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INTRODUCCION

El presente texto expone caracteristicas que presentan los pacientes con
sindrome de Prader-Willi (SPW) durante la primera etapa de su vida asi como

el manejo odontoldgico.

Es un sindrome genético, no hereditario, el cual es identificado y

descrito por Prader, Labhart y Willi en el afio 1956.

En este sindrome se encuentra afectado el cromosoma 15 en su region
gl1-gl13.

Siendo un sindrome dismoérfico; el sindrome de Prader Willi presenta
caracteristicas como obesidad, habitos de ingesta excesiva e indiscriminada,
manos y pies pequefios, estatura baja, hipogonadismo y discapacidad
intelectual. Asociados a afeccion a nivel hipotalamico y secrecion anormal de

la hormona del crecimiento (GH).

En cavidad oral, entre sus manifestaciones mas comunes podemos
mencionar debilidad de la superficie dental, saliva densa y pegajosa, higiene

dental pobre, bruxismo, entre otras.

Pueden llegar a ser pacientes de dificii manejo odontolégico en
consecuencia al grado de discapacidad intelectual que presenten, por ello se
mencionan las diferentes técnicas de manejo de conducta en pacientes

pediatricos, abarcando técnicas no farmacoldgicas y farmacologicas.

De igual manera incluye como opcional el tratamiento miofuncional y
sus técnicas de reeducacion en respiracion, deglucion y masticacion, que
debe ser llevado en conjunto con otros especialistas, colaborando asi en un

tratamiento integral para el paciente.
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1. DESCRIPCION DEL SINDROME

El sindrome de Prader Willi (SPW) es un sindrome no hereditario, con
defecto de base genética, dismoérfico, poco comun %2,

1.1 Antecedentes

Se ha sefialado que probablemente la primera descripcion de una mujer con
SPW fue realizada en 1887 por el britanico J. L. Down. Era un caso de mujer
con retraso mental, estatura corta, hipogonadismo y obesidad, al que

denomind polisarcia. Polisarcia es gordura exagerada (mucha carne en griego)
3

Identificado en 1956 por Prader, Labhart y Willi. (Fig.1) Ellos
describieron 14 pacientes con obesidad, hipogonadismo, criptorquidia,
discapacidad intelectual e hipotonia 4. Presentaron el sindrome en junio de
1956 en el congreso internacional de pediatria, de Copenhague. También se
presentd ese afo en la sociedad suiza de pediatria, habiendo participado en
el trabajo Andrew Ziegler 3.

Figura 1: Prader, Labhart, Willi 3
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En 1980 Ledbetter descubrid la existencia de una microdeleccién de la
region 15g11-gq13 °.

Butler y palmer en 1983, determinaron que la delecion se localizaba en
el cromosoma 15 procedente del padre. Posteriormente, Nicholls en 1989, al
analizar la regioén 15q 11-q13 mediante técnicas moleculares, pudo observar
que algunos pacientes presentaban solo regiones del cromosoma 15
procedentes de la madre y ninguna del padre; a esta situacion se le llamo

disomia uniparental materna *.

En 1993 Holm, tras un estudio multicéntrico, publicé los criterios

vigentes para su diagndstico 2.



(209 )

SINDROME DE PRADER WILLI: MANIFESTACIONES ’--..j%%%

CLINICAS Y MANEJO ODONTOLOGICO w‘ w

UNAM
1904

1.2 Etiologia

Se debe a una afeccion en el cromosoma 15 paterno en su porcion 11y 13 del

brazo largo 2345,

A pesar de que en todos los casos el feto no recibe genes activos del

cromosoma 15 paterno, se puede dar de diferentes formas:

La delecion (Fig. 3) en 75% de los casos con 15 gq11-9g13, y en los 25%
restantes se debe a disomia materna uniparental (Fig. 4): que implica dos
copias del cromosoma proveniente de la madre y ninguna por parte del padre,
en tanto que en la delecidn tipo Il, se observa en el 2 a 5% de los casos
restantes y es ocasionado de manera secundaria por defectos de impronta

(Fig. 5) ©. El porcentaje varia segun el autor, pero no es amplia la discrepancia.
(Fig. 2)

Delecién o duplicacion 75% deleciones paternas
Disomia uniparental 22% materna meiética
Mutaciones de impronta: 1%microdeleciones centro
impronta
Hereditarias
2%microdeleciones centro
Esporadicas impronta

Translocaciones, efectos cromatina <1% herencia paterna
Mutaciones en genes

Desconocida

Figura 2. Principales alteraciones genéticas en el sindrome de impronta Prader Willi. 7

10
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En pacientes con SPW no se han encontrado lesiones en un Unico gen

y en la region hay varios genes con impronta paterna candidatos para el
sindrome. SNRF/SNRPN es el mejor candidato .

El gen SNRPN ha sido el més estudiado y se estima seria el

responsable de la mayoria de las caracteristicas fenotipicas del SPW 5.

El gen P es un gen no “imprintado” que codifica para albinismo

tirosinasa positivo y cuya delecion se ha asociado con la hipopigmentacion que

se ve en alrededor de 30% de los individuos con SPW °.

DELECION

=

Figura 3: Delecidn &

DISOMIA UNIPARENTAL
MATERNA

Figura 4: Disomia ®

ALTERACION
IMPRONTA

=

Figura 5: Impronta ®

11
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1.3 Epidemiologia

La incidencia varia de 1:8000 a 1:52000 con una media de 1:15000 nacidos
vivos, y se coincide en que no esté relacionada con sexo, raza o condicion de

vida 24.5.9,
1.4 Sinénimos

Sindrome de Labhart Willi, sindrome de Prader Labhart Willi Fancone o

Sindrome de Distrofia hipogenital con tendencia a la diabetes 2.

