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Prologo

En el conocimiento humano todo lo que
queda por aprender es siempre tan comple-
jo como el total del cual partimos. Pero la
medicina, ademas de una disciplina sujeta
al método cientifico, también es una ciencia
aplicada cuyo objeto de trabajo es algo tan
subjetivo e inaprensible como el sufrimiento
humano.

El siglo XX nos dejé un relato de la enferme-
dad aséptico y fragmentado, reducido a sus
partes y centrado en los aspectos objetivos.
Solo en los Ultimos anos de ese siglo y los
primeros del actual comenzé a entenderse
la necesidad de conformar, con esas partes,
un relato mas integral. Porque dos perso-
nas con idéntica patologia no estdn nunca
igualmente enfermas ni su abordaje debe
ser idéntico. Porque un problema digestivo
puede tener su origen en un edentulismo
parcial. Porque no es posible entender,
prevenir o tratar el cancer oral sin tener en
cuenta el contexto social que conduce al ta-
baquismo. O porque no es posible abordar
con garantias la patologia orofacial de un
paciente con discapacidad intelectual sin
tener en cuenta sus deseos, capacidades y
expectativas, y los de su grupo de apoyo.
De nada servirdn los consejos nutricionales
si no hablamos también con el encargado
de cocinar.

Bajo este nuevo paradigma también se in-
corpord la idea de que la medicina no solo
debia ofrecer medidas terapéuticas estan-
darizadas sino que su “cartera de servicios”
debia incluir ademas un arsenal suficiente
de alternativas o un enfoque mas especi-

fico y selectivo en aquellos casos o grupos
en los que, por desconocimiento, falta de
investigacion o estigma social, se aplicaban
soluciones “patron” que no tenian en cuen-
ta sus particularidades.

Entre esos grupos tradicionalmente des-
ahuciados o subestimados estaban (y en
algunos casos aun estan) los sindromes,
como la trisomia del par 21 o sindrome de
Down, asociados a un grado variable de dis-
capacidad intelectual. Porque ese territorio,
colindante con la enfermedad mental en el
subconsciente colectivo y que el prejuicio
social ubica en un “no-lugar” de ciudada-
nos de segunda, ha sido hasta hace pocos
anos amablemente exiliado también de un
estudio sistematico de sus problemas espe-
cificos de salud.

Pero una sociedad que persiga la excelencia
debe incorporar a la fotografia a todos sus
individuos sin excepcion, enriqueciéndose
de la diversidad y escapando del tépico de
falsa homogeneidad de sus componentes.
Y una medicina sustentada sobre un cédi-
go deontolégico debe, por lo tanto, exten-
der su campo de investigacion a todos los
miembros de esa sociedad. Tal vez incluso
con mas empeno para aquellos con mayores
necesidades o menores recursos pero idén-
ticos derechos. Y no solo en atencién a un
principio moral sino a la evidencia pragma-
tica e irrefutable de que los resultados ob-
tenidos y el grado creciente de satisfaccion
de usuarios y familias son, en si mismos,
indicadores preventivos de patologia futura
y un fin terapéutico por méritos propios.
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Un manual como el que el lector tiene entre
las manos es la prueba evidente de que la
regla de medir cuanto valen los seres hu-
manos no debe fabricarse atendiendo ex-
clusivamente a las caracteristicas de la zona
central de la campana de Gauss. Y de que,
efectivamente, todo lo que nos queda por
aprender es, al menos, tan complejo como
el total del cual partimos.

Manuel Esteban Dominguez

Muchisimas gracias a Pedro Diz, a Jacobo
Limeres y a todo el equipo de profesionales
de la Unidad Clinica de Odontologia para
Pacientes con Necesidades Especiales de
la Facultad de Medicina y Odontologia de
Santiago de Compostela por haber tenido
siempre tan claro que la dignidad de los pa-
cientes no se mide en euros, en estereotipos
ni en cocientes intelectuales.

Médico de familia, profesor y padre de un nifio con sindrome Down
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Presentacion

Me siento orgulloso y agradecido de pre-
sentar este magnifico texto sobre la visidon
ortodoéncica del sindrome de Down, tanto
en sus aspectos diagndsticos como terapéu-
ticos, por un doble motivo, de admiracién
hacia la labor callada, desinteresada y cons-
tante de sus autores para con los nifos con
este sindrome y, en general, con los pacien-
tes mas desfavorecidos, y la combinacion de
esta actitud solidaria con el rigor cientifico
que da la terapéutica basada en la eviden-
cia. Més alla de los limites de esta obra, mi
admiracién personal se extiende a la Dra.
Abeleira, el Dr. Limeres y la Dra. Outumuro,
ejemplos a seguir de lo que debe ser un uni-
versitario en su compromiso con la sociedad
y la verdad cientifica.

Esta obra representa un amplio compendio
de cémo es 'y qué posibilidades terapéuticas
tiene el complejo dentofacial del sindrome
de Down y resulta de una inestimable ayuda
en la clinica y en la comprensién cientifica
de la arquitectura craneofacial en situacio-
nes normales y patoldgicas. Los ortodoncis-
tas somos conscientes del largo camino que
aun hemos de recorrer, de la mano de la
clinica y el método cientifico, para llegar a
comprender la biologia craneofacial. Con-
cebir hoy la salud como una ausencia de
enfermedad o la estética dentofacial como
algo secundario, sino frivolo, es cuestion
del pasado, es no entender la necesidad de
todo ser humano del amor de su familia y
también de su integracién social. El empefo
de los que nos dedicamos a la ortodoncia
ha de ser triple: realizar trabajos de investi-
gacion como el que nos ocupa, mejorar el

crecimiento y desarrollo del complejo den-
tofacial y, muy importante, tratar de realizar
el mejor de los tratamientos posibles para
conseguir la mejor oclusién y estética de
la sonrisa. Debemos de luchar para que el
genotipo no condicione un fenotipo con al-
teraciones ortoddncicas severas y tratar de
corregir o amortiguar el efecto de la gené-
tica en su expresion epigenética. La sonrisa
de un nifo con sindrome de Down ilumina
el universo de su entorno y por ello se me-
rece el maximo de nuestros esfuerzos y la
mejor de las armonias

