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INTRODUCCION

El Sindrome de Noonan (SN) es un trastorno con patrén de herencia autosémico
dominante y heterogéneo, suele clasificarse como un sindrome cardio-facial, que se
presenta en nifios, con una prevalencia de 1:1,000 / 1:2,500 nacimientos; el
diagnéstico de este sindrome se basa en la clinica, aunque en un 70% de los casos

el diagndstico se realiza con un estudio genético.

Se caracteriza por presentar dismorfia facial, cuello corto-alado, pectum excavatum o
carinatum, teletelia, corta estatura, ptosis palpebral, hipoacusia, linfedema congénito,
cardiopatias congénitas, retraso mental leve, problemas de lenguaje, arco palatino

profundo y arqueado, maloclusibn dental, alteraciones de Articulacion

temporomandibular (ATM), micrognatia, criptorquidia en varones y anomalias

hematopoyéticas con evolucion a leucemia.

El tratamiento para esta enfermedad es multidisciplinario, los pacientes deben ser
sometidos a examenes clinicos y diagnoésticos de control en las diferentes
especialidades como: genética, psicologia, cardiologia, ortopedia, dermatologia,

endocrinologia, gastrologia, estomatologia entre otras.

Es de suma importancia que los pacientes con SN, sean diagnosticados

oportunamente para brindarles un manejo integral y asi mejorar su calidad de vida.
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Tomando en cuenta los diferentes sistemas afectados y los diagndsticos
diferenciales, el estomatdlogo de préactica general deberéd proporcionar al paciente
atencion adecuada y remitirlo a las diversas especialidades estomatolégicas para
tratamiento de focos infecciosos, y otras enfermedades bucales asi como el manejo

ortopédico o quirdrgico del desarrollo musculo- esquelético facial.

El propésito del presente trabajo es realizar una revision en la literatura del Sindrome
de Noonan y el reporte de un caso clinico de una paciente femenina de 5 afios de

edad que acude al servicio de estomatologia del Hospital de Cardiologia en el Centro

Médico Nacional Siglo XXI.
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JUSTIFICACION

El sindrome de Noonan es un trastorno autosdomico dominante con patron de
herencia materno (3:1) pero también se encuentran casos novo en los cuales el Gen
mutado suele ser de origen paterno, se estima una incidencia de 1:1,000 / 1:2,500

nacidos vivos.

Este sindrome comunmente es diagnosticado en etapas tempranas de la infancia ya
que con el paso de los afios las caracteristicas fisicas se vuelven menos evidentes

aunque los problemas sistémicos tienden a agravarse.

El estomatdlogo forma parte del equipo multidisciplinario que participa en el

tratamiento de los pacientes con Sindrome de Noonan; sin embargo en ocasiones el

diagnéstico es tardio, por la complejidad de este tipo de casos es importante el

abordaje desde las diferentes especialidades para mejorar la calidad de vida del

paciente.
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MARCO TEORICO

El Sindrome de Noonan representa un problema complejo que afecta diversos
organos y sistemas del paciente, sin embargo los problemas cardiacos son

representativos de este sindrome.

ANTECEDENTES

En 1883 Kobylinski realiz6 la primera descripcion fenotipica reportando a un hombre

de 20 afos con cuello corto y alado, orejas rotadas de baja insercién, implantacion

posterior del cabello, pero no se mencionaron otros hallazgos fisicos.!

El Doctor Flavell en el afio de 1943 le da el nombre de “sindrome de Turner en el
varon” ya que los pacientes de ambos sindromes comparten caracteristicas similares
pero posteriormente se da cuenta de que este sindrome se presenta tanto en

hombres como en mujeres por lo cual ese nombre es inadecuado.

Fue hasta 1963 que Noonan y Ehmke describen el sindrome de Noonan como
entidad propia, reportando 9 casos de nifios con estenosis pulmonar supravalvular y
caracteristicas clinicas peculiares que asociaban otras malformaciones del Sindrome

de Turner, hasta este momento se hacia referencia a esta problematica como
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“pseudo Sindrome de Turner” y aun no se establecian las diferencias entre ambos

sindromes.?

En el mismo afio Jacqueline Noonan describiéo una serie de 19 pacientes con las
caracteristicas propias de la enfermedad; fue la primera serie publicada con
pacientes de ambos sexos, casos familiares, y cariotipo normal, es a partir de este

momento que la definicion del cuadro clinico resulta importante ya que sefala las

diferencias entre S. turner y S. Noonan.?