12
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2. FISIOPATOLOGIA

Se atribuye que muchas de las caracteristicas del sindrome se deben a
una probable insuficiencia del hipotalamo, el cual tiene gran importancia
en el control de las funciones homeostaticas, entre las que cabe
destacar el hambre, la sed, los ciclos del suefio y la regulacion de la
temperatura corporal. El hipotdlamo (Fig. 6) libera hormonas hacia la
glandula pituitaria y controla la liberacion de otras hormonas, como la
hormona del crecimiento, las hormonas sexuales (gonadotropinas) y las
hormonas tiroideas, que controlan la relacion metabdlica basal. Ello

explica muchas de las caracteristicas tipicas del SPW como por ejemplo
1.

e Apetito voraz
e Obesidad
e Talla corta

e Hipertermia

e Hipogonadismo

HIPOFISIS

e Somnolencia diurna Figura 6: hipotalamo 1

En general se acepta que estas alteraciones estarian en parte
relacionadas con un déficit de hormona de crecimiento (GH) 5. Originando un
aumento de la masa grasa, disminucién de la masa magra, talla baja, manos
y pies pequeiios, niveles disminuidos de IGF-1y, finalmente, respuesta positiva

al tratamiento con GH ex6gena 1.

13
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3. MANIFESTACIONES CLINICAS

Periodo fetal y neonatal

-movimientos fetales disminuidos

-problemas de alimentacion

-llanto débil o ausente

-hipotonia axial. Distonia en extremidades

-hipoplasia genital. Criptorquidia

Lactante y nifio pequefo

-fallo de medro

-retraso del desarrollo psicomotor y del lenguaje
-rasgos faciales caracteristicos. Pelo claro. Ojos azules

Escolar

-apetito voraz. Obesidad

-talla corta. Manos y pies pequefos. Escoliosis
-contusiones y caidas frecuentes

-rascado descontrolado. Autolesiones

-caries

Somnolencia diurna excesiva

-sensibilidad alterada a la temperatura
-estrabismo

Adolescente

-cataplejia. Pseudocrisis

-desarrollo sexual secundario incompleto
-caracter obsesivo. Problemas comportamentales
-incapacidad de independencia personal

Yy

ﬁ" FACULTAD
NM‘ W
UNAM
1904

Figura 7. Caracteristicas clinicas del sindrome de Prader Willi (Donaldson, 1994) 2

14
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3.1. Hipotonia

El término hipotonia refiere a una disminucién significativa del tono muscular

o grado de contracciéon que mantienen los musculos en reposo *2.

En el recién nacido y lactante se manifiesta por posturas inusuales (en

rana) (Fig. 8), disminucién de la resistencia a la movilizacion pasiva (Fig. 9),

aumento del rango articular y disminucién de movimientos espontaneos 12.

Figura 8: Recién nacido con hipotonia en postura de “rana” 2

Figura 9: Disminucion de la resistencia a la movilizacion pasiva

15
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La hipotonia es lo mas llamativo durante el periodo neonatal y los primeros
meses de vida, afectando sobre todo a la nuca y el tronco y generando serios
problemas para la alimentacion. En los afios siguientes, el tono mejora
progresivamente, dando paso a la aparicion de deformidades como escoliosis
(desviacion de la columna vertebral) en ocasiones como consecuencia del
sobrepeso, genu valgo (mala alineacion de los miembros inferiores) y pies

planos valgos 2.

Con frecuencia presentan poca fuerza al succionar y letargo. Lo cual
produce problemas de alimentacion, fatigandose con facilidad y algunas veces
dificultad de expectorar secreciones, por este motivo antes de los dos afios de
vida suelen tener bajo peso. Progresos como el levantar la cabeza, sentarse,

gatear, caminar y hablar tienden a realizarse con retraso °.

El crecimiento de los nifios con SPW es lento. Hay tablas especificas
para el sindrome que muestran que en Norteamérica el promedio de estatura

final es de 155 cm en los hombres y 148 cm en las mujeres 4.
3.2. Hipogonadismo

Se considera que estd relacionado ampliamente a lesiones a nivel

hipotaldmico.

El inadecuado desarrollo de los genitales esta presente durante toda

su vida °.

16
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En varones hay Criptorquidia (Fig. 10) que es una anomalia en la que

se interrumpe el descenso normal de los testiculos a la bolsa escrotal * .

Figura 10: Criptorquidia ®

Los testiculos intraabdominales mostraran esclerosis de los tibulos con
aplasia germinal, mientras que los testiculos ubicados en la region inguinal o
en la raiz del escroto pueden conservar cierto grado de espermatogénesis /,

escroto hipoplasico y hernias inguinales.

En las mujeres puede presentarse hipoplasia de los labios menores y
del clitoris, suele haber amenorrea u oligpamenorrea °.

La pubertad puede adelantarse o atrasarse y es generalmente

incompleta 5.

17
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3.3. Obesidad

La obesidad en pacientes con SPW es una de las principales caracteristicas

del sindrome (Fig. 11).

Figura 11: Pacientes obesos con SPW

Los pacientes con SPW tienen un mayor porcentaje de masa grasa y
un menor porcentaje de masa magra, comparado con individuos de peso
normal, y también con respecto a individuos con obesidad simple. Esta masa
magra ésta ya disminuida en los primeros afios de vida y continua
disminuyendo con la edad. Dado que la masa magra es reflejo de la masa
muscular, es posible que su disminucion contribuya a la hipotonia que los
caracteriza. La gran ingesta cal6rica, el hipogonadismo, el déficit de hormona
del crecimiento (GH) y una actividad fisica reducida, pueden ser los causantes

de este acumulo de grasa 6.

