Articulo de caso

Manejo Odontoldgico Integral en Centro Quiriirgico de un Paciente con
Sindrome de Marfan

Comprehensive Dental Surgical Management of Marfan Syndrome Patient on

Surgery Center

Resumen

El sindrome de Marfan es un trastorno del tejido
conectivo, hereditaria, con una gran variabilidad
de expresion clinica. Afecta fundamentalmente, los
sistemas esqueléticos, cardiovasculares y oculares.
Las anomalias esqueléticas son los signos mds fa-
ciles de ver, pero las manifestaciones orales, como
la caries dental y enfermedades periodontales, a
pesar de que son comunes en la poblacién general,
también tienen una mayor incidencia en pacientes
con el sindrome de Marfan. Por lo tanto, el objetivo
de este trabajo fue mostrar el reporte de un caso
de una nifia de 4 afios 6 meses de edad con una
alteracién genética diagnosticada como Sindrome
de Marfan, la cual presentaba lesiones cariosas
con compromiso pulpar, ademds de maloclusion.
Se describe el tratamiento odontoldgico integral e

intervencién odontolégica en el Centro quirtrgico.

Las alteraciones del sistema estomatogndtico,
junto a las cardiovasculares y esquelética son
de gran importancia para el odontopediatra no
solo para reconocer esta condicién sino también

para la atencién adecuada de estos pacientes.
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Abstract

Marfan syndrome is a disorder of connective
tissue inherited, with a great variability of cli-
nical expression. Primarily affects the skeletal,
cardiovascular and ocular systems. Skeletal ab-
normalities are easier to see signs, but oral mani-
festations, such as dental caries and periodontal
diseases, although they are common in the ge-
neral population, also have a higher incidence
in patients with Marfan syndrome. Therefore,
the objective of this study was to show a chil-
dren case report of a 4 years and 6 months of age
diagnosed with a genetic disorder such as Mar-
fan syndrome, which had carious lesions with
pulp commitment plus malocclusion. Compre-
hensive dental treatment and dental procedures

at the surgical center is described.

The alterations of the stomatognathic system,
along with cardiovascular and skeletal are of
great importance to the dentist not only to re-
cognize this condition but also for the proper

care of these patients.
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Introduccion

Sindrome de Marfan (MFS) es un trastorno au-
tosémico del tejido conectivo que se caracteriza
por anomalias esqueléticas, aracnodactilia (1),
ocular y anomalias cardiovasculares, como do-
licostenomelia, cifosis, escoliosis, pectus excava-
tum, ectopia del cristalino, aneurisma de la aor-
ta y la diseccién, la incompetencia de la valvula

adrtica y prolapso de la védlvula mitral.

Se produce debido a una mutacién en el gen
FBN1, que codifica para la proteina fibrilina
matriz ?, una proteina necesaria para la forma-
cién del tejido conectivo, que cuando es escasa
o defectuosa provoca el debilitamiento de este
tejido.

Aunque se documenté que el 25 % de los casos
esporddicos conducen a mutaciones de novo en
las zonas que estdn lejos, varios pares de bases a

partir de este secuencia de genes .

La prevalencia mundial de MFS es de 1: 5.000,
sin ninguna predileccién racial ®. Sin embargo,
la prevalencia de ésta patologia es subestimada,
porque el sindrome no es evidente en la primera
década de la vida y muchas de sus manifestacio-
nes son engafiosas, que se interpreta a menudo
como los tractos fenotipicos comunes de la po-

blacién en general.

El diagndstico del sindrome de Marfan se esta-
blece facilmente comprobando que el paciente y
otros miembros de su familia presentan luxacién
del cristalino, dilatacién adrtica y extremidades
largas y delgadas, junto con determinadas ano-

malias tordcicas.®

Las manifestaciones clinicas mds importantes
son: De talla alta y delgados, con una cantidad
de grasa subcutdnea menor de lo normal, y sue-

len tener los brazos, las piernas y los dedos de
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manos y pies muy largos, las articulaciones de-
masiado flexibles. Las personas con el sindrome
tienen por lo general la cara estrecha y delgada y
la mandibula pequefia, y suelen presentar mio-

piay escoliosis.

El sindrome de Marfan por sf solo no afecta la in-
teligencia o habilidad de aprender del paciente.
Lo que sf hay evidencias clinicas en nifios con este
sindrome tienen una predisposicién mayor a tener
déficit de atencién y desorden de hiperactividad
(ADHD) que la mayoria de la poblacién. ©

Las manifestaciones bucales son: Dolicocefalia,
deficiencia transversal de la maxila, paladar oji-
val alto y profundo, prognatismo mandibular,
retrognatismo maxilar, mordida cruzada poste-
rior ,apifiamiento y retenciones dentarias, dien-
tes largos y estrechos, disfuncién temporoman-
dibular, subluxaciones del céndilo mandibular,
luxaciones recurrentes de la mandibula, apnea

obstructiva del sueiio.

Es una enfermedad que no tiene cura, pero con
un diagnéstico precoz la mayoria de los sinto-
mas asociados al sindrome pueden tratarse efi-
cazmente con la colaboracién de un equipo mé-
dico y aumentar la esperanza de vida de estos

pacientes.