ETIOLOGIA

Esta entidad es un trastorno autosémico dominante homogéneo con patrén de
herencia materno (3:1), se pueden encontrar casos Novo en los cuales el Gen
mutado (PTPN11) suele ser de origen paterno, los afectados tienen una constitucion

cromosomica normal, es decir, 46XX para mujeres y 46XY en varones.

Se reportan por lo menos nueve genes mutados en este sindrome aunque se han
descrito 4 tipos de mutaciones en los genes PTPN11 (50%), SOS1 (13%), RAF1
(5%) y KRAS (<5%). Se cree que el 50% son debido a mutacion tipo “sin sentido” en
el gen PTPN11 el cual codifica la proteina citoplasmatica tirosina fosfatasa no

receptora (SHP-2). 24
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Las mutaciones son cambios de ganancia de funcién, y esto implicaria que la
patogénesis surge de la actividad excesiva de SHP-2, hasta ahora, las mutaciones
de esta proteina pueden usarse para explicar la forma especifica de las
malformaciones cardiacas congénitas en el sindrome, ademéas de dar la sefal de
traduccion de diversos factores de crecimiento, hormonas y vias de sefializacion que
intervienen en el proceso de desarrollo y hematopoyesis, asi como en el balance de

energia y metabolismo.®

EPIDEMIOLOGIA

El Sindrome de Noonan es uno de los sindromes no cromosémicos mas frecuentes
con una estimacion de 1:1,000/2,500 nacidos vivos a nivel mundial, afecta a hombres

y mujeres por igual, se estima que el 50% de los casos son mutaciones de Novo lo

que sugiere una alta tasa de mutaciones en esta secuencia especificamente en el

genoma humano.

La mayoria de los nifios con Sindrome de Noonan crecen y se desarrollan de mejor
manera si se realiza un seguimiento orientado a los problemas de alimentacion
durante la nifiez temprana, la evaluacion de la funcion cardiaca, del crecimiento y

desarrollo motor®’, la morbimortalidad de estos pacientes es variable ya que
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depende de la severidad de la cardiopatia, se estima que un 25% de los pacientes

mueren por insuficiencia cardiaca en el primer afio®.

CLASIFICACION

El Sindrome de Noonan es una enfermedad que pertenece a un grupo denominado
RASopatias, es una familia recientemente clasificada de sindromes autosomicos
dominantes causados por mutaciones genéticas que tienen una repercusion sobre
las vias de los genes RAS/MAPK los cuales son esenciales en la regulacion del ciclo

de vida de la célula, diferenciacién, crecimiento y muerte celular®.

La correlacion entre genotipo-fenotipo depende de cada gen mutado, las
caracteristicas fisicas pueden variar, hasta el momento se han relacionado
estrechamente 6 genes pertenecientes a la via de sefalizacion RAS/MAPK

(PTPN11, SOS1, KRAS, NRAS, RAF1, MAP2K1 y BRAF).

A continuacién se describen los diferentes genes implicados y sus caracteristicas en
los pacientes con Sindrome de Noonan, cabe destacar que no existen caracteristicas
fenotipicas exclusivas de un genotipo porque los factores genéticos influyen en la

expresividad del sindrome.10-12
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PTPN11: Cerca del 76% de los pacientes presentan talla inferior a la indicada
por edad, baja implantacion de los pabellones auriculares, fisuras palpebrales
antimongoloides y ptosis palpebral, alteraciones cardiacas presentes en mas
del 80% entre las que destaca la estenosis valvular pulmonar (EVP), seguida
de los defectos del septum atrial. Otras caracteristicas clinicas como la
diatesis hemorragica estan presentes en el 44% vy la criptorquidia en el 80% de
los varones; las dificultades en el aprendizaje y el retraso mental son de grado

variable.

SOS1: los pacientes presentan cardiopatia congénita, deformidades en la
caja toréacica, cuello corto, alado y dismorfismo facial en particular, ptosis
palpebral, baja implantacion de los pabellones auriculares, inclinacion
antimongoloide de las fisuras palpebrales y macrocefalia, dentro de las

caracteristicas ectodérmicas se observan queratosis pilaris y pelo rizo.

RAF1: Cardiopatia congénita en especial cardiomiopatia hipertréfica (CH),

talla baja, retraso mental, facies tipica, ptosis palpebral e inclinacién

antimongoloide de las fisuras palpebrales, cuello corto y alado, anormalidades

de la pared toracica, macrocefalia y criptorquidia.
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e KRAS: La correlacion genotipo-fenotipo en los pacientes con mutacion en el
gen KRAS es dificil debido a la baja frecuencia de presentacion de las
mutaciones. Se caracteriza por una talla baja y el retraso en el desarrollo en

casi todos los pacientes.