Por otra parte, se ha observado que, a igual cantidad de grasa
subcutanea, presentan menor cantidad de grasa visceral, comparada con la

de individuos obesos sanos. Esta menor grasa visceral se asocia con menos

18
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resistencia a la insulina e hipertrigliceridemia, y una mayor extraccion hepatica

de glucosa. Por este motivo presentan menor riesgo relativo de desarrollar

diabetes Mellitus de tipo 2 y complicaciones cardiovasculares que un individuo

obeso sano, aunque mayor que el que podemos encontrar en un individuo con

normopeso 16.

3.4.

Manifestaciones orales
Caracteristicas orofaciales (Fig. 12y 13) :

o Hipotonia de la musculatura facial

boca pequeia

o Labio superior corto

J Paladar ojival

o Apifiamiento dentario e hipoplasia

o Con gran frecuencia son respiradores bucales

o Mal sellado labial

o Escaso desarrollo del maxilar superior y mandibular
o Labios retraidos

Frente Estrecha
Puente Nasal

Estrecho

Ojos
Almendrados
Estrabismo

Comisuras

Labio Superior
hacia Abajo

Delgado

Figura 12: Caracteristicas faciales del SPW 8

19
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Figura 13: hipotonia, mal sellado labial *°

Caracteristicas bucodentales 17:

o Frecuentes rdgades bucales con sobreinfeccion por

candidas y virus (Fig. 14)

o Secrecion salival escasa y espesa
o Caries multiples
o Mala higiene dental

o Gingivitis

o Hipomineralizacién del esmalte

o Retraso de la erupcién dentaria

o Microdoncia

o Anodoncia

o Malformaciones dentarias en la forma de la corona (Fig.
15)

o Maduracion apical incompleta

20
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o Algunas veces presenta habitos de masticacion y

regurgitacion del alimento semidigerido desde el estbmago a la boca
(rumiacion) con abrasion del esmalte debido a la acidez del bolo
alimenticio.

o También existe en ocasiones bruxismo con atricion
exagerada de cuspides dentarias.

o Los trastornos de comportamiento y disminucién del
umbral del dolor pueden contribuir a lesiones autodestructivas a la

mucosa oral (por ejemplo morder la mejilla) 1°.

. Lengua geogréfica (Fig. 16) 1°.

Figura 14: Rdgades bucales *° Figura 15: Anomalias dentales *°

Figura 16: Lengua geografica 2°

21
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3.5. Alteraciones psico-motoras

El desarrollo motor y psicolégico en los pacientes con SPW se encuentra
afectado, presentando un retraso en el desarrollo de habilidades al hablar,
caminar; a nivel intelectual presentan generalmente retraso que va de leve a

moderado.

A lo largo de su vida pasan por diferentes etapas de comportamiento,
que pueden variar desde una actitud afectuosa hasta comportamientos

agresivos.
3.5.1. caracteristicas cognitivas

La mayoria presenta una discapacidad intelectual de ligera a moderada

(Fig. 17) y/ o problemas de aprendizaje 2.

PORCENTAJE DISCAPACIDAD

INTELECTUAL
5% C.l. normal (>85)
27% C.lI. limite (70-85)
34% R.M.leve (55-69)

Figura 17. Porcentaje de discapacidad intelectual 2

22
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Segun un estudio realizado por Dyckens (1992) se describe el perfil

cognitivo del SPW del siguiente modo:

Aspectos favorecidos

o Memoria a largo plazo: una vez que los nifios con SPW
han aprendido informacion, tienden a ser muy buenos para retenerla

o Organizacion perceptiva: facilidad para aprender con
videos, ilustraciones y fotografias.

o Habilidad para reconocer y comprension lectora: muchos
llegan a ser excelentes lectores e incluso leen por placer, y el

vocabulario expresivo.

Aspectos menos favorecidos

o El procesamiento secuencial de la informacion: este déficit
les genera dificultades en una gran variedad de tareas escolares
diarias, tales como: decodificacion lectora, memorizacién de hechos,
comprension de las reglas del juego, etc.

o La memoria a corto plazo: podemos pensar que el nifio es
desobediente cuando en realidad no obedece porque no es capaz de
entender las indicaciones que le damos.

. La aritmética

o Tendencia de rigidez: dificulta muchas areas del
aprendizaje y supone a su vez un importante problema conductual. Les
cuesta aceptar o comprender un punto de vista diferente al suyo.

o Procesamiento verbal auditivo

o Dificultad de atencion y concentracion: puede presentarse
con o sin hiperactividad. La somnolencia constante es otro problema

asociado.
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o Habilidades motoras finas: dificulta la escritura (mala
caligrafia)

o El tono y la fuerza: presentan retraso en el desarrollo
psicomotor

o El desarrollo de amistades: tienen dificultades en las

habilidades sociales 2.
3.5.2. Diccion y lenguaje

Siendo la hipotonia una de las caracteristicas mas resaltadas de este
sindrome, afectando los musculos de la boca, se considera como la causa
probable de los problemas de diccion y lenguaje, acompafiada de una reducida
cantidad de saliva 2°.

El habla suele presentar retraso, puesto que las primeras palabras
suelen presentarse alrededor de los dos afios y medio; pero una vez
desarrollada la habilidad verbal es con frecuencia buena, aunque la

articulacion correcta de palabras puede mantenerse pobre 2°,
3.5.3. Caracteristicas conductuales

Desde la neuropsicologia, los fenotipos conductuales mas conflictivos

que nos podemos encontrar en los diferentes periodos evolutivos son los

siguientes *:
Infancia
° Rabietas
° Se molestan con facilidad
° Extrovertidos
° Tercos
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Adolescencia

o Interaccion social pobre
o Obsesiones/ perseverancia
o Hurtos (comida)

o Agresividad

. Comen demasiado
Edad adulta

o Interaccion social pobre

. Trastornos obsesivos

. Explosiones

o Hurtos (comida)

. Mentiras

. Agresividad

o Sintomas psicéticos

o Sentimiento de infelicidad, tristeza
o Ansiedad

. Comen demasiado 1.
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4. COMPLICACIONES DEL SPW
4.1. Diabetes Mellitus

La DM es considerada un grupo de desérdenes heterogéneos que tienen en
comun la hiperglicemia y la intolerancia a la glucosa debido a la deficiencia de
insulina, o disminucion de la efectividad de la accion de la insulina o ambas.
La DM del tipo 1(antes llamada juvenil) en general se inicia en edades mas
precoces; el de tipo 2 (de adulto) representa la mayor parte de los casos 2.