Existe una visién de que el objetivo de la
ortodoncia es el alineamiento de los dien-
tes visibles con un Unico fin estético ol-
viddndose de afnos de debate y progreso
con las ideas, dispositivos y técnicas de la
“ortopedia funcional de los maxilares”. La
historia de la ortodoncia se ha preocupa-
do en exceso del efecto de nuestros apa-
ratos sobre el hueso basal, en detrimento
de un estudio mas pormenorizado de la
estimulacion osteogénica que ocasionan
los dientes sobre el hueso alveolar. La
suma de dientes, procesos dentoalveola-
res y crecimiento de la rama mandibular,
es fundamental en el desarrollo vertical
facial, en dar a la cara adulta su tamano y
proporcion. La hipotesis de la “matriz fun-
cional” y la idea del “equilibrio del pasillo
o corredor de Tomes” son de gran impor-
tancia para conocer la patogenia de mu-
chas maloclusiones y la manera de actuar
de los aparatos funcionales. Con estos dis-
positivos podemos modificar las presiones
musculares sobre los dientes y el hueso
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alveolar, e incluso favorecer o limitar la
accion de los musculos que determinan
el crecimiento mandibular. Otro concepto
importante es el de la multicentralidad y
anisotropia del crecimiento de la mandi-
bula. Una simple postura de boca abier-
ta, por obstruccion nasal o protrusién
dental, favorece el aumento del espacio
libre interoclusal, la extrusion molar y la
consiguiente rotacién mandibular poste-
rior, que incrementa a su vez la dimensién
facial y produce un efecto que denomi-
no del “yunque y el martillo”, donde el
martillo (el maxilar) golpea al yunque (la
mandibula) desplazdndolo méas y mas. Se
genera un circulo vicioso que acaba pro-
duciendo un cambio muy importante en
el desarrollo vertical y sagital de la man-
dibula. Pocos dentistas, y menos compa-
Aeros médicos o pediatras, conocen los
efectos a medio y largo plazo que puede
condicionar la respiracion oral y/o la pos-
tura permanente de boca abierta. Por ello
no me cansaré de insistir en la necesidad
de garantizar el control vertical maxilar
en todas las personas y especialmente en
aquellas con sindrome de Down.

El ortodoncista tiene cuatro herramientas
fundamentales, los aparatos de disyun-
cién maxilar, los sistemas multibrackets, los
aparatos y dispositivos funcionales, y los
microimplantes y sistemas de anclaje 6seo
temporal. Si los antiguos egipcios o los ma-
yas, fueron capaces de producir extensas
deformidades craneofaciales solo con rudi-
mentarias vendas y tablillas, los ortodoncis-
tas no deberian abandonar a su suerte a las
personas con sindromes y alteraciones cra-
neofaciales y/o de la articulacion temporo-
mandibular, en una época tan crucial como

la de su crecimiento. Desgraciadamente
esto se observa en ocasiones debido a la
mercantilizacién de la ortodoncia, la falta
de interés econdmico en estos pacientes, y
sus prolongados y complejos tratamientos.

El crecimiento cuanti y cualitativo craneal se
produce a expensas del hueso alveolar y el
aire. El aire infla y expande toda la cadena
de senos que sustentan los huesos de la
cara. La otra parte del crecimiento craneo-
facial se centra en la expansion transversal
del maxilar, y en el crecimiento mandibular
y el de las arcadas. En todas estas estruc-
turas, excepto en el aire, podemos influir
con nuestros aparatos con gran eficacia y
durante un largo periodo de tiempo.

El paciente con sindrome de Down, como
veran a lo largo de esta obra, se va a ver
muy beneficiado de este enfoque de tra-
tamiento porque en muchas ocasiones se
puede reconducir la expresion epigenética
de las manifestaciones dentofaciales. Un
bello aforismo recomienda al médico que
cure cuando pueda, cuando no pueda cu-
rar que alivie y cuando no pueda aliviar
gue consuele. Yo anadiria, que mientras
alivie o consuele siga, en paralelo con la
atencién al paciente, luchando por descu-
brir una mejor terapia. No tengo ninguna
duda de que en el caso del tratamiento
de ortodoncia de estas personas se pue-
de hacer mucho mas y mejor. Es mas una
cuestion de ética y de voluntad, que de
contar con recursos médicos o tecnolégi-
cos para hacerlo.

Otro elemento para entender nuestra
capacidad terapéutica en el sindrome de
Down es que los planos de la arquitectu-
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ra craneofacial son bastante predecibles y
obedecen a la l6gica geométrica. En algu-
nos nifos existe un acortamiento y apla-
namiento de la base craneal que a su vez
determina un acortamiento e hipoplasia
maxilar, lo que conduce a la falsa Clase III.
En mi opinion el papel de la mandibula en
la Clase Ill de muchos de estos nifios ha
sido sobrevalorada y es la hipoplasia del
maxilar la que ha de estar en el punto de
mira inicial.

Existe una triple asociaciéon que relaciona la
posicidn mandibular, las dimensiones de las
arcadas dentarias y las del paladar duro con
la respiracion y la capacidad de oxigenacién
cerebral. La ortodoncia ademas de mejorar
la situacién morfoldgica de dientes, maxi-
lares y labios, puede ser una herramienta
terapéutica muy efectiva para favorecer el
aprendizaje, evitando a corto plazo una
ventilacion cerebral insuficiente. Esto es de
vital importancia en el sindrome de Down,
ya que a la macroglosia que algunos pa-
cientes presentan se une una maloclusién

David Suérez Quintanilla
Catedratico de Ortodoncia (USQ)

de colapso maxilar que podria favorecer to-
dos los problemas anteriormente descritos.
La ortodoncia también puede actuar sobre
la posiciéon lingual creando espacio para su
colocacion, limitando fisicamente su pro-
pulsion, modificando la musculatura supra-
hioidea y sus inserciones en la mandibula o
modificando la propiocepcién.

Quiero finalizar mostrando mi admiracién
y carifio a todas las familias de las perso-
nas con sindrome de Down, por su coraje
y valentia a la hora de afrontar el reto, ca-
racterizado en mi familia por mis primos
Salomé y José Antonio, y su hijo Juan. Se
que la mayoria de los padres tienen la re-
compensa de un desbordante amor y una
permanente sonrisa que este libro ayuda-
rd a que aun sea mas bonita. Este obra es
una piedra arrojada a un estanque y crea-
ré unas olas de conocimiento que seguro
se extenderan por todo el mundo. Gracias
a los autores en nombre de los profesio-
nales de la odontologia y de todas las per-
sonas con sindrome de Down.
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ANTECEDENTES HISTORICOS Y BASES

GENETICAS

En 1961, la revista The Lancet publicé una
resefia firmada por prestigiosos genetistas
en la que se instaba a la comunidad cien-
tifica a desechar el término “Mongolismo”
para denominar las expresiones fenotipicas
relacionadas con la trisomia del cromoso-
ma 21. Definitivamente se habfa demos-
trado que sus manifestaciones no estaban
relacionadas con la segregacion de genes
procedentes de poblaciones asiaticas y, en

consecuencia, habia que evitar cualquier ca-
lificativo con implicaciones raciales.

Los autores de aquel articulo propusieron
diferentes designaciones, de entre las cuales
se ha universalizado el empleo de sindrome
de Down (SD), en referencia a John Lang-
don Down (1828-1896), el médico a quien
se |le atribuyen las primeras descripciones de
esta condicion:

El pelo no es negro como en el Mongol verdadero, sino de un color parduzco, escaso y
lacio. La cara es ancha, achatada y carente de prominencias. Las mejillas son redondeadas
y se extienden lateralmente. Los ojos estan en posicion oblicua y los epicantos internos se
encuentran mas distantes de lo normal. La fisura palpebral es muy estrecha. La frente esta
arrugada transversalmente por la accion continuada para la apertura de los ojos de los leva-
tores palpebratum, derivados del musculo occipito-frontal. Los labios son grandes y finos,
con fisuras transversales. La lengua es grande, amplia y excesivamente rugosa. La nariz es
pequena. La piel muestra un tono amarillento oscuro y con una elasticidad escasa, dando la
apariencia de ser demasiado grande para el tamano del cuerpo.

