los
demas de uno mismo. La personalidad es postsensorial y premotora es el
resultado de una transformaciéon que ocurre con base en el desarrollo del cerebro
y en aprendizaje - respuesta a los estimulos familiares, culturales, sociales. La
personalidad esta determinada por la herencia y el ambiente.®’

8.2 CARACTER ORAL

En el lactante los impulsos para succionar son predominantes ademas de ser
necesarios para la ingestion de alimentos, la excitacion de ta boca y de los labios
es en si misma placentera, por lo que la principal fuente de placer en estos nifios
es la boca, posteriormente al iniciar la erupciéon dental el placer de morder
reemplaza el de succionar.®? El Dr. Benjamin J. Sadock, determino que la
presencia de actitudes de automutilacion en pacientes mencores de 3 afos
obedecen mas aun estimulo de placer que mas tarde se hace una conducta
estereotipada aunada a la alteracion neurolégica producida peor los niveles toxicos

de acido urico.%®
8.3 UN ENFERMO EN LA FAMILIA

En las familias se generan crisis como consecuencia de una enfermedad grave o
incapacitante de uno de sus miembros. Se identifican etapas de sucesion.
Inicialmente la familia no reconoce la gravedad del problema, pues en forma

"' Ramon de la Fuente. Op. cit. p. 59-61.
* 1. p. 69,
** farold |, Kaplan. Op. cit. p. 1413,



gradual y subita adquiere conciencia de que se trata de una enfermedad de
consecuencias graves y hay cambios en la conducta de la familia hacia el paciente
enfermo. La crisis es muy notable cuando se trata de una enfermedad mental y si
el paciente tiene que ser hospitalizado pueden suscitarse sentimientos de culpa,
principalmente en las madres, ya que en estos casos ellas son las portadoras del
cromosoma afectado.

Una vez que el hecho ha sido aceptado y las tensiones superadas la familia
tiende a reorganizarse adaptandose a las nuevas circunstancias y establece
nuevos patrones de relacion, la enfermedad cambia no solo al enfermo, sino
también a su familia.
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8.4 EL ODONTOLOGO Y LA FAMILIA DEL PACIENTE CON SINDROME
DE LESCH-NYHAN

Nuestro papel es abordar a varios miembros y ayudar a que cada cual se perciba
a si mismo y a los demas con mayor claridad y adquiera mayor advertencia de
los efectos que sobre uno tienen los demas. Que los padres como padres apoyen
al paciente sin hacerlo sentir una carga, nunca mostrar enojo de las tareas que
ellos tienen que hacer por el paciente, como el aseo general, el cepillado, la
alimentacién, etc. Los hermanos deben enfrentar un papel de responsabilidad
moderada por el echo de ser su hermano, antes que eso darle al paciente tiempo
para jugar, leerle, platicarle, confianza y mucho carifio, ya que su estado los hace
mas perceptibles y sensibles. Nuestra comunicacién con los padres debe ser
constante y clara, para de manera conjunta valorar los avances del nifio, y
mantener su salud bucal lo mas favorables posible, e inhibir por periodos largos
las actitudes de automutilacion.

8.5 RELACION ODONTOLOGO ~ PACIENTE

Las relaciones entre médicos en general y pacientes se han vuelto menos intimas
y satisfactorias en términos de las expectativas y necesidades emocionales de
unos con otros. Los enfoques dudan del interés que por ellos siente uno. A
muchos odontologos les falta entusiasmo y se limitan a cumplir, y muchos
pacientes no siguen las indicaciones que uno les da, o bien abandonan el
tratamiento, en el caso de los pacientes con sindrome de Lesch Nyhan no
depende de ellos el asistir a las citas, si no de la familia, pero si depende de ellos
lo cooperativos que sean al momento del tratamiento. El problema en ta medicina
en general es que se esta perdiendo el sentido humano, que a nosotros como
trabajadores y promotores de salud nos falta vocacién y compasién. Es el lado
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negativo de los avances cientificos y sociales que ocurren en el campo de la
salud. La tecnificacién y la burocratizacion de la medicina han interpuesto entre el
odontdlogo y el paciente demasiados aparatos y muchos tramites, algunos
odontologos actian mas por miedo a las demandas, y se olvida de una verdadera
concientizacion de cada paso a realizar para dar una buena atencién a sus
pacientes.%®