El tratamiento adecuado varia desde el control de la dieta alimenticia
hasta el uso continuo de insulina, dependiendo de la gravedad, en la diabetes
tipo 1, el uso de la insulina es siempre necesario. En el tipo 2, se pueden
emplear medicamentos via oral aisladamente o en asociacion con la insulina.
Sin embargo, la distincion entre los tipos 1 y 2 de la diabetes no siempre es
simple. El tipo 2 es diagnosticado en los nifios con apenas 6 afios de edad y
puede ser responsable por hasta 25 a 33% de todos los casos nueve

diagnosticados en adolescentes con 89 a 19 afios de edad ..

Los pacientes con SPW tienen una prevalencia de diabetes Mellitus tipo
2 mas alta que la de la poblacion general. Sin embargo cuando se compara
este grupo de pacientes con individuos obesos, para un mismo grado de
obesidad, la respuesta de la insulina a una comida mixta, tanto en adultos
como en nifos es significativamente menor en pacientes con SPW para una
respuesta de glucosa similar. Esto indica que tienen una menor resistencia a
la insulina y que por tanto, son menos susceptibles a la aparicion de diabetes
Mellitus tipo 2 16.

El examen para detectar la diabetes es la dosificacién de glucosa en la

sangre, llamada glicemia 1.

26



o WAL WITRN § Frsg
) oD,
3

SvAbZ8  SINDROME DE PRADER WILLI: MANIFESTACIONES MM &
S,EW CLINICAS Y MANEJO ODONTOLOGICO w‘ - W

it Y UNAM
N2l 1904

Pardmetros para evaluacion de los niveles de glucosa en la

sangre.
*Normal: hasta 99mg/dI
*Tasa inapropiada: 100 a 125mg/dl
*Diabetes Mellitus: arriba de 126mg/dl
4.2. Hipertension arterial

Al igual que la Diabetes mellitus, la hipertension arterial, se puede manifestar

a causa de la obesidad presente en el SPW.

La falta de actividad fisica, la ingesta excesiva de alimentos, consumo
de alimentos generalmente con alto contenido de sal y grasas saturadas,
arrojan como consecuencia mayor riesgo de padecer hipertension arterial, se
recomienda que los familiares vigilen y tengan un control de lo que el paciente

con SPW ingiere y motivarlo a realizar alguna actividad fisica.
4.3. Osteoporosis

La osteoporosis se encuentra relacionada al hipogonadismo y el déficit de GH

presentes en el sindrome.

Debido a la misma se han descrito fracturas secundarias a
traumatismos leves en pacientes con SPW. Es necesario monitorizar su
existencia, y se aconseja practicar densitometria ésea en la edad adulta joven,

promover el ejercicio fisico, y un aporte adecuado de vitamina D y calcio °.
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4.4. Infecciones respiratorias recurrentes

Se producen en un porcentaje importante de pacientes con SPW (40-50 %).
La hipotonia, la debilidad de la musculatura respiratoria y la dificultad para
expectorar provocan un aumento notable de las infecciones respiratorias, que
son una de las principales causas de hospitalizacion y morbilidad en el SPW.
Los cultivos de esputo, un tratamiento antibiotico adecuado y las medidas
preventivas con fisioterapia y ejercicio para reforzar la musculatura respiratoria

son las principales medidas a realizar °.
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5. DIAGNOSTICO

Criterios de diagnéstico

Con fines de facilitar el diagndstico para el SPW Holm y otros establecen
criterios de diagnoéstico en 1993. En donde los criterios mayores fueron

punteados con 1 punto cada uno y los menores con 0,5 puntos cada uno.

e Para nifios menores de 3 afios: Se requieren 5 puntos para el
diagnéstico, 4 de ellos deben ser criterios mayores.
e Para individuos mayores de 3 afos: Se requieren 8 puntos, al

menos 5 de ellos criterios mayores 22,

Es importante mencionar que solo es un método de apoyo, el cual
nos ayudara a incrementar o disminuir la sospecha diagnostica, se debera

corroborar el diagnostico con otras pruebas.

Criterios mayores: hipotonia neonatal o infantil, con succion pobre
y mejoria con la edad; problemas de alimentacién y/o fallo en la ganancia
de peso, con necesidad de alimentaciébn por sonda u otras técnicas
especiales de alimentacion; rapida ganancia de peso entre los 12 meses
y los 6 afios de edad, que causa obesidad centripeta, polifagia; hallazgos
faciales caracteristicos: Didmetro bifrontal estrecho, fisuras palpebrales en
forma de almendra, comisuras labiales hacia abajo; hipogonadismo
(hipoplasia genital; labios menores y clitoris pequefios, escrotos
hipoplasicos y criptorquidismo en varones); pubertad retardada;
infertilidad; retardo en el desarrollo; retraso mental de ligero a moderado;

trastornos del aprendizaje 2.