Al igual que los pacientes con mutaciones en el gen KRAS, los portadores de
las mutaciones en los genes NRAS, BRAF y MAP2K1 tienen una baja
frecuencia de presentacion (<5%). Las caracteristicas clinicas de estos
pacientes parecen ser tipicas, pero sin ser un fenotipo particular o distintivo de

cada gen.

CUADRO CLINIiCO

El Sindrome de Noonan se caracteriza por crecimiento postnatal reducido, rasgos
dismorficos faciales distintivos como orejas rotadas de implantacion baja,
hipertelorismo, fisuras palpebrales antimongoloides e implantacién baja del cabello,
defectos cardiacos congénitos (especialmente cardiomiopatia hipertréfica 20% a
30% de los casos y estenosis valvular pulmonar 20% a 50% de los casos),

deformidades toracicas y vertebrales, retardo mental, leves alteraciones

hematoldgicas, retraso puberal y criptorquidia en varones.!?
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Manifestaciones clinicas por aparatos y sistemas del sindrome de Noonan4-1/

Cardiovascular: Cardiomiopatia hipertrofica, estenosis pulmonar con displasia

valvular.

Neurologico: Alteraciones del comportamiento, malformaciones del sistema
nervioso central, desarrollo motor retardado, problemas de aprendizaje,

retraso mental moderado en el 33% de los pacientes, problemas de lenguaje.

Dismorfismo facial: Hipertelorismo, fisuras palpebrales antimongoloides, orejas

rotadas y de implantacion baja, implantacion baja del cabello.

Bucodental: Alteraciones articulares, arco palatino profundo y arqueado,

micrognatia, maloclusion.

Gastrointestinal: Dificultades para alimentacion succién pobre o ineficaz,

tiempo de alimentacién prolongado, vomito recurrente y reflujo.

Genitourinario: Criptorquidia e infertilidad en varones, fertilidad normal en el
caso de las mujeres, la pubertad se puede atrasar tanto en hombres como

mujeres.

Linfatico: Linfedema.
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Ojos: nervio corneal prominente, catarata, distrofia corneal estromal,

hipertelorismo, pliegues epicanticos, alteraciones refractivas y estrabismo.

Crecimiento: Peso y talla normales en el nacimiento, baja talla durante

desarrollo y talla promedio en adultos.

Dermatologico: Ufas distréficas, prominencia de almohadillas en dedos en
manos y pies, queratosis folicular, piel hiper elastica, nevos, cabello rizado y

grueso, o escaso cabello.

Musculo esquelético: Cubito valgo, anormalidades espinales, deformidades del

esterndn y osteoporosis.

Hematol6gico: Leucemia, disminucién en velocidad de coagulacion debido a
deficiencia de factores, alteraciones cuantitativas o cualitativas en plaquetas, y

desordenes mieloproliferativos.

Oidos: Hipoacusia.

Los hallazgos bucales en pacientes con Sindrome de Noonan incluyen arco palatino

profundo y arqueado (55% - 100%), maloclusion dental (50% - 67%), alteraciones de

ATM (72%), y micrognatia (33% - 43%), algunas personas con el sindrome presentan
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agenesia dental, hipodoncia o hiperodoncia, retraso en la cronologia de la erupcién y

pueden desarrollar quistes mandibulares similares a los de Querubismo.8-1°

Es importante mencionar que la mayoria de los pacientes presentan alta prevalencia
de caries dental, abrasion y resequedad de mucosas como consecuencia de

problemas gastrointestinales.?°

DIAGNOSTICO

Establecer el diagnéstico puede ser dificil especialmente en la edad adulta ya que
existe una gran variabilidad en la expresion y el fenotipo se vuelve menos
pronunciado a medida que aumenta la edad. En 1994 se disefié un sistema de
puntuacion que ayuda a establecer el diagnostico de una forma mas sencilla, la cual
se basa en los criterios propuestos por Van de Burgt y colaboradores, quienes

clasificaron seis rasgos clinicos en mayores y menores. El diagnéstico del Sindrome

de Noonan sera definitivo si cumple con 2%

Cara tipica + otro criterio mayor.
Cara tipica + 2 criterios menores.
Cara sugestiva + 2 criterios mayores.