La salud es hoy en dia un tema popular y la gente sabe mas acerca de las
enfermedades, de sus tratamientos, derechos y obligaciones de los odontélogos y
meédicos en general. Por lo que hemos perdido prestigio y autoridad, debido
también a una falta de educacion de los pacientes provocada en ocasiones por
nosotros mismos o por mala informacién. Se deben encontrar formas de obtener
la expansién de nuestros servicios sin sacrificar innecesariamente la calidad de la
atencion individual. Debemos tomar realmente al paciente como el centro de
nuestras acciones, tener la sensibilidad y la imaginacidn para percibir todas las
situaciones clinicas. Un buen clinico no se limita al analisis circunscrito de los
sintomas y de la enfermedad, sino que intenta comprender el padecimiento, la
experiencia subjetiva de estar enfermo. La parte medular es precisamente que el
médico puede formarse juicios objetivos acerca de la subjetividad de los
pacientes. 87 Otras lineas de accion para obtener mejores resultados en la relacion
con el paciente y sus padres son las siguientes:

o Hacer que la familia realice una breve visita a la consulta antes de acudir
por primera vez con el paciente.

o Presentar a los padres y al paciente con los miembros de la consulta, de
esta manera se familiariza con el personal y disminuye el temor ante lo
desconocido.

o Hablar despacio y en términos sencillos

" b, p. 177-179.
b, p. 177-179.



o Dar una sola instruccion a la vez
o Citarlo a primera hora y en sesiones cortas.

Con la preparacion adecuada el dentista y su personal auxiliar pueden llevar
acabo un servicio muy valioso, el conocimiento de discapacidad intelectual y las
capacidades de nuestro paciente nos ayudara a resolver los problemas que se

presenten durante la asistencia dental.®®

8.6 CONCEPTUALIZACION DEL NINO ANTE SU ENFERMEDAD

Para Parsons un enfermo es alguien que no puede evitar su enfermedad, ni
curarse por su voluntad, y quiere sanar tan pronto como sea posible.

Sin embargo este tipo de pacientes debido a sus limitaciones fisicas solo esperan
ser vistos ante la sociedad como “seres inferiores” suelen perderse en buscar
culpables y la busqueda de culpabilidad tiene un efecto corrosivo en las
relaciones del enfermo con su familia entre acusaciones no es posible mantener
un buen espiritu ante la amenaza que representa la enfermedad. Los pacientes
con sindrome de Lesch-Nyhan se sienten cargas para su familia, incapaces de
ser amados de jugar, de recibir una caricia, lo que aumenta sus estados de
agresividad. Si estos ninos se encuentran en un estado familiar armonioso y se
sienten rodeados de carifio y apoyo suelen ser muy agradables y cooperadores en
todos sus tratamientos, controlan mayor tiempo sus conductas autolesivas y en
ocasiones logran a su manera entablar una conversacion con sus medicos y
familiares basandose en sefas y sonidos.%®

* McDonald. Op. Cit. P. 582,
" 1b. p. 187.-
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8.7 PACIENTES DE DIFICIL MANEJO

Ante ciertos pacientes nuestra actitud es de irritabilidad y con desaliento y prefiere
uno evadirlos por falta de conocimiento, por miedo, o en ocasiones por cuestién de
status (si su aspecto va de acuerdo con el tipo de pacientes que estoy
acostumbrado a tratar) Son pacientes dificiles no sélo por el esfuerzo técnico que
requiere hacer el diagnostico o instituir el tratamiento indicado sino por que nos
resulta dificil establecer una buena relacién con ellos. Por o que debe uno
comprender la forma en que estos pacientes viven e interpretan su
enfermedad.*°En ocasiones aunque el paciente quiera cooperar no es posible
debido a la falta de respuesta neuromuscular, por lo que es necesario el uso de
barraras restrictivas.®

8.8 MEDIOS DE RESTRICCION FiSICA

La inmovilizacién parcial o total del paciente constituye una medida necesaria y
eficaz para poder atender desde el punto de vista odontoldégico a aquellos
pacientes que no pueden controlar el movimiento de sus extremidades, como es
el caso de lactantes y pacientes con enfermedades neuromusculares como los
pacientes con sindrome de Lesch-Nyhan. Los padres deben ser informados de
dicho procedimiento y darnos su autorizacion para llevarlo acabo, en el caso de
los pacientes afectados con este sindrome no existe mucho problema al aplicar
estas técnicas de restriccion, ya que de alguna manera estan relacionados con las
mismas, por el uso de guantes y otros aditamentos que protegen sus manos de
las mordeduras que ellos mismos se ocasionan.%?

b p. 191,
”! Mc Donald Ralph, Odontolégia pediatrica y del adolescente. Editorial Mosby, 6ta. Edicion 1995, p, 574,
* McDonald Ralph. Op. Cit. P, 574.
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Se debe tratar de establecer un lenguaje directo con el nifio en el que se
puedan intercambiar pensamientos para explicar procedimiento por medio del
lenguaje, simbolos segin la técnica de aprendizaje que se aplique en estos
pacientes, ademas de lograr la modificacién de la conducta cuando esta no es la
apropiada.