Se sugiere que el uso de los anestésicos dentales
que contienen epinefrina debe manejarse cui-
dadosamente en pacientes con el sindrome de
Marfan.

Como estos pacientes tienen un alto grado de
predisposicién a endocarditis infecciosa se les
debe recetar antibiéticos antes de cualquier tra-

bajo dental o cirugia menor.

Alos nifios con sindrome de Marfan se les debe de
evaluar por su dentista en cada visita para revisar

el apifiamiento y referirlo a un ortodoncista.
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Reporte del caso

Paciente femenino de 4 afios 6 meses de edad,
acude con sus padres al servicio de Odontologia
Pediatrica del Instituto Nacional de Salud del
Nifio, con el siguiente motivo de consulta: “Mi

hija tiene muchos dientes picados y le duelen”.

En sus antecedentes personales patolégicos la
paciente fue diagnosticada al nacer con Sindro-
me de Marfan, Prolapso de Vdlvula Mitral y
Escoliosis, a los 2 afios le diagnosticaron Soplo
cardiaco (por operar) y Miopia (2012).

Al ser referido por el servicio de Cirugia Bucal

para el Tratamiento Odontolégico Integral en

Figura 2 a, b, ¢, d y e. Fotos intraorales del paciente.

Centro Quirtirgico, la paciente se encontraba en
aparente buen estado general, con un peso de
16kg y talla de 1.13cm (Fig. 1 a,b,c).

Al examen clinico extra oral se evidencia un pa-
ciente dolicofacial, con simetria facial, con creci-
miento hiper divergente. Al examen clinico intra
oral muestra una denticién decidua, leve pérdi-
da de dimensién vertical, gingivitis marginal
generalizada asociada a placa bacteriana, con
multiples lesiones cariosas en esmalte y dentina
en el sector antero superior e inferior, piezas con
evidente compromiso pulpar (54, 64,73, 74, 75,
84, 85), asi como un paladar alto y conducta no

colaboradora (Fig. 2 a-e).



Al examen radiolégico se solicita radiografia Pa-
noramica, donde se observa las multiples lesio-
nes cariosas con compromiso evidente pulpar
en piezas deciduas en pzas. 54, 64,73, 74, 75, 84,
85. (Fig. 3).

Como parte del protocolo para el Tratamiento
Odontolégico Integral en el Centro Quirtrgico

se realizan interconsultas en los servicios de:

¢ Riesgo Quirurgico por cardiologia: RQ II.

* Riesgo Quirurgico por pediatria: RQ II

* Riesgo Quirurgico por anestesiologia: ASA III.

Como parte de la evaluacion del Riesgo Quirtr-
gico Cardioldgico, se sugiere la pre medicacién
(Amoxicilina 250mg por Via Oral) como parte

de la profilaxis antibiética 6 horas antes de la in-

tervencién y 2 horas post intervencion.

Figura 3. Radiografia Panordmica.
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En el Area de Cirugfa bucal se confeccioné un
Plan de Tratamiento Odontolégico Integral en
Centro Quirtrgico preventivo y rehabilitador
en el que se realiz6 profilaxis, restauraciones con
resina compuesta (Fig. 4), exodoncias debido a
la gran destruccién coronaria que presentaba y
prevenir la posibilidad de pérdida de restaura-
cién o corona. Se colocé suturas después de las

exodoncias para evitar infecciones. (Fig. 5).

Después de la intervencién pasa a sala de recu-
peracion y se hospitaliza x 24 horas para moni-
torizacién de complicaciones como endocarditis

bacteriana.

Discusion

Los pacientes con Sindrome de Marfan por pre-
sentar déficit de atencién y desorden de hipe-
ractividad (ADHD) presentan mayores proble-
mas respecto a su conducta en el consultorio
dental por lo que los tratamientos ambulatorios

son mas dificultosos de realizar.®

Al planificar el tratamiento dental de pacien-
tes con Sindrome de Marfan, los odontélogos
deben siempre considerar su estado general de
salud, con el fin de lograr un enfoque multidis-

ciplinario.

Figura 4. Restauraciones con resina compuesta en sector antero superior e inferiot.
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Figura 5. Exodoncias en pzas. deciduas debido a la gran destruccion coronaria.

Una historia médica debe ser cuidadosamente
tomada y verificar leucocitos y los niveles de
plaquetas en la sangre se debe hacer antes de

iniciar los procedimientos dentales invasivos.

Se sugiere que el uso de los anestésicos dentales
que contienen epinefrina debe gestionarse cui-
dadosamente en pacientes con el sindrome de
Marfan.

Los problemas cardidcos de riesgo alto y medio
necesitan antibidticos antes de la intervencion
y post Tratamiento Odontolégico Integral en
Centro Quirtrgico, por las complicaciones car-

diovasculares.

Conclusiones

El Sindrome de Marfan no tiene un tratamiento

especifico; sin embargo, es recomendable reali-
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Se opto por Tratamiento Odontoldgico Integral
en Centro Quirtrgico debido a la complejidad y
severidad del caso, edad y conducta negativa, El
manejo y tratamiento de este tipo de pacientes
busca mejorar la salud oral, la calidad de vida y

desarrollo integral del paciente”.
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