Criterios menores: movimientos fetales disminuidos y letargia
infantil, que mejoran con la edad; tipicos trastornos de conducta (obsesiva-

compulsiva, ademas trastornos del suefio, rigidez, apnea del suefo); baja
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talla a los 15 afios de edad; hipopigmentacion; manos y pies pequefios
para su edad; manos estrechas, con borde ulnar recto; miopia; saliva

espesa, viscosa; defecto en la articulacién de palabras 22

Hallazgos de soporte: alto umbral para el dolor; reflejo del vomito
disminuido; escoliosis y/o cifosis; osteoporosis; habilidades inusuales para
resolver puzzles y crucigramas; estudios neuromusculares normales

(ejemplo: biopsia muscular, electromiografia, etc.) %2.
Pruebas de laboratorio de primera eleccién

Entre las pruebas de laboratorio utilizadas estd la citogenética
clasica, que permite identificar grandes deleciones del segmento 15q11-
g13y otras alteraciones cromosomicas, que pudieran ser responsables de

fenotipos similares 23,

Otro método es el de metilacion, el cual permite distinguir el origen
materno o paterno de la regién 15911913 hasta en un 99 % de los casos
en donde la causa principal es una delecion, disomia uniparental o de

impronta 2.
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6. TRATAMIENTO CON HORMONA DE CRECIMIENTO

En los dltimos afos diversas publicaciones han resaltado la similitud que tiene
el sindrome con la deficiencia de la hormona de crecimiento (GH). A su vez se
ha demostrado que los pacientes con SPW también tienen una produccién
disminuida de factor de crecimiento insulinico- 1 (IGF-1), proponiendo el

eventual tratamiento de estos pacientes con GH 4.

Por esta razén se ha ensayado el uso de GH con muy buenos
resultados, no solo en lo concerniente a la estatura, si no en la reduccion de la
masa grasa, el aumento de la masa muscular, el aumento de la densidad

mineral 6sea y de la capacidad respiratoria 4.

El tratamiento con GH ésta aprobado en EE.UU., por la FDA en el afio
2000 exclusivamente para la correccion de la talla baja, en tanto que en
Europa, la EMEA la aprobé en 2001 adicionalmente para la modificacion de la

composicion corporal L,

La edad 6sea no se ve afectada por la GH. Sila edad 6ésea no se acelera
con la GH, la talla adulta se conseguira si el tratamiento se inicia varios afios

antes de la pubertad 11,

Por otra parte la GH puede producir una hipertrofia del tejido adenoideo
y amigdalar asi como una elevacion del metabolismo basal con aumento de la
demanda de O2, todo lo cual puede ocasionar este tipo de problemas con la
temida muerte subita especialmente en varones muy jovenes, menores de 5
anos, en las primeras seis semanas de iniciado el tratamiento. La presencia

de un reflujo gastroesofagico es un factor negativo 1.

Muchos de los autores apoyan el tratamiento con hormona de
crecimiento debido a la gran cantidad de beneficios obtenidos comparado con

los efectos adversos de la GH, los cuales son menos y de menor impacto.

31



o WAL WITRN § Frsg
W e
3

i,

u%%w
Pt e

SINDROME DE PRADER WILLI: MANIFESTACIONES
CLINICAS Y MANEJO ODONTOLOGICO

g FACULTAD

\{N‘

E
ODONTOLOGIA

UNAM
1904

W

En algunos casos en los que el tratamiento con GH no es suficiente para

tratar la obesidad moérbida, Braghetto 24 menciona el tratamiento de obesidad

morbida en pacientes con SPW con técnicas quirdrgicas como la gastrectomia,

con resultados favorables (Fig.18), aunque también hace referencia un caso

en donde el paciente vuelve a recuperar peso debido a los problemas

hipotalamicos que derivan a ingesta insaciable de alimentos.

Figura 18: antes y después de proceso quirurgico para obesidad
mdrbida en paciente con SPW 2
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7. MANEJO ODONTOLOGICO

El manejo odontolégico se encuentra mayormente dirigido a el manejo
conductual de los pacientes con SPW, controlado éste, el tratamiento para
caries multiples, gingivitis, xerostomia y de mas caracteristicas bucales de
estos pacientes; pueden ser tratados con procedimientos regulares como en

pacientes que no presentan algun sindrome.

La reeducacion miofuncional, es otro punto importante dentro del
manejo odontoldgico a pacientes con SPW ya que ayudara a disminuir y en
medida de lo posible prevenir los trastornos en boca ocasionados por una
incorrecta respiracion, deglucién y masticacion, las cuales se encuentran

afectadas en estos pacientes.
Otros aspectos a considerar en la atencién odontolégica son 7

o Terapia ocupacional: mejora las habilidades motoras finas
y gruesas, estos aspectos son importantes en el momento de instalar
actividades de cepillado dental individual.

o Establecer rutinas consistentes mediante creacion de
horarios y rutinas regulares, proporcionando a la persona expectativas
claras: la hora del cepillado dental, la frecuencia, elementos de higiene.

o Se debe tener en cuenta un monitoreo constante de las
estructuras periodontales del nifio con SPW debido a la presencia de
complicaciones como la DM debido a que ésta se encuentra en gran
relacion con el periodonto.

o Durante la consulta odontoldgica se debe tener en cuenta,
la alta incidencia de casos con obesidad en estos pacientes y por ende
susceptibilidad a padecer hipertension arterial, por lo cual es de suma
importancia verificar la presion arterial antes, durante y después de

cada consulta, considerando también el uso responsable de epinefrina.
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Con respecto a la presencia de osteoporosis como

complicacion del sindrome se debe tener especial cuidado en procesos

odontologicos como extracciones dentales, para evitar dafios a nivel

0seo.

7.1. Manejo de conducta

La presencia de discapacidad intelectual y caracteristicas conductuales

particulares en pacientes con SPW los convierte en pacientes de dificil manejo

odontoldgico a nivel conductual, por ello es de gran importancia conocer las

diferentes técnicas de manejo de conducta y realizar de forma individualizada

respecto al nivel de discapacidad, que técnica es la mas apropiada.