Cara sugestiva + 3 signos menores.
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Criterios de diagnéstico:

Manifestaciones A. Criterio mayor B. Criterio menor

clinicas
Facial Cara tipica Cara sugestiva
Cardiaca Estenosis pulmonar Otro defecto

Estatura Talla menor a la Talla baja
promedio

Toracica Pectum carinatum / Torax ancho

excavatum

Historia familiar Pariente 1° con SN Pariente 1° sugestivo

Tener todos los Tener uno:

siguientes: e Retardo mental

e Retardo mental e Criptorquidia

e Criptorquidia o Displasia linfatica

e Displasia linfatica

Fuente: Van de Burgt et al., 1994.
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AUXILIARES DE DIAGNOSTICO

El paciente con sindrome de Noonan debe ser evaluado por un médico genetista, el
cual confirmara el diagndstico con base en la clinica y apoydndose en examenes de

secuenciacion de genes??.

Algunas de las pruebas que se pueden realizar para confirmar el sindrome son?3:

e Sindrome de Nonnan: Esta es una prueba clinica especifica destinada para el
diagndstico y confirmacion de mutacién en genes causantes de sindrome de

Noonan.

Panel secuencial de Sindrome de Noonan: prueba clinica destinada al

diagndstico, confirmacion de mutaciones y evaluacién de riesgos por medio de

4 genes (KRAS, PTPN11, RAF1y SOS1)

Panel de RASopatia Expandido (14 Genes): es una prueba clinica destinada

para diagnosticar el sindrome, se estudian 14 genes y sus variantes.

Dentro de los examenes que se deben solicitar para la consulta odontologica

encontramos:
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Ortopantomografia: Nos ayuda a detectar problemas por medio de una
valoracion visual y realizar un diagndstico de las estructuras 0seas, en el caso
de pacientes en etapa escolar nos permite observar los gérmenes dentarios
para saber si el paciente presenta hipodoncia o hiperodoncia y las etapas de

erupcion.

Tiempos de coagulacion: Los valores normales del recuento de plaquetas es
de 150, 000 — 450, 000/mL pero los pacientes con este sindrome tienden a
tener menor cantidad de plaquetas por lo cual es aceptable tratarlos si
presentan un numero mayor a 100, 000/mL, se realiza el tiempo de sangrado
gue va de 3-7 minutos, tiempo de coagulaciéon de 5-10 minutos, tiempo de

protrombina de 10-14 segundos, tiempo de tromboplastina parcial activado de

25-45 segundos y tiempo de trombina 9 - 35 segundos?*.

INR: es un modo de estandarizar los resultados de pruebas de tiempo de
protrombina, los valores normales van de 0.8-1.2, esta permitido realizar
tratamientos estomatoldgicos a nivel hospitalario si el paciente no excede 2.5y

solo se pueden realizar tratamientos de urgencia si el paciente no rebasa 2.9.
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Dentro del grupo de las RASopatias podemos encontrar diversos sindromes que
exhiben hallazgos fenotipicos distintivos, por lo cual es importante conocer las
caracteristicas de cada uno de ellos y asi poder excluir Sindrome de Turner,
Sindrome de Leopard, Sindrome Cardiofaciocutaneo, Neurofibromatosis I, Sindrome
de Watson y otros sindromes con alteraciones cromosémicas, también es importante
descartar algunos teratdégenos fetales como la exposicion intrauterina a primidona y

el sindrome fetal alcohdlico.2528

TRATAMIENTO

Los problemas fisicos y de salud asociados al Sindrome de Noonan reciben el mismo
tratamiento que se le daria a cualquier persona con un problema de salud similar. Sin
embargo, en conjunto, la cantidad de problemas que causa este trastorno requiere el
abordaje de un equipo coordinado para poder realizar un plan de tratamiento ya que
se requiere analizar las necesidades médicas, psicologicas y sociales del paciente, al

igual que de su familia para poder dar un tratamiento de forma multidisciplinaria de

acuerdo a la severidad de las anomalias que presenta cada paciente.?®
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Los siguientes son algunos abordajes recomendados para poder tratar cada uno de

los problemas sistémicos.

Problema cardiaco. Es el mismo que en la poblacion general, los
medicamentos son eficaces para tratar algunos tipos de problemas cardiacos.
Si hay un problema con las valvulas del corazoén, el cardidlogo indicara si se
requiere realizar una cirugia, es probable que también se recomiende evaluar

la funcién cardiaca de forma periddica.