John L. Down, Lond Hosp Rep 1862

El Dr. Down dedicé gran parte de su vida
al cuidado de pacientes con deficiencias
cognitivas, con un talante visionario que le
indujo a aplicar métodos innovadores en su
actividad asistencial. Bajo su tutela se abolie-
ron los castigos y los actos represivos impro-
cedentes, se humanizaron las instalaciones
y se dotaron de profesionales adiestrados
para la supervisién de los internos. En las
instituciones regentadas por él se fomenta-
ba la vida sana, el aseo, y la higiene personal
en un intento de evitar la dependencia, y
se promocionaba la educacién a través de
terapias ocupacionales.

Sus investigaciones se focalizaron inicial-
mente en el campo de la antropologia fi-
sica siguiendo las teorias de Blumembach,
el cientifico aleman que tipificé las razas en
cinco grupos principales: Caucasicos, Azte-
cas, Mongoloides, Etiopes y Malayos. Down
analizé los pardmetros craneométricos y la
arquitectura facial de sus pacientes median-
te la realizacién sistematica de fotografias,
llegando a recopilar un archivo iconografico
que constituye hoy en dia un valioso fondo
de museo.
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Dr. John Langdon Down (1829-1900)

Cortesia del Langdon Down Museum of Learning
Disability, Teddington, Reino Unido

CAP 1. CARACTERISTICAS GENERALES

Su gran capacidad de observacién le permitio
comprobar que, aunque todos los grupos étnicos
estaban representados entre los internos, algunos
individuos pertenecientes al grupo Mongoloide
mostraban rasgos fisicos y perfiles intelectuales
peculiares. El Dr. Down interpretd erréneamente la
fisionomia particular de este grupo como un acto
regresivo de la naturaleza humana, un defecto en
el proceso evolutivo de la especie que inducia la
transformacion de una raza en otra. La hipdtesis
era una consecuencia mas de la intensa conmo-
cién que produjo la publicacién de “El Origen de
las Especies”, ya que la obra de Charles Darwin in-
fluyd decisivamente en el ideario de sus contempo-
raneos y también en las generaciones posteriores.
Ante el desconocimiento del origen del sindrome,
los encantos del darwinismo alentaron a la comu-
nidad cientifica a perseverar en la hipdtesis de una
regresion filogenética, llegandose incluso a espe-
cular que su aparicidn constituia una prueba mas
de nuestra ascendencia de los grandes simios.

Al margen de su inestimable aportacion al co-
nocimiento humano, la faceta perniciosa de las
teorias de Darwin se puso de manifiesto duran-
te la primera mitad del siglo XX, al estimular la
implantacién de la eugenesia como un método
social plausible. Los dictados aberrantes de la
doctrina eugenésica llegaron a auspiciar la pro-
mulgacion de leyes para regular arbitrariamente
las uniones matrimoniales, la idoneidad repro-
ductiva de los ciudadanos esterilizando a quien
fuera considerado indeseable y, en el caso mas
extremo, la exterminacion sistemética de seres
humanos con el propésito de una supuesta in-
tegridad genética o de una supremacia racial.
En este contexto se fragué en gran medida el
maltrato social e institucional que padecieron los
pacientes con SD durante décadas, hasta que la
barbarie de la guerra nos obligd a recapacitar y
en 1948 se promulgo la Declaracién Universal de
los Derechos Humanos.
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No obstante, el auténtico reconocimiento
del individuo con SD como persona se re-
frend6 en el momento en el que la ciencia
desveld su auténtico origen, simplemente
un error producido durante la transferencia
del cédigo genético de sus progenitores.
Durante afos, los genetistas no dispusieron
de una tecnologia eficaz para determinar
el cariotipo celular, por lo que el niumero
de cromosomas de las células humanas no
pudo concretarse con exactitud hasta 1956.
Gracias a estas innovaciones tecnoldgicas,
Jerome Lejeune, un joven y brillante gene-

tista parisino, descubrié que los pacientes
con SD presentaban un cromosoma super-
numerario; sus hallazgos fueron publicados
en 1959 por la Academia de las Ciencias de
Francia, estableciéndose por primera vez
una correlaciéon entre un sindrome y una
aberracion cromosomica.

En andlisis citogenéticos posteriores se de-
mostré que en el 95% de las personas con SD
se detecta un cromosoma adicional en el par
21 (trisomia 21), mientras que en una mino-
ria de casos se observa una translocacion, es
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decir, que el cromosoma 21 ademas de las
dos copias normales tiene material extra que
se adhiere a un cromosoma adyacente.

Se ha sugerido que aproximadamente el
0,45% de las concepciones humanas son
trisbmicas para el cromosoma 21, lo que
convierte al SD en la patologia cromosémi-
ca mas prevalente en el recién nacido. La
incidencia del sindrome esta en relacién di-
recta con la edad de la madre en el momen-
to de la concepcién, de forma que el riesgo
de una trisomia 21 oscila entre 1 caso por
cada 2000 nacidos vivos de mujeres entre

CAP 1. CARACTERISTICAS GENERALES

20y 30 anos, y 1 caso por cada 40 nacidos
vivos de mujeres mayores de 40 ahos. Otros
factores como el estatus socioeconémico
familiar, el grupo étnico, la presencia de en-
fermedades concomitantes o una edad pa-
terna elevada, no se han podido relacionar
definitivamente con una mayor incidencia
de SD. En Espafa, se estima que nace un
nifio con SD por cada 1400 nacidos vivos,
una cifra sustancialmente menor que la que
se registraba a comienzos de los anos 80,
aungue probablemente condicionada por la
despenalizacion del aborto eugenésico.

DIAGNOSTICO PRENATAL

Debido a la estrecha relacién entre la edad
de la madre y el riesgo de SD, en el pasado
solia practicarse una amniocentesis de forma
rutinaria a todas las gestantes mayores de 35
anos. En la actualidad, se pondera el riesgo de
cromosomopatias combinando la edad de la
madre, algunas caracteristicas ecograficas del
feto y determinados marcadores bioquimicos
en sangre materna, para determinar especifi-
camente la necesidad de pruebas invasivas y
reducir en lo posible su potencial morbilidad.

Una ecografia rutinaria realizada antes de
la semana 14 de amenorrea puede propor-
cionar indicios de SD mediante la medicion
de la “translucidez nucal” y la presencia de
otros marcadores ecograficos en el feto. El
especialista valorara la importancia de dichos
marcadores ecograficos junto con el riesgo
bioquimico en sangre materna, para deter-
minar el riesgo y programar, en su caso, una
prueba invasiva.

El denominado “Cribado Combinado del
Primer Trimestre”, es un protocolo formal-
mente implantado para las gestantes bajo
control reglado, que evalla conjuntamente
el analisis bioquimico, algunos marcadores
ecograficos del feto y determinados para-
metros clinicos de referencia. Mediante un
programa informdtico se puede obtener
una estimacién matematica del riesgo para
la inclusién del embarazo en un programa
de diagnéstico invasivo de SD.