Estas técnicas se dividen:

Técnicas no farmacologicas

Técnicas farmacoldgicas

7.1.1 Técnicas no farmacoldogicas

Se hace mencién de algunas de las técnicas que pueden ser utilizadas con un

paciente con SPW y en las que se debe tener ciertas reservas al utilizarlas.

Comunicacioén no verbal

En esta técnica el profesional deberd mantenerse atento a expresiones

faciales, tono de voz y tipo de llanto para poder comprender las necesidades

del paciente.

34



o WAL WITRN § Frsg
) ¢
3

i,

?J?% SINDROME DE PRADER WILLI: MANIFESTACIONES G
S,EW CLINICAS Y MANEJO ODONTOLOGICO l!mﬁim.m
..",- UNAM
ST 1 325 1904

o El toque

El toque puede ser un camino simple y efectivo para controlar los
miedos odontoldgicos L.

El acto de apoyar las manos en la cabeza del nifio y tocarle el rostro
durante su contencion debe hacerse con carifio y seguridad por la ayudante
para que el paciente se sienta confortable, pues la sensacién de
aprisionamiento fisico genera reacciones negativas 2.

En esta técnica se debe presentar especial cuidado ya que muchos
nifios con SPW son demasiado hipersensibles o hiposensibles. Por esto las
sesiones odontolégicas iniciales, el abordaje y la complejidad en el tratamiento
deben graduarse y debe tenerse en cuenta para operar con eficacia .

o Decir-mostrar- hacer

Consiste en explicar los procedimientos al paciente, demostrar como
los objetos funcionan y que reacciones provocan, en todos los aspectos,
visual, auditivo y olfativo y finalmente realizarlos (Fig. 19) 2.

Figura 19: decir-mostrar-hacer 2°

o Modelado

Es la exposicion del paciente a uno o mas individuos que demuestren
comportamiento adecuado 22.

En el paciente con SPW es importante ayudar al nifio a recibir atencion

odontologica en una terapia de habilidades sociales con la presencia
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simultanea de otros nifios, ya que allana el camino hacia la mejora de los
problemas de conducta 7.

o Refuerzo positivo

Es una técnica efectiva al recompensar al paciente por
comportamientos deseables y, entonces, reforzar la recurrencia de ese
comportamiento. Puede clasificarse como social (expresion facial alegre,
demostraciones de afecto, elogios) o no-social (premios, juguetes) 2.

. Refuerzo negativo

No se debe emplear durante la atenciéon odontolégica. Frases que
aumenten la frustracion del nifio por no haber conseguido colaborar no son
productivas y no haran con que el modifique su comportamiento L.

Sobre todo en nifios con sindrome de Prader Willi no es conveniente
poner en practica esta técnica ya que podriamos incrementar su conducta
negativa.

o Control de voz

Es una alteracion controlada del volumen y tono de voz para direccionar
e influenciar en el comportamiento del paciente. Se puede emplear en nifios a
partir de los 3 afios de edad 2.

o Estabilidad protectora

Puede indicarse para pacientes que no cooperan:

-inmadurez

-problemas fisico mentales,

-fracaso de todas las otras técnicas de tratar el comportamiento;

-Cuando hubiera riesgo de accidentes para el paciente y/o profesional.

Existen diversas maniobras para inmovilizacion fisica 2*:

Inmovilizacion activa: el nifio permanece recostado en la silla
odontologica con el respaldo en posicion horizontal, teniendo la cabeza

apoyada por la asistente, que permanece sentada del lado izquierdo, con la
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madre acomodada en diversas posiciones, pero de forma a no interferir en el
espacio de trabajo del profesional, lo que posibilitara su participacion activa
durante la atencion.

Inmovilizacién de las manos y rodillas (madre parada): la madre podra
quedarse parada al lado de la silla odontolégica. Caso sea necesario, podra
asegurar las manos del nifio y apoyarse sobre las rodillas de él, a fin de
contenerle los movimientos de las piernas.

Cuerpo a cuerpo (madre recostada): la madre podrd permanecer
recostada en la silla odontolégica, al frente del nifio, apoyada sobre los codos,
de manera a contener las manos y las piernas del hijo, que se quedaran
posicionadas lateralmente a su cuerpo.

Posicion de pecho (madre recostada): la madre podréa recostarse en la
silla odontoldgica, y el nifilo quedara recostado sobre su térax. La auxiliar
apoyard la cabeza del nifio, en caso de que sea necesario, los brazos y las
piernas del nifio seran contenidos por las manos y piernas de la madre
respectivamente.

Posicion en silla (madre sentada): la madre podra estar sentada en la
silla odontoldgica, en posicion de monteria, al frente del nifio, teniendo libertad
para participar de la atencién de su hijo que esta colaborando, sin necesidad
de realizar esfuerzos en el sentido de evitar movimientos inadecuados del nifio
en la realizacién de los procedimientos odontoldgicos (Fig. 20).

T oW T

Figura 20: posicién en silla %
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Silla de oficina (madre sentada): es un método eficaz para posicionar el
paciente, principalmente en el examen inicial. La madre se sienta en una silla
de oficina, asegurando al nifio en el pecho. La cabeza del nifio es apoyada
sobre el brazo derecho de la madre. El cirujano dentista se sienta a la derecha
de la silla y asegura la cabeza del nifio con los pufios derecho e izquierdo. La
asistente se sienta al frente de la silla para que pueda hacer las anotaciones
referentes al examen clinico e inmovilizar las piernas del nifio, en caso de ser
necesario.

Knee to Knee (rodilla con rodilla): el cirujano dentista y la madre
permanecen sentados en sillas de una misma altura, quedando frente a frente
y manteniendo sus rodillas en contacto. Las piernas de la madre y las del
profesional forman una “hamaca”, en la cual se recostara al nifio. La madre
asegura los brazos del paciente, mantiene sus piernas inmovilizadas,
mediante leve presién ejercida por sus brazos, en cuanto al profesional apoya
la cabeza (Fig. 21). La asistente anota y si es necesario, ayuda a la
inmovilizacién de las piernas. Esta posicion también es conveniente para

demostrar las técnicas de higiene bucal a los padres.