Condicion de talla. Es necesario realizar exdmenes de sangre para evaluar
la nutricion del paciente, y los niveles de hormona del crecimiento, recientes
estudios han mostrado buenos resultados con el uso de hormona del

crecimiento biosintética la cual ayuda a mejorar la velocidad de crecimiento en

estos pacientes y no se han mostrado efectos secundarios.*°

Problema visual. Los problemas de vision pueden tratarse con anteojos, se
recomienda realizar un examen de agudeza visual al menos cada dos afios. Si
los problemas son mayores es posible que se requiera una cirugia para

corregir algunos trastornos, como cataratas.
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o Trastorno auditivo. Se debe realizar un examen para la deteccion de
agudeza auditiva y si lo requiere se colocan aparatos para corregir el

problema.

Discapacidades del desarrollo. Para el retraso en el desarrollo durante la
primera infancia se realizan programas de estimulacion infantil. La terapia del
habla y la fisioterapia pueden ser Utiles para abordar una variedad de posibles
problemas. En algunos casos, las estrategias de ensefanza individualizada o

de educacion especial son de mucha ayuda.

Problemas genitales. Si uno o ambos testiculos presentan criptorquidia se
prescribe tratamiento hormonal, si los testiculos no descienden sera necesario

realizar una cirugia de reubicacion.

La evolucion y el pronéstico de vida estan en funcion de las alteraciones
neuroldgicas asi como cardioldgicas que presenten, la mortalidad en estos pacientes

depende de las cardiopatias y complicaciones de las mismas.

Es necesario destacar que la mayoria de pacientes con esta enfermedad se tratan a

nivel hospitalario, dando prioridad a las complicaciones sistémicas que presenten,

que la mayoria de las veces son cardiopatias®.
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TRATAMIENTO ESTOMATOLOGICO.

Las personas con Sindrome de Noonan muestran trastornos fisicos, mentales,
sensoriales y de comportamiento, por lo que requieren un manejo multidisciplinario,
donde el estomatdlogo tiene un papel importante para el tratamiento de sus

enfermedades bucales.

Los problemas bucodentales mas comunes que padecen estos pacientes son retraso
de la erupcion, presencia de caries dental, hiperodoncia o hipodoncia, alteraciones
articulares, maloclusién dental, apifiamiento dental, enfermedad periodontal, mordida

cruzada, mordida abierta anterior, arco palatino profundo y arqueado, micrognatia,

incluso en raras ocasiones quistes mandibulares,®? es indispensable formar un

equipo con especialistas del area estomatoldgica asi como con el cirujano
maxilofacial para poder dar los tratamientos adecuados a cada una de estas

afecciones.

Al tratar a los pacientes que presentan este sindrome es complicado obtener su
cooperacion debido a que muestran retraso psicomotor y problemas de conducta por
lo cual se puede volver dificil la realizacién exitosa de tratamientos estomatolégicos,

debido a esto el estomatdlogo tratante debe conocer las técnicas de control de
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conducta en pacientes pediatricos ya que el comportamiento de los nifios pequefios

dificulta la ejecucion de preparaciones cavitarias y restauraciones.

Del 80 a 85% de los nifios acceden a ser tratado con técnicas de manejo basico de
conducta como: decir- mostrar - hacer, reforzamiento positivo, control de voz,
distraccion, inmovilizacion, uso de abre bocas y mano sobre boca. Sin embargo, el
15% restante corresponde a nifios no cooperadores que requieren un manejo con

farmacos como la sedacién y anestesia general.33 34

Para el control de la conducta de los pacientes con sindrome de Noonan se pueden
utilizar la mayoria de las técnicas como en cualquier nifio, sin embargo la técnica de
mano sobre boca al igual que la técnica de mano sobre boca y nariz estan
contraindicadas en estos pacientes ya que por su discapacidad intelectual es
demasiado agresiva hacia ellos, por otro lado los nifios que refieren discapacidad

intelectual severa o profunda y demanden tratamientos extensos es mejor tratarlos

bajo anestesia general ya que su cooperacion tiende a ser nulas®,

Los problemas hemorragicos presentes en los pacientes con Sindrome de Noonan
pueden hacer que un tratamiento estomatolégico se complique, por ello se debe
prestar mucha atencién al resultado del trombotest, si es que se le realiza al

paciente, y siempre mandar toma de tiempos de coagulacion antes de someter a
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intervencion quirdrgica. En caso de una hemorragia local se deben utilizar

hemostaticos y se hace presion ayudandose con gasas para lograr hemostasia.

Cabe mencionar que a los pacientes con alteraciones de coagulacién no se les
puede administrar medicamentos para el dolor que contengan aspirina o0 que
interfieran con la funcién plaquetaria, para estos pacientes se recomienda utilizar

acetaminofén.