Independientemente de los resultados de
los controles efectuados en el primer trimes-
tre, los protocolos de control establecen la
obligacién de efectuar una observacién eco-
grafica del feto en la semana 18-20, para
investigar malformaciones estructurales y
defectos del tubo neural. En esta ecografia
morfoldgica fetal, ademas de detectar mal-
formaciones fetales, se rastrean los “mar-
cadores ecogréficos de cromosomopatias”,
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cuyos resultados también pueden justificar
la necesidad de pruebas invasivas que con-
firmen o descarten un SD. Los marcadores
ecograficos son hallazgos anatémicos cuya

presencia, sin ser exactamente una anoma-
lia, induce la sospecha de que el feto sea
portador de una anomalfa cromosémica.

Marcadores ecograficos sugestivos de sindrome de Down

 Translucencia nucal aumentada (engrosamiento del tejido subcutaneo)

» Ausencia de hueso nasal

* Fémur corto

 Ectasia piélica renal

* Intestino ecogénico

* Ventriculomegalia cerebral
o Arteria umbilical Unica

» Agenesia de la falange media del 5° dedo de la mano

* Foco ecogénico intracardiaco

Las pruebas invasivas persiguen obtener cé-
lulas del feto o de la placenta con objeto
de estudiar directamente su cariotipo y de
este modo ofrecer el diagndstico de certeza
de un defecto cromosdmico. Con este fin,
puede efectuarse una biopsia de la placenta
(biopsia de corion), que se realiza entre las
semanas 10 y 14; sin embargo, la técnica
mas utilizada para obtener células fetales es
la extraccion de liquido amnidtico mediante
amniocentesis por su simplicidad, elevada
fiabilidad diagnostica y escasa morbilidad,
ya que la tasa de pérdidas fetales atribuidas
a este procedimiento es del 0,3-1 %.

En 1997 se detectd por primera vez ADN
libre fetal circulante en la sangre materna,
mediante técnicas de amplificacién basadas

en la reacciéon en cadena de la polimerasa
(PCR). Los avances de los Ultimos anos en
analisis genético, han permitido desarrollar
métodos para caracterizar especificamente
el escaso material genético del feto que lo-
gra traspasar la barrera placentaria, amplifi-
carlo y someterlo a analisis cuantitativos. Ya
estadn disponibles en el mercado tests para
el diagnostico basados en esta tecnologia,
que pueden localizar una sobreexpresion
genética en el cromosoma 21 en el ADN fe-
tal a partir de una sencilla muestra de san-
gre materna. Los estudios sobre su eficacia
anuncian indices de deteccion del 99%, con
una tasa de falsos positivos de sélo el 0,1%,
lo que podria obligar a reevaluar los proto-
colos de diagnostico prenatal del SD en un
futuro inmediato.
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Ecografia fetal convencional (a) y de un sindrome de Down (b) en la que se
observa la ausencia del hueso nasal y una translucencia nucal aumentada con
respecto al control

NT 1.38mm
2 Ang. TO.5%"

(b)

Cortesia del Dr. Frantisek Grochal. Femicare, Centro de diagndstico ultrasonografico prenatal, Eslovaquia
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FENOTIPO, COMORBILIDADES Y ALTERACIONES

COGNITIVAS

De forma general, se sospecha un SD ante
un neonato que presenta una hipotonia
muscular evidente, laxitud articular y los
rasgos tipicos reconocibles en el examen
fisico. La labor primordial de la Unidad de
Neonatologia sera determinar el impacto
del sindrome sobre los diferentes érganos,
con el fin de asegurar la supervivencia del
nino y su crecimiento en las mejores condi-
ciones de salud.

Los especialistas insisten en la importancia
de evaluar sisteméaticamente la presencia
de anomalias cardiacas, ya que el 40-60
% de los niflos con SD tienen cardiopatias
congénitas detectables desde el nacimien-
to. El control estricto de la ingesta y de las
deposiciones en los primeros dias de vida,
permitirdn descartar anomalias del aparato
digestivo. Un estudio hematolégico puede
poner de manifiesto un sindrome mielopro-

liferativo transitorio, que se presenta en el
5-10% de los pacientes y llega a alcanzar in-
dices de mortalidad del 20%. Los andlisis de
sangre deben incluir el control de hormonas
tiroideas para descartar un hipotiroidismo
congénito, cuya presentacion es 20 veces
mas frecuente en el SD que en la poblacion
general; también son imprescindibles para
estudiar el cariotipo y para la deteccion pre-
coz de enfermedades metabdlicas.

Aunque las repercusiones organicas de
la trisomia 21 son muy variables, en to-
dos los afectados se producen cambios
fisiolégicos, celulares y moleculares que
determinan un riesgo de padecer otras en-
fermedades mayor que el de la poblacién
general, y que ademas persiste durante el
resto de sus vidas.
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Rasgos fenotipicos caracteristicos y comorbilidades mas frecuentes en
el sindrome de Down

Sistema cardiovascular
- Cardiopatias congénitas
- Prolapso de valvula mitral

Cabeza y cuello o U NIV
- Regurgitacion adrtica

Braquicefalia

Occipital aplanado Sistema endocrino

Cuello corto - Hipotiroidismo

Cara : In.fertilida.d _ .

- Epicanto - Diabetes insulinodependiente
Nariz pequena con puente Aparato digestivo
nasal plano - Hernia umbilical

- Protrusién lingual - Ano imperforado
- Orejas pequenas M - Megacolon

- Conducto auditivo estrecho !

Manos y pies [ i

- Manos pequefias y cuadradas (‘\5

Sistema ocular
- Miopia

. Estrabismo
Nistagmo
Cataratas

Braquidactilia
Clinodactilia
Surco palmar dnico

Signo de la sandalia Sistema osteoarticular

- Subluxacion atlantoaxial

Piel y faneras - Displasia de cadera
Piel redundante - Inestabilidad femoropatelar
Genitales masculinos Otros
Atrofia genital - Alteraciones hematoldgicas y
Criptorquidia leucemia
Alteraciones inmunoldgicas y
susceptibilidad a infecciones

DIAGNOSTICO, CARACTERISTICAS SOMATICAS Y PERFIL CONDUCTUAL DEL SINDROME DE DOWN 27



El envejecimiento prematuro es una de las caracteristicas del sindrome de Down
(entre ambas fotografias transcurrieron 10 anos)

Aun se desconocen los mecanismos de tra-
duccion genética que inducen las manifes-
taciones fenotipicas del sindrome; se trata
de determinar qué genes del par 21 —cuan-
do estan presentes en tres copias— son res-
ponsables de las alteraciones morfolégicas y
funcionales que caracterizan al SD, y cémo
esta sobreexpresion de determinados genes
deriva en los cambios patolégicos caracte-
risticos. Estas alteraciones tienen un impac-
to significativo en diversos érganos, pero
afectan particularmente al desarrollo del
encéfalo. Las regiones implicadas en mayor
medida son el cerebelo y las dreas asociati-
vas de la corteza cerebral y el hipocampo,
cuyas neuronas presentan anomalias en la
proliferacién y en la diferenciacién, y un
deterioro manifiesto de su capacidad para
establecer conexiones sinapticas. Estos des-
ordenes neuronales se inician en el periodo
embrionario y son irreversibles, condenando
a la persona con SD a sufrir irremisiblemen-
te un déficit intelectual.