Figura 21: posicion rodilla con rodilla %’
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En todas estas técnicas donde los padres se encuentren presentes
durante la atencion odontologica, el odontélogo debe indicar calma a los
padres ante la presencia de problemas conductuales *’.

. Inmovilizacion pasiva: Existen instrumentales y dispositivos
adecuados a la atencion de bebé y nifios, los cuales facilitan la ejecucion del
tratamiento con calidad y precisamente. Entre ellos se destacan los siguientes
21 :

-Silla bebé confort

-Hamaca especial para nifios

-Pediwrap

-Papoose board (fig. 22)

Figura 22: Papoose board %

7.1.2 Técnicas farmacoldgicas

o Analgesia/ sedacion consiente

Es un método en el cual el paciente conserva cierto grado de
conciencia, con la capacidad de responder apropiadamente a estimulos fisicos
y comando verbal, con la ventaja de la disminucion de ansiedad.

El farmaco mas utilizado es el 6xido nitroso y oxigeno N20/02, el cual
proporciona un efecto relajante a dosis bajas, el inicio de su efecto puede

ocurrir en menos de 30 segundos.
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Como desventaja en el uso del paciente con SPW se puede mencionar
que esta técnica requiere de la cooperacion del paciente para la colocacion
de la mascara nasal, lo cual podria ser un poco complicado en pacientes con
conducta negativa %L

. Anestesia general

La anestesia general debe ser dada por el médico anestesista en
ambiente de hospital, pues las funciones vitales del paciente generalmente son
alteradas y el seguimiento pre, trans y postoperatorio debe realizarse
constantemente. La capacidad del paciente de mantener la funcién ventiladora
independiente esta comprometida, asi como la funcion cardiovascular también
puede presentar algin grado de comprometimiento 22,

Para realizar esta técnica tanto en pacientes con SPW como en
pacientes sin manifestaciones sindrémicas, se debe agotar primero las
posibilidades de un manejo no farmacolégico, ya que se encuentra
comprometida la salud del paciente; y por ende considerar si el tratamiento

restaurador lo amerita o no.

7.1.3. Clasificacion del paciente pediatrico segun su conducta

De la misma manera en la que debemos conocer las técnicas de manejo de
conducta, es importante tener en cuenta ante qué tipo de paciente nos
estamos enfrentando, para facilitar esta tarea existen varias escalas para
clasificar la conducta y asi conjuntarlo con el tipo de retraso mental que
presente el paciente con SPW, ofreciendo el mejor tratamiento para cada uno

de ellos.

A continuacion se mencionara la clasificacion de Frankl debido a que es

una de las mas citadas en la literatura en odontologia pediatrica 2°.
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Paciente con comportamiento definitivamente positivo.
Buena relacion y armonia con el odontdlogo, interesado en los
procedimientos odontolégicos, rie y disfruta.

Paciente con comportamiento positivo. Acepta el tratamiento,
a veces es cauteloso, muestra voluntad para acatar al
odontdlogo, a veces con reservas, pero el paciente sigue las
indicaciones del odontélogo cooperando.

Paciente con comportamiento negativo. Dificiimente acepta el
tratamiento, no coopera, tiene alguna evidencia de actitudes
negativas pero no pronunciada (arisca, lejana).

Paciente con comportamiento definitivamente negativo.
Rechaza el tratamiento, grita fuertemente, esta temeroso o tiene

cualquier otra evidencia de negativismo extremo 2%

Reeducacion funcional

La reeducacion funcional en pacientes pediatricos con SPW se encuentra

enfocada generalmente a mejorar la tonicidad muscular, con diversos

ejercicios que deben ser apoyados por especialistas (incluidos odontélogos) y

por los padres.

A continuacién se mencionan algunos de los ejercicios que competen

en el &rea odontologica.

7.2.1 Reeducacioén en respiracion nasal

La respiracion se realiza de manera involuntaria, constante, siendo una de

las funciones mas importantes del organismo. Un ser humano sano en

reposo respira con una frecuencia de 12 a 15 veces por minuto .

En el SPW es frecuente la presencia de habito de respiracién bucal,

y que a consecuencia de este se desencadenen problemas en cavidad
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oral como se mencionaba con anterioridad, por ello es importante reeducar

al paciente a una correcta respiracion nasal.

A los respiradores bucales se les ha de ensefiar a respirar por la via

nasal 30;

mediante ejercicios repetitivos de respiracion nasal con
boca cerrada y labios juntos y relajados. Se utiliza un espejo
gue se ubica debajo de la nariz del paciente, el cual
haciendo varias inspiraciones y espiraciones debe empafar

el espejo para posteriormente alternar las narinas .

pueden utilizarse los obturadores bucales (Fig. 23). No son
mas que laminas que presentan un disefio apropiado para
adaptarse a las arcadas e impiden progresivamente el paso
de aire por la boca en los respiradores bucales. existen tres
tipos de obturadores en funcion de las perforaciones que
presentan (permeables, semipermeables e impermeables).
Se empieza con el obturador permeable, si al cabo de 304
meses el paciente se ha adaptado, se le indica que utilice el
semipermeable y por ultimo al cabo de 3 0 4 meses mas, se
coloca el obturador impermeable. También se valora
clinicamente la competencia labial mediante el
ejercitamiento de los musculos periorales y es importante
destacar que puede ser usado conjuntamente con un
tratamiento de ortodoncia fija 3°. No debe ser utilizado en

nifios menores de 5 afios.
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7.2.2 Reeducacion en deglucion

Debido a la hipotonia muscular presente sobre todo durante la primer etapa
de vida de los pacientes con SPW, se van a encontrar afectados los musculos
orofaciales involucrados en la deglucion, por lo cual el odontopediatra debe
tener el conocimiento para aportar en la reeducacion de deglucion para asi
mejorar muchos de los aspectos afectados en boca por causa de una

deglucién atipica.