Es indispensable que el estomatélogo corrija cualquier problema inflamatorio o
degenerativo que se presente en cavidad oral antes de someter al paciente a

tratamientos quirdrgicos, ya que de no hacerlo pueden presentarse complicaciones

postquirargicas causadas por infeccion, por ello es necesaria la valoracion del

estomatologo, especialmente si son intervenciones cardiacas debido a que la caries
y enfermedad periodontal se producen por bacterias que pueden provocar una
bacteremia o septicemia y poner en riesgo al paciente, ademas de que la caries

dental puede provocar endocarditis bacteriana.

La cardiopatia congénita es un factor de riesgo para el desarrollo de endocarditis
bacteriana durante la elaboracion de procedimientos estomatologicos en los que
exista manipulacion del tejido gingival, o de la region periapical del diente, por ello,

de acuerdo con la Asociacion Americana de Cardiologia todo paciente con
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cardiopatia congénita requiere proteccion antibidtica antes de iniciar cualquier

tratamiento estomatol6gicos.

Régimen de profilaxis antimicrobiana en procedimientos dentales AHA (2007)

Situacion: tipo de
profilaxis

Antibiético

Dosis 30 a 60 min antes de
procedimiento.

Ninhos

Adultos

Via oral estandar

Amoxicilina

50 mg/kg VO

2gVO

Alergia ala
penicilina

Clindamicina

20 mg/kg VO

600 mg VO

Cefalexina*

50 mg/kg VO

2 g Vo

Azitromicina o
claritromicina.

15 mg/kg VO

500 mg VO

Incapacidad de
administracion oral

Ampicilina

50 mg/kg IM o
\Y;

2gIMo IV

Alergia a penicilina e
incapacidad de
ingesta oral

Cefazolina o
ceftriaxona*

50 mg/kg IM o
v

1gIMolV

Clindamicina

20 mg/kg IM o
\Y,

600 mg IM o IV

VO: via oral; IM: intramuscular; IV: intravenoso. La dosis total en nifios no debera superar la dosis de adultos.
*No utilizar cefalosporinas si existen antecedentes de anafilaxia, angioedema o urticaria con penicilina.
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Periodontal.

El paciente pediatrico con Sindrome de Noonan tiene una mala higiene oral debido a
la discapacidad psicomotora que presenta, aunado a la maloclusién y respiracién
bucal por lo cual tiene una probabilidad mayor a contraer caries y enfermedad

periodontal.

El tratamiento indicado para devolver la salud del periodonto es la eliminacién del
biofilm dental mediante técnicas de cepillado, profilaxis dos veces al afio por el
estomatologo y si se requiere eliminacién de célculo supra y subgingival, para este

procedimiento es necesario utilizar profilaxis antibiética’.

Ortodoncia.

Se pueden realizar tratamientos de ortodoncia interceptiva para las maloclusiones en
el sindrome de Noonan pueden ser de origen genético o por habitos nocivos como

succiéon digital, respiracion bucal y deglucién atipica, por lo que la correccion

temprana de dichos habitos evitara el desarrollo de anomalias bucodentales?°.

Para corregir el problema de la boveda palatina alta se considera la expansién lenta

del paladar, para ello se puede utilizar aparatologia removible como una placa activa
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con tornillo de expansién o aparatologia fija por medio de bandas, la mordida abierta

se puede corregir con una rejilla lingual fija o removible.1®

Maxilofacial.

Se realiza enucleacion quirargica si hay evidencia radiogréafica de quistes o dientes
supernumerarios en pacientes con sindrome de Noonan, las cuales deben ser

realizadas por el cirujano maxilofacial. 1 38
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OBJETIVO GENERAL

Describir el protocolo estomatologico pre-quirdrgico intrahospitalario de una paciente
infantil con Sindrome de Noonan atendida en consulta externa de la UMAE Hospital

de cardiologia de Centro Médico Nacional Siglo XXI.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

Describir las manifestaciones clinicas del paciente con Sindrome de Noonan.

Describir los criterios para diagnosticar Sindrome de Noonan.

Describir el manejo estomatoldgico en pacientes con sindrome de Noonan.
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CASO CLINICO

* Ficha de identificacién.
Nombre del paciente: A. P. P.
Edad: 5 afos.
Género: Femenino
Escolaridad: Preescolar

Residencia actual: Acapulco Guerrero.

* Somatometria

Peso: 12kg. Talla: 98cm

* Signos Vitales

TA: 94/72 mmHg FC: 138 xmin FR:21xmin  Temp: 36°C

* Antecedentes hereditarios familiares

Abuela materna y abuelo paterno presentan diabetes mellitus e hipertension arterial,

ambas abuelas presentan dislipidemia.