El nivel de deficiencia cognitiva suele ser
ligero o medio, aunque en condiciones am-
bientales favorables algunos individuos con-
siguen alcanzar una capacidad intelectual en
el limite de los estandares de la normalidad.
En la evaluacion especifica obtienen mejo-
res resultados en pruebas manipulativas,
perceptivas y motrices, y son especialmente
deficitarios en habilidades de tipo verbal y
numérico. Las carencias son evidentes en el
pensamiento creativo, de modo que las di-
ferencias con la poblacion general se hacen
mas evidentes a partir de la adolescencia,
edad en la que se adquiere el pensamiento
formal abstracto.

Sin embargo, el mundo de los sentimientos
y de las emociones esta conservado, y en
ocasiones incluso puede estar acentuado.
Durante el adiestramiento de las personas
con SD pueden aparecer reacciones parado-
jicas debido a un control deficiente de las
areas neocorticales del I6bulo frontal sobre
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el sistema limbico. Bajo la influencia de esta
afectividad alterada en el SD se producen
situaciones de comportamiento imprevisi-
ble, que pueden condicionar el aprendizaje
y dificultar la adquisicién de competencias.

Los adolescentes con SD sufren con fre-
cuencia ansiedad y depresion, y los trastor-
nos de la esfera psiquidtrica se acrecientan
con el paso del tiempo, derivando en una
demencia temprana que se manifiesta hasta
en el 50% de los individuos mayores de 50
afos. En este contexto, estd por dilucidar
la repercusion de los fendmenos de neu-
rotoxicidad relacionados con la expresion
genética alterada. La sobreexpresion de los
genes modifica aleatoriamente los meca-
nismos intimos del metabolismo neuronal
justificando la gran variabilidad evolutiva
de la discapacidad en el SD, pero ademas,
la sintesis de subproductos induce la for-
macion de depdsitos intra y extracelulares
que imitan los perfiles histopatoldgicos de
algunos procesos neurodegenerativos que
cursan con demencia precoz, como la en-
fermedad de Alzheimer.

Por el momento, no se dispone de terapias
celulares que logren controlar o revertir los
efectos de la sobreexpresion génica en el

CAP 1. CARACTERISTICAS GENERALES

SD. Las estrategias terapéuticas disponibles
estan encaminadas a los cuidados basicos
de salud, a la prevencién de las enfermeda-
des concomitantes, el apoyo psicopedago-
gico de las familias y la integracién social de
las personas con SD.

La desinstitucionalizaciéon de los nifos con
SD y los programas de atencién temprana
han demostrado una indudable eficacia
para incrementar los niveles cognitivos y
de psicomotricidad. Del mismo modo, las
politicas de integracién han propiciado la
inclusion de un numero creciente de afec-
tados en actividades sociales y en el mundo
laboral. La participacién normalizada de los
individuos con SD como ciudadanos activos
es una circunstancia que contribuye al desa-
rrollo de su intelecto. Desde esta perspecti-
va, cualquier actuacién médica —incluyendo
los cuidados de salud oral— que contribuya
a prevenir, paliar o eliminar alguna de las
repercusiones organicas del sindrome o de
las comorbilidades asociadas, constituird un
elemento adicional para proporcionar a las
personas con SD una mejor calidad de vida,
mayores niveles de autoestima y en conse-
cuencia facilitara su integracion social, con-
tribuyendo asi a desarrollar al méaximo sus
capacidades naturales.
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CONCLUSIONES PRACTICAS

30

ElI SD es consecuencia de un error producido durante la transferencia del cédigo genético
de los progenitores.

En la mayoria de las personas con SD se detecta un cromosoma adicional en el par 21
(trisomia 21), mientras que en el 5% de los casos se observa una translocacion.

En los neonatos con SD es importante evaluar sistematicamente la presencia de anoma-
lias cardiacas y la funcionalidad del aparato digestivo, descartar un sindrome mieloproli-
ferativo transitorio, y el despistaje de hipotiroidismo congénito y de otras enfermedades
metabdlicas.

Determinadas anomalias en las conexiones sindpticas son responsables del déficit inte-
lectual de las personas con SD.

Pueden tener una afectividad alterada, con reacciones imprevisibles, epidodios de ansie-
dad y depresion, y demencia precoz.
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PATRONES DE PERSONALIDAD Y

TEMPERAMENTO

Los pacientes con SD tradicionalmente se
han encasillado dentro de un Unico perfil
de personalidad, un estereotipo general
de personas sociables, carifiosas y en oca-
siones obcecadas. Sin embargo, hoy en dia
se considera que esta caracterizacién no se
corresponde con la realidad, ya que al igual
que ocurre en el resto de la poblacién, no
existe un perfil universal y los individuos con
SD van a presentan diferentes patrones con-
ductuales. Entre los factores que condicio-
naran la personalidad del paciente destacan
las caracteristicas genéticas, la maduracion
neuroldgica, la capacidad intelectual y los
aspectos socioambientales, de forma que
algunas caracteristicas conductuales no es-
taran presentes en todos los individuos con
SD ni lo hardn con la misma intensidad.

El temperamento es una de las particulari-
dades que mejor define la personalidad en
el SD, pero se acepta que es una condicion
innata que se va modelando a medida que
tiene lugar el proceso de maduracién vy el
contacto con los factores ambientales, por
lo que no debe considerarse de forma es-
tereotipada. El temperamento de cualquier
individuo suele ser inestable durante los
primeros 9 meses de vida, y tiende a esta-
bilizarse entre los 9 y los 12 meses; a partir
del primer afo, los factores de socializacion
ejercen una mayor influencia sobre el tem-
peramento que las caracteristicas bioldgi-
cas. Los nifos con SD menores de 3 ahos
exhiben un temperamento mas dificil que
los demds nifos de edades similares. Sin
embargo, esta caracteristica no persiste en

el tiempo, y entre los 3 y los 6 afos algunos
autores sefalan que el temperamento se
vuelve mas docil que en los no-sindrémicos.
En base a los resultados de estudios trans-
versales, se ha sugerido que los de edades
comprendidas entre las 3 semanas de vida
y los 12 afos se muestran menos persisten-
tes, mas sociables, se distraen con mayor
facilidad y tienen un estado de &nimo mas
positivo que los de un grupo control de eda-
des similares.

En relacion a la percepcion que los padres
tienen del temperamento de sus hijos, en
la mayoria de los estudios publicados a este
respecto se manifiesta que les consideran
mas sociables, afectivos y menos conflictivos
que los ninos no-sindrémicos. Sin embargo,
este perfil no se describe en el caso de los
lactantes, pero aun no se ha demostrado si
se debe a un cambio conductual real con
el crecimiento o a una modificacién de la
percepcion paterna.