8.9 MODIFICACION DE LA CONDUCTA

Se basa en el establecimiento técnico-conductual de las habilidades competentes
para provocar el cambio de la conducta, lo que involucra el uso de reforzadores
fisicos y verbales que siendo aprendidos se espera cambie la conducta de una
manera favorable. En el paciente mentaimente impedido su comportamiento no
depende la mayor parte de alguna alteracién, si no de su corta edad e
inexperiencia o el grado de desarrollo psicologico, su capacidad limitada de
entendimiento, lenguaje, vocabulario y su poco contacto social.>*Algunos medios
de restriccion fisica mas utilizados son:

TRONCO:

Papoose board

Séabana

Pedi-wrap

EXTREMIDADES:

Correas de posey

Correas de velco

Cintas

CABEZA:

Soporte antebrazo-tronco

Cabezal®

¥ Castillo Mercado Ramén, Manual de Odontologla Pediatrica. Ed. Lati icana. 1. Edicioén, 1996,
p. 43,
™ McDonald Ralph. Op. Cit. P. 576

40



La conducta de los pacientes con sindrome de Lesch-Nyhan es muy importante
saberla manejar desde un principio, ya que debido a las continuas visitas a
hospitales y el contacto con varios médicos les provoca con frecuencia aprension,
por lo que es necesario dedicar tiempo al paciente y a los padres para establecer
una buena relacién vy aliviar la ansiedad.®®

8.10 ENFERMEDAD Y PADECIMIENTO

Una enfermedad es vista como el mal funcionamiento de procesos biologicos y
psicoldgicos sin incluir el conjunto de reacciones personales y culturales ante la
enfermedad, es decir el padecimiento. Lo que determina {a conducta del enfermo
no es tanto la enfermedad como el padecimiento. Es por ello que la desatencién
del padecimiento sea en buena parte responsable de que los pacientes no
cumplan con las indicaciones de los médicos se sientan insatisfechos con el
cuidado profesional de su salud y opten por el método de curacion popular
(curanderos, brujos) ya que estos lo que atienden es el padecimiento, no erradican
la enfermedad.®®

8.11 EL ODONTOLOGO Y EL PACIENTE ANTE EL SUFRIMIENTO

Aliviar el sufrimiento es uno de nuestros fines. E! sufrimiento puede definirse
como un estado persistente de alteracion severa del bienestar, asociado con la
percepcidon de eventos actuales o posibles que afectan o amenazan a ia persona,
el sufrimiento no es lo mismo que el dolor, ya que hay casos en que el sufrimiento
es algo que no se especifica donde se siente y a la vez se siente en todo, es mas
una actitud de incertidumbre. El dolor se siente en alguna parte especifica y en la
mayoria de los casos algun tratamiento lo quita pero se sufre por el hecho de

¥ W, Ripa Louis. Manejo de la conducta odontoldgica del nino. Editorial Mundi, 2984, p.71
% Ramén de la Fuente. Op. cit. p. 199-200.
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pensar que se \)uelva a sentir o las lesiones secundarias y permanentes que este
deje, que es lo que le sucede a estos pacientes ante las conductas autolesivas. El
sufrimiento es causado no solo por la enfermedad sino también por el tratamiento
y es influido por la percepcion que el paciente tiene de su futuro.®”

En el aspecto clinico es esencial tener en cuenta no sélo el dolor sino el
sufrimiento del paciente, lo cual implica percibir la importancia y el significado que
atribuye a su enfermedad en el contexto de su vida. ElI significado tiene varias
dimensiones, lo intelectual, afectivo, espiritual.

77 |b. p. 206-208.