No hay familiares que presenten Sindrome de Noonan.
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* Antecedentes personales no patolégicos

Habita en casa propia, que cuenta con dos habitaciones y todos los servicios de

urbanidad (agua, luz, drenaje etc.) en la cual cohabita con 4 personas.
Dieta adecuada en cantidad pero no en calidad, la madre refiere que el consumo de
bebidas carbonatadas es amplio al igual que los derivados de azlcar.
No realiza actividades fisicas y su esquema de vacunacion esta completo de acuerdo

a su edad.

* Antecedentes personales patolégicos

Portadora de comunicacion interauricular, estenosis valvular pulmonar, Sindrome de

Noonan diagnosticado a los 2 afios de edad sin problemas ajenos a este.

* Interrogatorio por aparatos y sistemas

Disnea, crisis convulsivas.

¢ Padecimiento actual

Comunicacion interauricular, estenosis pulmonar y sindrome de Noonan.
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* Exploracion fisica

Paciente de edad aparente inferior a la cronoldgica, presenta retraso psicomotor leve
lo que la vuelve callada e introvertida, con ligero pectum carinatum, facies
compatibles con Sindrome de Noonan, leve exostosis; orejas de implantacion baja y
rotacion posterior, la madre de la paciente refiere que presenta dificultad para
respirar por la nariz, por lo cual realiza esta actividad por la boca, a la exploracion
intraoral se puede observar malas condiciones de salud e higiene, paladar profundo y
arqueado, arco tipo Il de forma triangular, maloclusion, caries de 2° en dientes 51,

52, 53, 61, 62, 63, 65, 74 y 84 asintomaticos a la percusion.

* Examenes de gabinete y/o laboratorio. (ver anexos figura 6)

En la Ortopantomografia podemos observar retraso en la erupcion dental y alteracién

de tamafo en huesos maxilares.

* Diagnoéstico estomatologico

Maloclusion dental, mala higiene bucal, caries dental de segundo grado en dientes

51, 52, 53, 61, 62, 63, 65, 74y 84.
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¢ Tratamiento

Para el tratamiento se indicé profilaxis antibiética con amoxicilina 50mg/kg VO, lo que
por el peso de la paciente equivale a 600mg. 30 minutos antes de la consulta para
evitar endocarditis bacteriana por los focos sépticos que presenta en cavidad bucal.

Se planificé un tratamiento integral que incluia profilaxis y técnica de cepillado para
evitar enfermedad periodontal ya que la higiene oral de la paciente es deficiente
debido a los problemas psicomotores que presenta. Restauraciones en dientes 51,
52, 53, 61, 62, 63, 65, 74 y 84 con iondmero de reconstruccion debido a que se

manejo como tratamiento de urgencia porque la paciente estaba programada para

cirugia cardiotoracica y se utilizaron los materiales que nos brinda la institucion,

utilizando un cartucho de mepivacaina simple como anestésico local.

Se le indica a la madre de la paciente que una vez que regrese a su estado natal
debe acudir con el ortodoncista ya que requiere de tratamiento ortopédico y seguir en
consulta con en el servicio de estomatologia de su clinica familiar para revisiones

periddicas y verificar la erupcion dental.
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DESARROLLO DEL CASO.

Es importante mencionar que la mayoria de estos casos son tratados por
odontopediatras a nivel institucional ya que es en estos lugares donde se detecta el
sindrome, para la atencién estomatoldgica la mayoria de las veces se utiliza
anestesia general para poder realizar los tratamientos necesarios y tener el control
del paciente en una sola sesion, pero en cualquier momento nos puede llegar un

paciente con este sindrome al consultorio y debemos tener en cuenta que el

tratamiento multidisciplinario puede realizarse con la participacién del estomatélogo

en la practica privada.

Este caso fue tratado en el area de consulta externa de la UMAE Hospital de
Cardiologia CMN SXXI donde se presentan pacientes con cardiopatias que requieren
intervencién quirdrgica la mayoria de las veces; sin embargo cuando presentan
ademas de su enfermedad sistémica focos infecciosos en cavidad bucal, son

referidos a interconsulta al servicio de Estomatologia para que sean eliminados.

En el caso de esta paciente se requeria realizar una cirugia para corregir la
comunicacién interauricular, por lo cual requeria de la eliminacion de los focos

infecciosos bucales por presentar caries dental, su pronostico es favorable.
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En todo momento se mantuvo comunicacion con el cardiélogo tratante para conocer

la evolucién de la paciente.