Los fenotipos conductuales observados con
mayor frecuencia en el SD generalmente
tienen una correlacién con la edad crono-
l6gica. Los recién nacidos suelen mostrarse
muy dociles, incluso en ocasiones hipoacti-
vos. Entre los 3y los 5 ahos la mitad de los
ninos con SD exhiben una conducta propia
de los 2 afos de edad cronolégica. Es co-
mun que haya cierta dificultad para relacio-
narse con otros ninos de su edad y que no
exista interés en interactuar; al final de este
periodo, empieza a detectarse cierto grado
de independencia e iniciativa y, lo que en
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ocasiones constituye un signo caracteris-
tico, la terquedad u obstinacion. En torno
a los 4 anos practicamente todos han de-
sarrollado cierto grado de lenguaje verbal,
habilidades comunicativas y diferentes for-
mas de interaccion social o comunicacion
que les permiten expresar sus intereses.
Habitualmente, los que tienen un desarrollo
mas lento suelen ser mas impulsivos, frente
a los mas desarrollados cognitivamente que
acostumbran a ser mas callados e incluso a
mostrarse angustiados. Se ha sugerido que
el hecho de exhibir conductas estereotipa-
das podria constituir un mecanismo para
eludir otras tareas mas complejas. También a

CAP. 2. PERFIL CONDUCTUAL

estas edades el comportamiento se ha rela-
cionado con la capacidad motora, de forma
que los nifos con menos habilidades mo-
trices tienden a ser mas pasivos y a mostrar
menos curiosidad por el entorno. Entre los 5
y los 6 afnos los nifios con SD ya tiene mucha
mas capacidad de integracién, y participan
con maés frecuencia en actividades y juegos
sociales entre iguales. En general, suelen ex-
hibir actitudes mas negativas cuando el len-
guaje y otras habilidades comunicativas no
se desarrollan correctamente. Este compor-
tamiento agresivo o hiperactivo se observa
en torno al 15% de los pacientes con SD.

Fenotipos conductuales en el sindrome de Down

» La mayoria se muestran sociables, alegres, amistosos, activos y con sentido del

humor.

» Una minoria, con menor desarrollo intelectual, se manifiesta mas apagada y apatica.
» Un tercer grupo, también minoritario, es muy dificil de controlar por su comporta-

miento agresivo y destructivo.

Cuando alcanzan la adolescencia, un rasgo
de la personalidad relativamente comun en
los individuos con SD es la tristeza; a partir
de los 13 anos se pueden identificar res-
puestas emocionales como la ansiedad o
la depresion —como ya se ha sefalado en
el capitulo anterior—, asociadas a toda una
serie de actitudes como la desobediencia, la
falta de concentracién, la testarudez o las
conductas dicotdomicas (hiper e hipoactivi-
dad). Algunos autores han sefalado que
este comportamiento puede estar relacio-
nado con el grado de madurez y desarrollo
adquiridos, que le hacen tomar conciencia
de su discapacidad. Esta tristeza puede deri-
var en rabia, provocada por un sentimiento
de impotencia que genera situaciones de

gran tensién emocional. Hoy en dia estas
personas reciben una estimulacion muy
temprana, tanto por los profesionales que
interactdan con ellos como por su entorno
familiar, lo que se traduce en un mayor de-
sarrollo cognitivo, pero paralelamente les
hace ser conscientes de que son personas
que presentan determinadas dificultades.

Los chicos con SD son particularmente de-
pendientes de las motivaciones externas,
ya que sus rasgos conductuales no van a
depender exclusivamente del grado de de-
sarrollo cognitivo, sino también de su inte-
raccion social y de los factores ambientales.
En consecuencia, es frecuente recurrir a
elementos como premios para estimular o
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desarrollar la capacidad de motivacion, so-
bre todo en las primeras etapas de la vida.
Entre los factores ambientales cobra una
especial relevancia el entorno familiar, ya
que se ha constatado que algunas situacio-
nes que vivian estos pacientes hace algunas
décadas, como el aislamiento, el rechazo

social o la falta de estimulacion, influyen
negativamente en el desarrollo de su per-
sonalidad, mientras que un entorno familiar
propicio favorece el desarrollo psicoafectivo,
especialmente en términos de autocontrol y
expresividad.

Caracteristicas de la personalidad en el sindrome de Down

» Comunicativos

* Sociables

» Expansivos y afectivos

» Testarudos

+ Tendentes a la imitacion

* No aprenden facilmente de sus errores

» Trabajan mejor cuando se les premia

* Reacios a modificar su forma de trabajar

Factores condicionantes de la personalidad en el sindrome de Down

» No existe un perfil Unico de personalidad para el colectivo con sindrome de Down,

solo tendencias generales.

» El entorno familiar desempena un papel fundamental en el desarrollo de la persona-

lidad.

* La edad es muy importante, ya que durante la adolescencia la personalidad es mas
heterogénea, pero el comportamiento de los adultos es generalmente el de personas

socializadas e integradas.

» Las capacidades cognitivas y de aprendizaje, condicionan el temperamento y el desa-

rrollo de la personalidad en este colectivo.
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CAP. 2. PERFIL CONDUCTUAL

PERFIL CONDUCTUALY TRATAMIENTO

ORTODONCICO

La creciente demanda de asistencia sanita-
ria se enmarca en el proceso de integracién
del colectivo con SD. En el caso de la or-
todoncia el motivo de consulta responde
habitualmente a alguno de los siguientes
planteamientos: los problemas funcionales

secundarios a la maloclusién, la hipotonia o
las alteraciones esqueléticas, y/o los proble-
mas de estética en el territorio orofacial que
sin duda condicionan el perfil psicolégico y
la sociabilidad del individuo.

Los cambios de humor repentinos pueden condicionar el éxito de una sesién de
tratamiento odontolégico

l‘;;._n.ﬂ N el

Aunque el éxito del tratamiento ortodénci-
co en el SD esta condicionado por una serie
de caracteristicas fisicas especificas, también
es recomendable tener presentes algunos

rasgos conductuales y de la personalidad
de estos pacientes, puesto que van a deter-
minar su grado de cooperacion activa. Por
eso, en ocasiones, a pesar de que la edad
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cronolégica o la etapa de erupcion dental
sean las idéneas, puede ser prudente retra-
sar el tratamiento si el paciente demuestra
un grado de madurez insuficiente, ya que
éste va a limitar su capacidad de colabora-
cion con el ortodoncista.