9. ASPECTOS BIOETICOS

El avance de la medicina hacia la especializacion en la mayoria de los
trabajadores de la salud crea un problema de calidad de atencion al ya no ver
mas allad del érgano correspondiente a estudiar, se pierde el concepto de
integridad del ser humano, robandole asi, calidad a nuestro trabajo.%® <<La
medicina fue peligrosa por su ignorancia hasta el siglo XVIl; ahora lo es
justamente por su gran avance y saber>>% A pesar del progreso cientifico que la
especializacion significa, es necesario reconocer que la especializacion conduce
a convertir el aparato u érgano en el foco Unico de atencion, en tanto que el
organismo como totalidad se esfuma en el gabinete de investigaciones clinicas o

se pierde en el camino de las consultas entre varios especialistas.’®

Los logros de la Odontologia Técnica son notables, pero la técnica por si
misma ha mostrado tener limitantes, por lo que se corre el peligro de que bajo
signo de progreso la odontologia se convierta en una técnica fria y burocratica, y
deje de ser un arte para convertirse en un campo industrial. '’

Para poder hablar de un tratamiento integral de salud, es necesario hallar
un punto de convergencia entre las disciplinas que se relacionan, por lo que es
importante favorecer la salud de los pacientes que poseen minusvalias fisicas y
mentales.'®?

Las conductas auto lesivas consideradas como alteraciones mentales
acompafadas o no de otros padecimientos de tipo sistémico van en gran aumento

por lo que deben ser comprendidas en el ambito odontolégico desde una

* b, p. 12

" Benjamin Soto de Leén. Reflexiones sobre el quehacer de la Bioédtica. Revista de Salud del D.F. Vol. 3,
No.4, 1995, p. 82.

™ De la Fuente. Psicologia Médica. P, 12.

9 jean Daussent. La importancia de la Bioética para el Odontélogo. Archivo de Neurociencias, vol. 6, No.4
2001. p. 169.

' Berta Vivano Cedeno Op. Cit. P. 16.
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perspectiva cientifica que evite que prejuicios culturales y sociales desalienten el
trabajo del estomatdlogo en beneficio de este tipo especial de pacientes. Ei
aumento de este tipo de alteraciones mentales hace cada vez mas insuficientes
las posibilidades de atencién en instituciones de salud, por lo que el cirujano
Dentista de practica general debe estar preparado para la atencién hasta donde
sea posible de este tipo de pacientes y saber a quien se deben remitir y trabajar
de manera interdisciplinaria.

La falta de informacion sobre las necesidad odontoldgicas de estos
pacientes a limitado el campo de accion del estomatdlogo y como las necesidades
educacionales, médicas, ocupacionales y de terapia fisica son tan grandes, los

padres son apaticos respecto a las necesidades odontolégicas.'™

La atencion
adecuada de este tipo de pacientes en el area de salud bucal, se ve
frecuentemente afectada por prejuicios y desconocimiento del manejo
psicoterapéutico que se requiere para estos pacientes. La mayor parte de! éxito
en el tratamiento dental de estos pacientes se logra bajo la interaccidn del médico
internista urélogo-neurodlogo-psiquiatra-paciente-odontélogo-padres, los cuales
juegan un papel! especifico en la atencion, para lograr tratamientos conservadores
que no contribuyan a la mutilacion como lo fue en un tiempo las extracciones

dentales como tratamiento en estos pacientes.

9.1 PAPEL DEL MEDICO.

Cumple con diagnosticar en un principio, y una vez determinado el padecimiento
informa a los padres el problema presente en el paciente y determina a que
especialista lo va a remitir, en pacientes con sindrome de Lesch-Nyhan el primer
especialista a quien se es remitido es al Urdlogo o Neurdlogo quien rectifica o
reafirma el diagnostico y da un panorama mas amplio del padecimiento, al marcar

" Arthur J. Nowak. Odontologia para el paciente Impedido, Ed. Mundi, 12. Edicién, 1979, P. 3.
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el neurélogo sus alcances sabe que estos pacientes deben ser tratados también
por un psicoterapeuta o psiquiatra. El neurdlogo en la mayoria de los casos limita
la accién del estomatdlogo a la realizacidn de extracciones seriadas para evitar las
automutilaciones, sin analizar que con ello se contribuye a la mutilacién, cabe
mencionar que la decisidén de realizar las extracciones va de acuerdo con el grado
de lesién auto infringida tanto en magnitud como en frecuencia, es por eso que es
necesario actuar antes y dar lugar a la formacion de un equipo.'®