Figura 23: Obturador bucal 3!

Muchos de los ejercicios no necesariamente se realizaran durante la
consulta odontoldgica, pero es importante conocerlos para poder sugerirlos a
los padres.

En la terapia de deglucién atipica se aplican ejercicios deglutorios,
labiales y linguales, reeducando con ello toda la musculatura interviniente en
el acto de deglucion 0.

Ejercicios deglutorios 20:

e Bocaabierta: se hecha con una jeringa un poco de agua en la boca
del paciente, el cual debe retenerla en el centro de la lengua. Luego
debe adosar la punta de la lengua a los pliegues palatinos y tragar

el liquido sin cerrar la boca.
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e Boca cerrada: una vez dominada la fase de boca abierta realiza el

mismo ejercicio con boca cerrada.
Ejercicios labiales 30: para aumentar la tonicidad de los labios

e Ejercicio de sujecion de la cuchara: el paciente debe sostener una
cuchara con los labios por el mango, manteniéndolo en posicion
horizontal (Fig. 24).

Figura 24: Ejercicio sujecidon de la cuchara 3

e Ejercicio del boton: el paciente sujeta en el vestibulo bucal un botén
atado con un hilo dental y el terapeuta tira del mientras el paciente

intenta que no escape (Fig. 25).

Figura 25: Ejercicio del botdn 3?
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e Ejercicio del lapiz: el paciente debe sujetar un lapiz en el centro de los

labios.

e Pantalla vestibular: colocar la pantalla por detras de los labios y por
delante de los dientes y realizar series de 10 repeticiones sin que la

pantalla se salga de la boca.
e Hacer pedorretas al expulsar el aire con resistencia labial.

e Morder el labio superior con los dientes de la arcada inferior, el paciente
debe sujetar y mantener el labio superior (Fig. 26).

Figura 26: Morder labio superior 33

e Inflar globos.

Ejercicios linguales: (Fig. 27) para aumentar la tonicidad y movilidad de la

lengua

e El paciente debe empujar con la punta de la lengua un depresor lingual

mientras el terapeuta ejerce fuerza contraria.
e Mover hacia los lados la lengua.
e En el interior de la boca llevar la lengua en todas direcciones

¢ Movimientos giratorios de la lengua, siguiendo toda la superficie de los

labios, primero en un sentido y luego al otro.
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¢ Movimientos rapidos de salida y entrada de la lengua.

Figura 27: Ejercicios linguales 3

7.2.3. Reeducacién en masticacion

Cuando la hipotonia muscular es el signo mas evidente, se debe
potenciar la musculatura de cierre y el sellado peribucal, fortaleciendo esta

musculatura a través de ejercicios masticatorios 2°.

El uso de mordedores de goma o silicona fabricados mediante
recortado de una plancha de estos materiales dandoles la forma de
arcada, conjuntamente con la masticaciéon de chicles (Fig. 28) y la
masticacion de alimentos duros, potenciara la musculatura de temporales

y masetero .

Figura 28: ejercicio con masticacion de chicle 3
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CONCLUSIONES

El sindrome de Prader Willi es un sindrome poco conocido en el &mbito
odontoldgico, pero que de igual forma compete dentro del area de la
odontologia, ya que presenta manifestaciones en cavidad oral y sus

estructuras adyace ntes.

La hipotonia y la obesidad entre sus caracteristicas mas destacadas,
son reflejo de un dafio a nivel hipotalamico que a su vez involucra déficit de

secrecion de la hormona del crecimiento.

Se recomienda el tratamiento con hormona del crecimiento, ya que los
beneficios en pacientes con sindrome de Prader Willi suelen ser amplios
mejorando la cantidad de masa magra y disminuyendo la cantidad de masa
grasa; volviendo favorables las condiciones de vida del paciente al bajar la
probabilidad de obesidad la cual desencadena varias de las complicaciones

del sindrome.

La discapacidad mental y el nivel conductual que conlleva el sindrome
va a determinar el tipo de manejo odontoldgico con el que se abordara a cada
paciente, anteponiendo siempre una atencion de calidad y calidez, buscando

lo mejor para cada paciente.

La técnica de abordaje para el manejo de conducta dependera de cada
caso, pero las mas apropiadas para los pacientes con SPW consistiran en
primer instancia de comunicacion verbal contemplando la edad del nifio, decir
mostrar y hacer, modelado; ya que muestran una actitud positiva ante la
presencia de otros nifios en consulta, al igual que con refuerzos positivos.
Como segunda eleccion tendremos en cuenta la estabilizacion protectora ante
casos de conducta negativa y para evitar que el paciente se produzca algun

dano.
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Si las condiciones en boca requieren procedimientos amplios y que
junto con la conducta del paciente nos complique el tratamiento, se
considerara como tercera eleccion procedimientos farmacolégicos como la

sedacion o anestesia general, segun sea el caso.

La terapia miofuncional no puede ser descartada del plan de
tratamiento, ya que ayudara al odontélogo a mejorar las condiciones en boca
de los pacientes con sindrome de Prader Willi, enfocado siempre a un
tratamiento de prevencién, evitando asi tratamientos invasivos que puedan

complicar el abordaje clinico.

El conocer las caracteristicas y complicaciones que conlleva este
sindrome nos permite valorar como odontélogos hasta qué momento nuestro
conocimiento y habilidades nos permiten atender a un paciente con SPW y en

cuales circunstancias es mejor remitirlo.
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