La adecuada seleccion de los pacientes sus-
ceptibles de recibir ortodoncia, representa
un elemento fundamental para reducir la
aparicién de situaciones problematicas en el
curso del tratamiento. Algunos autores han
analizado la eficacia de las escalas de com-

portamiento para realizar la preseleccion de
pacientes con discapacidad intelectual que
precisan tratamiento ortodoéncico, pero en
general coinciden en que no representan
herramientas eficaces para esta finalidad.
A la hora de efectuar la seleccién definitiva
de los pacientes y de determinar el momen-
to idéneo para comenzar el tratamiento,
es fundamental recabar la mayor cantidad
de informaciéon posible sobre la motivacién
familiar, el nivel de comunicacion con el pa-
ciente, su grado de colaboracién y su capa-
cidad psicomotora.

| a motivacidon del entorno familar

Es imprescindible que los padres compren-
dan el importante papel que tienen que
desempenar en muchas fases del tratamien-
to. En primer lugar deben promover una ac-
titud positiva del paciente hacia el proceso
terapéutico que se va a iniciar, ya que en
muchos casos éste no va a ser consciente de
la necesidad del mismo ni del beneficio que
se pretende conseguir. Ademads, deberan
ayudar a motivarle para que asuma que es
imprescindible su colaboracion en aspectos
criticos de las sesiones clinicas, como la du-
racion de las citas, su posicion en el sillén, y
los inherentes a determinados procedimien-

tos como el registro de impresiones o el ce-
mentado de brackets. Por ultimo, el papel
de los padres también sera indispensable
para conseguir que el paciente acepte la
aparatologia ortoddéncica —especialmente
la removible— y mantenga una higiene oral
adecuada. Todas estas actividades pueden
exigir un aprendizaje y una rutina dificil de
implantar en personas con SD, por lo que si
no existe una actitud favorable y una moti-
vacion suficiente en el entorno del paciente,
puede llegar a comprometerse seriamente
el éxito del tratamiento.

La comunicacion con el paciente

Las personas con SD pueden tener pro-
blemas sustanciales con el lenguaje, que
incluyen desde las dificultades fonoldgicas
hasta las limitaciones de la capacidad de
comprensién. Ademas, pueden existir otros
factores como la pérdida de audicién, que
también van a condicionar la comunicacion.

Es importante conocer la gradacién de estos
potenciales condicionantes a través de los
padres, para poder establecer el mayor nivel
posible de comunicacién con el paciente. La
presencia de alguno de los progenitores en
el gabinete durante las primeras sesiones,
puede ser Util para orientar al facultativo
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sobre la idoneidad del lenguaje y los términos
gue estd empleando, algo fundamental para
generar un clima de confianza. Para ayudar
a mejorar la comunicacién con el paciente y
para explicarle el tratamiento, puede ser Gtil el
empleo de herramientas como los comics, las
fotografias o los pictogramas.

Como mejorar el grado de
colaboracion

En la mayoria de los casos seleccionados
aplicando criterios bien fundamentados,
los pacientes con SD se van a mostrar en la
consulta espontaneos, afables y confiados,
con un nivel de cooperacién suficiente para
llevar a cabo el tratamiento ortodéncico. A
menudo, responden bien a la motivacion
mediante pequefias recompensas como
pueden ser unos guantes y una mascarilla
al acabar la visita. Es muy util indagar si este
tipo de estrategias pueden ayudar a mejorar
su colaboracion, especialmente durante las
primeras visitas.

CAP. 2. PERFIL CONDUCTUAL

La presencia de un familiar puede
resultar imprescindible durante las
sesiones clinicas para generar un clima
de confianza

Estrategias para mejorar el grado de cooperacién en el gabinete dental
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Se ha sugerido que es mas conveniente ci-
tar al paciente a primera hora de la mafana
para que acuda mas descansado y tolere
mejor las sesiones. También, en principio, se
recomienda que las primeras citas sean mas
de “desensibilizacion” que de tratamiento
activo, para facilitar que se familiarice con el
personal de la clinica, el instrumental y otras
peculiaridades del entorno del gabinete
como los ruidos o determinados olores. Con
respecto a la duracion de las visitas, algunos
autores apuntan que suelen prolongarse
mas de lo habitual para poder proporcionar
mas explicaciones al paciente. Sin embargo,
otros han sugerido que deben ser mas cor-
tas, ya que suelen impacientarse en el sillon
dental, y en consecuencia seradn necesarias
un mayor nimero de sesiones para comple-
tar el tratamiento.

Otro aspecto que conviene investigar antes
del tratamiento son las expectativas de tole-
rancia a la aparatologia intraoral removible.
En este sentido, conocer la aceptacion del
paciente a objetos como las gafas, los au-
difonos o el reloj, puede proporcionar una
informacion Gtil, aunque hay que tener en
cuenta que los aparatos intraorales exigen
de una mayor tolerancia y tienen que per-
manecer en la boca un ndmero muy consi-
derable de horas al dia.

En el gabinete dental, algunas personas con
SD pueden mostrarse ansiosas, obstinadasy
resistentes a aceptar los cambios que impli-
ca el tratamiento ortodoncico. Cuando su
manejo es muy complicado debe plantearse
la aplicacion de otras técnicas de control
conductual como la premedicacién con

Cementado de
brackets bajo
anestesia general
(intubacién oro-
traqueal), en un
paciente con
una intrusion
traumatica

del frente
anterosuperior
por una caida
accidental
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farmacos ansioliticos —habitualmente ben-
zodiacepinas—. En los casos mas extremos
se ha sugerido incluso el empleo de la anes-
tesia general, especialmente en las fases

El papel de la psicomotricidad

El desarrollo psicomotor en el SD puede ser
inferior al que corresponde a su edad cro-
nolégica. Esto debe tenerse en cuenta si el
paciente va a ser portador de un dispositivo
removible, ya que se precisa cierta habilidad
motora necesaria para insertarlo o retirar-
lo de la cavidad oral. Ademaés, el nivel de
destreza manual y la hipotonia orofacial
condicionaran significativamente la capaci-
dad para realizar una higiene oral adecua-
da. La supervisién de la higiene oral y de la

CAP. 2. PERFIL CONDUCTUAL

mas complejas del tratamiento ortodéncico
como el cementado de brackets.

limpieza de los dispositivos ortodéncicos
deberdn estar siempre supervisadas por los
padres o los cuidadores, lo que en ocasio-
nes resultarda complicado porque puede
interpretarlo como una intromisién en su
autonomia y una minusvaloracién de sus
capacidades. En el capitulo 12 se detallan
algunas estrategias de higiene oral especial-
mente Utiles para pacientes con SD durante
las fases de tratamiento ortodéncico y man-
tenimiento.
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CONCLUSIONES PRACTICAS

Las personas con SD pueden presentan diferentes patrones de personalidad, condi-
cionados por la edad, el entorno y la capacidad de aprendizaje.

» Algunos rasgos conductuales y de la personalidad van a determinar el grado de coo-

42

peracién activa con el ortodoncista.

Las técnicas de control conductual van desde las pequefas recompensas o la desen-
sibilizacion, hasta la anestesia general para abordar fases complejas del tratamiento
ortodéncico en casos extremos.
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Morfologia, funcionalidad, patologia
oral y tratamiento odontoldgico en el
sindrome de Down






3.
Morfologia de las
estructuras orales

Hipotonia muscular
Los labios

La lengua

Los dientes
Conclusiones practicas

Para saber mas...
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HIPOTONIA MUSCULAR

La actividad de la musculatura orofacial se
inicia muy precozmente, ya que determi-
nadas acciones como la succién del dedo
pulgar aparecen a los 4 6 5 meses de vida
intrauterina. Una de las alteraciones tipicas
del SD, habitualmente presente desde el
nacimiento, es la hipotonia orofacial, que
afecta principalmente al musculo orbicular
de los labios, cigomatico, masetero, tem-
poral, musculatura de la mimica y lengua.
La hipotonia es una condicién anormal del
tono de la musculatura, que se manifiesta
como una disminucion de la tension o de
la resistencia al movimiento de un musculo

o de un grupo muscular; no representa per
se un trastorno médico especifico, sino que
se considera un sintoma que habitualmente
expresa una disfuncién cerebral.