9.2 PAPEL DEL PSIQUIATRA O PSICOTERAPEUTA

Cuando el paciente llega con el psiquiatra ya lleva un diagnostico y tratamiento
general o sistémico, y algo que resalta para iniciar su acciéon es la presencia de
conductas de automutilacion, por lo que se va a enfocar a estas, buscando cual es
el factor desencadenante independientemente de la lesion cerebral existente en el
sindrome de Lesch-Nyhan. El psiquiatra busca qué es lo que le altera su estado
de animo, qué aspectos de su medio ambiente lo conducen a aumentar sus
conductas autolesivas, su objetivo, eliminar hasta donde sea posible las actitudes
de automutilacién, y ayudarse del psicoterapeuta, quien determinara algan tipo
de terapia ‘eficiente para lograrlo. En un principio la terapia va dirigida a los
padres o personas que se hacen cargo del paciente, les informa cual es su
impresion sobre la actitud del nifio y la importancia que tiene su participacion, la
mayoria de las terapias aplicadas a estos pacientes son en grupo integrado de
forma directa por los padres, el paciente y el psicoterapeuta y de manera indirecta
por todos los que tengan que ver con su tratamiento, el éxito de las terapias
aplicadas en su mayoria va a depender del grado de discapacidad intelectual del
paciente, asi como la participacién de cada miembro del grupo.

"™ Nowak. Op. Cit. p.



9.3 PAPEL DE LOS PADRES

La primera reaccién de los padres ante una enfermedad de tipo genético-
discapacitante es la de buscar culpables, cuando la relacion de pareja esta bien
cimentada es menos dificil sacar adelante a este tipo de pacientes, como lo son
los que presentan sindrome de Lesch-Nyhan. Se debe apoyar a los padres con
terapias psicoldgicas para que logren la aceptacion del padecimiento y sembrar en
ellos el interés por la salud del paciente, orientandolos, sugiriéndoles que es lo
mejor, quienes deben tratar a estos pacientes, lo importante que es su apoyo y
participacidn en cada procedimiento a realizar, enfatizar en lo indispensable que
es que ellos como padres del nifio lo hagan sentir querido, capaz, y rodeado de un
ambiente amoroso y armonioso. El apoyo en todos estos aspectos por parte de
los padreé va a aumentar las posibilidades de éxito en los tratamientos aplicados,
{o mas importante aumenta la calidad de vida de estos pacientes.

9.4 PAPEL DEL ODONTOLOGO

Desafortunadamente cuando estos pacientes llegan al consultorio dental, es solo
para que se realicen las extracciones, cuando las mutilaciones han alcanzados
niveles altamente agresivos.

Antes de realizar cualquier procedimiento debemos informarnos por medio de un
interrogatorio exhaustivo de cada una de las manifestaciones del sindrome que
nuestro paciente presenta, asi como de las posibles complicaciones que se
presentan en el consuita dental, una vez que se a determinado que es un paciente
con discapacidad, debemos informarnos sobre el tratamiento que esta recibiendo
y cuanto tiempo tiene con el mismo, y los diferentes especialistas que lo estan
tratando. Ya obtenida toda la informacion sobre el padecimiento de nuestro
paciente, debemos documentarnos e informarnos de una manera mas profunda
sobre su padecimiento, lo que nos permitira realizar Interconsultas con los
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meédicos que lo estan tratando y hablar en los mismos términos sobre el
padecimiento de nuestro paciente, esta es la mejor manera de demostrarie a los
médicos especialistas que podemos formar parte del tratamiento integral y
multidisciplinario que el paciente esta recibiendo y ha su vez ampliar nuestras
intervenciones, respetando los limites que cada area de la salud tiene, y sin
perder la integridad de nuestro paciente, perdiéndonos en divisiones organicas por
areas que a cada especialista le competen, ya que un tratamiento bien realizado
por el médico (urdlogo, neurdlogo) favorecera o facilitara nuestro tratamiento y
viceversa, ' Como estomatologos debemos informar a los familiares del paciente
las alternativas de aparatologia protectora de los labios y carrillos, y no recurrir
inmediatamente a las extracciones, alternativas como esta y el trabajo conjunto
con el terapeuta deben ser difundidas tanto al especialista como a la familia o
responsaf:le del paciente, ya que si se inicia el tratamiento dental de una forma
temprana con procedimientos preventivos de la automutilacién con aiternativas
como las antes mencionadas, es posible aumentar un poco el nivel de vida de
estos pacientes, mas aun si recordamos que bajo una buena terapia las
conductas autolesivas se hacen mas esporadicas. El manejo de estos pacientes
en el consultorio légicamente va a depender de el grado de discapacidad neuro-
psicoldgica.