En la primera cita se hablé con la madre para conocer la historia de la paciente y se
le permiti6 a la nifia que se familiarizara con el consultorio ya que nunca habia
estado en consulta estomatoldgica, cuando la paciente sintié confianza se sent6 en
el sillon dental y en este momento se aplico la técnica “decir — mostrar —hacer” para
poder realizar el examen intraoral y realizar un diagnéstico, donde se identificé que la
paciente presentaba acumulacion de biofilm dental y caries de segundo grado en
nueve dientes. Se le explico a la madre la técnica de cepillado de Fones para que
mantenga en buen estado la higiene oral de la menor y se indicé que se tratarian los

dientes eliminando la caries dental y colocando ionémero de vidrio de reconstruccion,

también se le comentd que al regresar a su estado, deberia seguir su tratamiento

estomatolégico integral.

Para la segunda cita se realizd profilaxis antibiética con amoxicilina, 600mg. 30
minutos antes de la consulta, pasado este tiempo se inicia la consulta y se muestra la
técnica decir — mostrar — hacer, pero debido al leve retraso que presenta la paciente
no se consiguen los resultados deseados y dado que no se obtiene cooperacion de

su parte, se le comunica a la madre que se aplicara la técnica de inmovilizacion, la
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cual se lleva a cabo por medio de una camilla con red para restringir los movimientos
de la infante, dado que el hospital no cuenta con tal recurso se le pidi6 a la madre
gue se colocara sobre la unidad y de esa forma apoyarnos para sujetar a la menor la
cual fue envuelta con una sabana y asi evitar que haga movimientos bruscos que
puedan lastimarla, por lo cual la paciente se muestra cooperadora al momento de

realizar la remocioén del biofilm dental.

Para la tercera cita, se aplica nuevamente profilaxis antibiética, se toman signos
vitales y se le pide apoyo a la mama para aplicar la técnica de inmovilizacion; Se
procede a anestesiar a la paciente con un cartucho de mepivacaina simple, para
realizar remocioén de caries dental, posteriormente se coloca ionémero de vidrio,
modificado con resina para reconstruir los dientes afectados, se le indica que debe
acudir con el ortodoncista de practica privada ya que la institucion no realiza

tratamientos de ortopedia bucal, se da cita subsecuente al servicio para llevar el

control del biofilm dental, realizar revision y control de la erupcién de dientes

permanentes.

La paciente no se presento a la ultima cita porque regreso a su estado de origen, sin
embargo se cumplio el objetivo de la interconsulta a estomatologia y la paciente

volvio con el cardidlogo para programar la fecha de la cirugia.
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CONCLUSIONES:

Mediante la investigacion de este caso clinico se puede concluir que a pesar de que
el sindrome de Noonan se considera como un trastorno genético raro, los pacientes
que lo padecen son capaces de tener una vida normal. Esto implica que dicha
condicién no amerita un impedimento para la realizacion de algin procedimiento

estomatolégico.

Los pacientes con anomalias cardiovasculares que se asocian a este sindrome al
igual que cualquier otro que presente cardiopatias congénitas que requiera
manipulacion del tejido gingival o de la region periapical del diente, deberan ser
sometidos a profilaxis antimicrobiana, es importante que estos pacientes sean

monitoreados por un equipo médico multidisciplinario. Sin embargo, pese a que el

manejo estomatoldgico inicial de los pacientes que padecen esta condicion genética,

no implica grandes costos, las condiciones del sistema de salud en nuestro pais
limitan la factibilidad en su manejo, en este caso trabajando con el material
disponible en el consultorio e insumos que se llevaron al mismo por parte de la titular
del servicio para poder atender a nuestro paciente, debido a que no se cuenta con
ellos, por lo cual se puede dificultar el manejo estomatolégico en los hospitales de

nuestro pais.
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ANEXOS

- .
Fig. 1: Caracteristicas faciales
concordantes con Sindrome de
Noonan. Orejas rotadas de
implantacidn baja, hipertelorismo,
tabique nasal deprimido y cuello corto.

Fig. 2: Lesiones cariosas en dientes
anteriores ocasionadas por mala higiene
dental y respiracidn bucal.




“Sindrome de Noonan en Estomatologia”
Reporte de un caso.

FES
ZARAGOZA

Fig.3: Eliminacidn de caries en dientes

Fig. 4: Restauracion con ionémero de
vidrio de reconstruccion
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Fig. 6: Ortopatomografia donde se observan gérmenes dentarios, agenesia de germen correspondiente al 6rgano
dentario 12.
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