Una vez que hemos revisado los campos de accién de cada especialidad y
nuestra obligaciones como cirujanos dentistas de practica general, pienso que es
necesario un anexo mas en la historia clinica de los pacientes con discapacidad.
Esta claro que en el interrogatorio por aparatos y sistemas anotamos los
padecimientos de nuestro paciente, pero en el anexo que propongo, pretendo
manejar de manera mas clara y precisa los avances de nuestro paciente, ya que el
éxito en nuestro tratamiento enfocado principalmente a la prevencion de las
conductas autolesivas va a depender de la continuidad y eficacia de sus terapias y
tratamiento en general.

47



A continuacion se muestra el modelo propuesto para la historia clinica de
los pacientes con discapacidad.

ANEXO DE HISTORIA CLINICA PARA PACIENTES CON
DISCAPACIDAD.

1. TIPO DE DISCAPACIDAD

2. ASISTE AL COLEGIO DE EDUCACION ESPECIAL O SU EQUIVALENTE.
SI  NO CUAL

ESTA BAJO ALGUNA TERAPIA CONDUCTUAL O EMOCIONAL SI NO
EN QUE CONSISTE.
. CUANTO TIEMPO TIENE CON ESTA Y CUALES HAN SIDO SUS
AVANCES.
5. HA LLEVADO ALGUN OTRO TIPO DE TERAPIA. SI NO
CUANTO TIEMPO Y PORQUE CAMBIO DE TERAPIA.

EL TIPO DE TERAPIA TIENE ALGUNA RESTRICCION A LA ATENCION
ODONTOLOGICA. DEBIDO AL ESTRES QUE ESTA GENERA EN EL
PACIENTE

SESION DE TERAPIA INDICACIONES PARA LA PROXIMA
PSICOLOGICA CITA ODONTOLOGICA.

OBSERVACIONES:
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CONCLUSIONES

La falta de informacién y prevencion influenciada por factores sociales y
culturales ha llevado al deterioro a un mayor de ia salud de los pacientes
afectados por el sindrome de Lesch-Nyhan.

Las escasas oportunidades de participacion en programas de salud a nivel
hospitalario ha limitado nuestra participacion en la atencién de pacientes
con actitudes de automutilacién como las presentadas en este sindrome.

El bajo nivel de incidencia de este padecimiento en nuestro pais no debe
ser un freno para preparamos e informamos sobre la atencién que se
deben dar a estos pacientes, ya que las conductas auto-lesivas cada vez
se presentan con mayor incidencia en otros tipos de trastornos sistémicos,
io que aunado a la falta de servicios médicos psiquidtricos a nivel de
atencién primaria reduce aun mas la atencion temprana y preventiva de
estos pacientes.

Estos factores aumentan las posibilidades de atencion de estos pacientes a nivel

privado, y nuestra responsabilidad es informarmos y mostrar al paciente y sus
padres el conocimiento que tenemos sobre su padecimiento y el interés que
tenemos en su tratamiento.
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ANEXO. 1.
PRESENTACION DE ALGUNOS CASOS CLINICOS REVISADOS

CASO 1.

Paciente varén de 25 meses de edad, se presenta a la consulta privada con
lesiones en el labio inferior, a! realizarse la Historia Clinica reporta la presencia del
sindrome de Lesch-Nyhan y discapacidad neuropsicologica, el cual le fue
diagnosticado a los 13 meses de edad, por presentar crisis de opsistotonos, y ser
altamente irritable. Los datos familiares informan sobre un primo de 11 afios de
edad con manifestaciones similares como las lesiones por mordedura en los labios
y retraso mental, segin la familia la madre y abuela son portadores del
cromosoma X recesivo que causa este sindrome.

En la primera examinacion clinica el paciente presenta automutilacines en el labio
inferior causadas por {os incisivos centrales primarios del maxilar, esto como
resultado de movimientos involuntarios, el paciente fue sedado con hidrato de
cloral para poder realizar la examinacion.

TRATAMIENTO DENTAL

En ambos centrales superiores primarios se realizaron pulpotomias con
formacresol, seliando a camara pulpar con lonémero de vidrio tipo Il (3M), previa
receccion coronal, y pulido de estos cortes con discos sof-lex. La herida del iabio
se trato con medidas Unicamente paleativas y extrema limpieza de la zona, a los
15 dias se reviso al paciente nuevamente, observdndose la completa cicatrizacién
de la lesi6bn. Posteriormente 6 meses después el paciente se presento con
lesiones aun mayores provocadas por los caninos y centrales superiores
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primarios, por lo que se procedié a realizar la sxtraccion de eslos organos
dentales (51, 52, §3, 61, 61, 63) bajo anestesia general.

No se informa en el articulo si este paciente ya estaba bajo algun tratamiento con
Alopurinol, o alguin otro tipo de farmacoterapia.

CASO 2.

Paciente masculino de 11 afios de edad primo del caso 1. Clinicamente presenta
parélisis cerebral de tipo espdstica, discapacidad intelectual, su principal queja era
por lesiones presentes en carrillo resuitado de un traumatismo en tejidos blandos
provocado por las continuas mordeduras, presentaba también infeccién del dedo
indice derecho, provocada también por mordeduras.

TRATAMIENTO DENTAL

La examinacion clinica fue realizada bajo sedacion, ya que se tenia como
antecedente el caso anterior por lo que se sabia que era dificil manejar a este tipo
de pacientes, tomando en cuenta que las lesiones eran mayores, se realizo bajo
anestesia general receccién de la corona, previa pulpotomia, la cual se sello con
iondmero de vidrio tipo Il y se pulié con discos sof-lex.'™

193 Jac-Ho Lec. Oral sclf-mutilation in the Lesch-Nyhan sind Ji i of Dentistry for Chilfren, January-
April 2002. p. 66
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CASO 3.
En México se tiene el reporte de una familia de 5 hijos, 1 mujer y 4 varones, los
cuales se encuentran afectados por el sindrome de Lesch-Nyhan.

Al nacimiento tuvieron apariencia normal, tres meses mds tarde se mostraban
irritables y se hacia evidente el retraso mental, nunca lograron sentarse ni
caminar, a pesar de la discapacidad neuropsicologica evidente lograban reconocer
a las personas de su alrededor, podian responder a respuestas afirmativas o
negativas propuestas por su madre gesticulando y emitiendo sonidos guturales.

En apariencia con la denticién primaria no se hacian dafio, en estos pacientes el
impuiso de automutilaciéon se hizo presente hasta los 11 afios, se mordian labios,
dedos, carrillos.

TRATAMIENTO DENTAL.

A la exploracion bucal el paciente mayor de 26 aflos de edad se observa
completamente edéntulo(FIG. 9, 10), al segundo paciente también se re realizaron
las extracciones de todos los érganos dentales, el menor de elios de 11 afios de
edad conserva su denticién integra, debido a que las conductas autolesivas no son
muy frecuentes aun en este.

Los tres pacientes se encuentran con las manos envueltas atados a una cama.
Son alimentados por su madre quien les ayuda a abrir y cerrar la boca.'®

106 Tjo] Morales Agustin. Enfermedad de Lesch-Nyhan, Practica Odontolégica, vol. 17, No. 10, 1996, p.29-
30.
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TESIS CON
FaLLA DE ORIGEN

Fig. 9 Paciente con SLN de 26 afios de Fig. 10 Pacientes del caso tres,
Edad Adntost 1ol
a las auto-mutilaciones.

CASO 4.

Paciente masculino de 29 meses de edad se presenta al servicio de ortodonciay
odontopediatria del instituto Giannina Gaslini. Su consulta se debe a la presencia
de mordida en el labio inferior, al realizar la historia clinica se da el antecedente de
la presenciad el Sindrome de Lesch-Nyhan, del cual los padres estaban bien
informados de lo que era esta enfermedad, su actitud ante las conductas auto-
lesivas de su hijo era la de encontrar algun protector para prevenir dichas lesiones,
ya que el nifio ya se encontraba en tratamiento para minimizar las concentraciones
de acido trico, confiaban en que al crecimiento de su hijo las terapias psicologicas
de modificacién de conducta que se le pudieran dar iban a reducir la frecuencia de

las conductas autolesivas.
TRATAMIENTO DENTAL.
Al momento de la exploracién se observa una denticion completa y ausencia total

de caries, los padres ya habian colocado un guarda-boca parecido al que utilizan
los jugadores de football americano. Lo Gnico que se realiza fue la toma de
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impresiones con alginato y se realizaron guardas en poliuretano termoplastico, las
cuales se colocaron en boca, verificando que estas fueran lo suficientemente
justas para no ser retiradas por el paciente Estas guardas tienen una matriz
suave y una resilliente, la matriz suave es la que queda en contacto con los tejidos
blandos, su principal funcién es prevenir el traumatismo.

La madre de esta paciente fue tratada desde su embarazo, ya que el diagndstico
se hizo por amniocentesis, al momento del nacimiento se reafirmo el diagnaéstico,
por lo que este paciente esta bajo tratamiento desde su primer dia de vida. Los
padres fueron asesorados sobre el trata que se le debia dar a su hijo, este
asesoramiento se debe a una fundacion existente en litalia, la cual a tratado a
todos estos pacientes de forma preventiva obteniendo magnificos resultados

(FIG. 11)'77,

Fig. 11. Paciente del caso 4, el cual ha recibido desde su
r i tr es evid un nivel de vida
favorable comparandolo con ios casos anteriores,

97 B, Calcano, C. Fantini. La sindrome di Lesch-Nyhan, Aspetti Odontostomatologici, Istituto Giannino
Caslini. odontoiatria e ospedale-pausting.ge. it, 2002
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ANEXO 2.
PACIENTES CON SINDROME DE LESCH NYHAN ATENDIDOS POR LA
FUNDACION DEL MISMO NOMBRE EN ITALIA.

Fig. A. Pnckmta con SLN al del imient Fig. B. Aditamento utilizados
t: para prevenir la auto-lesion.
esle pal:lome Iogra sentarse, e:u habllldad =l
las

Murologlcas se vayan presentando.

Fig. C. Miembros de Ia fundacién Leshc-Nyhan, Fig. D. Paciente con SLN
Perteneciente a la
fundacion
ttatia

TESIS
FALLA

]
()

=)
SE
o
=

GEN
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ANEXO. 3
GLOSARIO

ANTISICOTICOS: Pueden emplearse para tratar sintomas de psicosis
agudas o cronicas especialmente por aumento de actividad psicomotora.
Incluyendo fases de trastornos maniaco depresivos, su mecanismo de
accion es el de bloquear los receptores postsinébticos de la dopamina en
el cerebro, también deprime la liberacion de hormonas hipotalamicas y
algunas de la hipdfisis.

ATETOSIS: Trastorno neuromuscular caracterizado por movimientos
lentos, continuos e involuntarios que afectan a las extremidades, como
puede verse en algunas formas de paralisis cerebral y en los trastornos
motores derivados de lesiones de los ganglios basales.

AUTISMO: Trastorno mental caracterizado por un aislamiento extremo, con
una entrega anormal a las fantasias, acompanadas de ilusiones y de
alucinaciones, junto con una incapacidad para comunicarse verbalmente o

para relacionarse con la gente.
COREA: Trastorno caracterizado por movimientos rapidos involuntarios
inttiles, como flexionar y extender los dedos, elevar y descender los

hombros, o realizar muecas.

CRIPTORQUIDIA BILATERAL: Falta de descenso hacia el escroto de

ambos testiculos.
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DISFAGIA: Dificultad para deglutir, normalmente asociada a procesos
obstructivos o motores del eséfago.

ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG:: Ausencia congénita de ganglios
autbnomos en la capa de musculo liso del colon, produciéndose un

peristaitismo escaso, acumulacion de heces Yy dilatacion intestinal.

ESTUPOR: Estado de letargo y falta de respuesta en el cual una persona
parece no darse cuenta de lo que le rodea.

HEMIPARESIA DOBLE: Debilidad muscular de una mitad del cuerpo.

HIDRARTO DE CLORAL: Sedante e hipnético prescrito para aliviar el

insomnio la tensién y la ansiedad.

HIPERREFREXIA: Trastorno neurolégico caracterizado por un aumento de

las reacciones reflejas.

LITIASIS RENAL: Formacién de calculos de sales minerales en rifidn,

puede ser asintomatico.

NEUROPATIA SENSORIAL: Trastorno caracterizado por inflamacion,

degeneracion de los nervios periféricos.

OPISTOTONOS: Espasmo muscular intenso y prolongado que hace que la
espalda se arquee de forma marcada, la cabeza se desplace hacia atras
sobre el cuello, los talones se inclinen hacia atras sobre las piernas y los
brazos, las manos se flexionan rigidamente en las articulaciones
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SINDROME DE TOURRETTE: Trastorno caracterizado por muecas y tics
faciales y movimientos involuntarios de brazo y hombros, emite gruridos,

gritos y tiende a auto-lesionarse.

TRANQUILIZANTES: Se emplean para tratar la ansiedad y relajar el musculo esquelético,
previene y trata crisis epilépticas. Su mecanismo de accion es deprimir el sistema nervioso central.

JOFOS CUTANEOS: Calculos de depdsitos de minerales que se
desarrollan en el tejido fibroso periauricular y en ocasiones en extremidades

inferiores.

URICOSURIA. Cantidad mayor de la normal de acido urico en orina.
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