En consecuencia, la hipotonia condicionara
en parte el aspecto caracteristico de estos pa-
cientes, con las comisuras labiales hacia abajo,
el labio superior inactivo y proyectado hacia
arriba, el labio inferior evertido y la lengua
protruida. Entre las complicaciones funciona-
les secundarias a esta falta de tono muscular
destacan la incontinencia salival, la respiracion
oral, y problemas de la deglucién y el lenguaje.

Hipotonia de la musculatura orofacial
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Se ha sugerido que la hipotonia muscular
participa en el desarrollo de algunas altera-
ciones esqueléticas del complejo craneofa-
cial, como el patrén de crecimiento vertical,
la clase lll esquelética y las mordidas abier-
tas. Para intentar justificar esta relacion, se
ha recurrido a la teorfa de la matriz funcio-
nal —propuesta por Moss a principios de
los afios sesenta— que aun admitiendo el
potencial de crecimiento del cartilago y del
hueso, considera que, cuando se activan, los
tejidos blandos son los principales respon-
sables de la osteogénesis. Cada una de las
funciones orofaciales se rige por un compo-
nente craneal especifico y relativamente in-
dependiente de los demads, constituido por
una matriz funcional y su unidad esqueléti-
ca; por matriz funcional se entenderian las
cavidades anatdmicas y las partes blandas
necesarias para realizar una determinada
actividad como respirar, masticar o hablar;
el hueso, el cartilago y los tendones compo-
nen la unidad esquelética, que se adapta a
la matriz funcional, y le proporciona soporte
y proteccion. Por ejemplo, cuando un bebé
estda mamando, se originan movimientos
mandibulares anteroposteriores y verticales
que tensan el ligamento esfeno-mandibular
y estimulan el crecimiento de la rama ho-
rizontal de la mandibula; la activacion de
una serie de grupos musculares denomina-
dos “mediadores morfogenéticos” estimu-
la directa o indirectamente a través de las
inserciones peridsticas el crecimiento de los

CAP. 3. MORFOLOGIA DE LAS ESTRUCTURAS ORALES

huesos sobre los que se insertan. Todo este
complejo mecanismo modelara el conjunto
de huesos de la esfera bucofacial facilitan-
do, cuando funcionan sincronicamente, su
crecimiento armonico.

Esta teoria se complementa con la del “equi-
librio de fuerzas” en el denominado “Pasillo
de Tomes”, un corredor en el que se sitlan
los dientes flanqueados por un lado por los
labios y las mejillas, y por el otro por la len-
gua. El equilibrio entre las ligeras presiones
antagonicas que ejercen estas estructuras
anatomicas en reposo influye notablemente
en la posicién de los dientes en la arcada;
a pesar de tratarse de fuerzas muy tenues,
determinados habitos prolongados en el
tiempo pueden alterar este equilibrio, lo
gue repercutird en la posicién u orientacion
de los dientes. La falta de un buen sellado
labial, la interposicién lingual, la hipotonia
muscular y determinados habitos nocivos
como la respiracion bucal, alteran el equi-
librio de fuerzas y favorecen la aparicién de
las maloclusiones.

En los pacientes hipotdnicos en los que la
anatomia orofacial es compatible con su co-
rrecto funcionamiento, se han aplicado en
las Ultimas décadas diversos programas de
fisioterapia, que basicamente consisten en
la manipulacion repetitiva de determinadas
estructuras orales y que se abordaran con
mas detalle en el capitulo 7.
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LOS LABIOS

En el periodo neonatal no se aprecian al-
teraciones labiales. A medida que el nifo
crece los labios se engrosan y se vuelven
prominentes, generando un sellado defi-
ciente. En estos casos, el empleo metédico
de estimuladores labiales puede favorecer la
recuperacion de la competencia labial. En
los adultos, la macroqueilia es mucho mas
comun entre los varones que en las mujeres.
La musculatura periorbicular suele ser hipo-
ténica y es la responsable del dangulo labial
descendente, con una elevacién pasiva del
labio superior mientras que el inferior se en-
cuentra evertido y algo protruido.

Aproximadamente el 25% de los pacien-
tes presentan fisuras labiales verticales y
profundas que cursan con descamacion,
formacién de costras y dejan cicatrices vi-
sibles. Son mé&s habituales en los varones,
aparecen sobre todo en la tercera década
de la vida y afectan fundamentalmente al
labio inferior y las comisuras (queilitis an-

gular). Su etiologia atin no se ha aclarado
definitivamente, aunque se ha sugerido que
podrian deberse a alteraciones anatémicas
como la disminucién congénita del tamafo
y numero de las glandulas mucosas labiales
o la debilidad en la fusién de los segmentos
laterales prenatales del labio inferior. Los es-
tudios histopatolégicos han revelado hiper-
queratosis, fibrosis, granulacion (en casos
severos), e hiperplasia epitelial con infiltrado
inflamatorio subyacente en casi todos los
casos. Se ha constatado que un importan-
te porcentaje de lesiones estan colonizadas
por Candida albicans, probablemente como
expresion de factores locales (boca abierta
de forma persistente, incontinencia salival
o traumatismos de repeticién) o sistémicos
(déficit inmunoldgico). Es dificil determinar
si la infeccion micotica constituye una causa
0 una consecuencia de las fisuras labiales,
pero en cualquier caso la mayorfa de los pa-
cientes responden favorablemente al trata-
miento con antifungicos.

Las fisuras labiales son un hallazgo frecuente entre los jévenes con sindrome de Down

i
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LA LENGUA

CAP. 3. MORFOLOGIA DE LAS ESTRUCTURAS ORALES

La protrusién lingual constituye un elemen-
to muy caracteristico en las personas con
SD. Sin embargo, el tamafo de la lengua
en estos pacientes es un tema sujeto a con-
troversia, ya que algunos autores defienden
que se trata de una macroglosia verdadera
con hipertrofia de fibras musculares —espe-
cialmente de tipo lI—, mientras que otros
creen que el tamafo de la lengua es normal,
y que ésta protruye porque su implantacion
es muy anterior o porque el volumen de la
cavidad oral estéd reducido (con un maxilar
superior hipoplasico, paladar estrecho, en-
sanchamiento del reborde alveolar y en oca-
siones hiperplasia amigdalar y adenoidea).

Apenas existen estudios histolégicos sobre esta
caracteristica del SD, por lo que la diferencia
entre macroglosia verdadera y relativa se basa
Unicamente en la proporcion existente entre la
lengua y la cavidad oral, y esto justifica que
la prevalencia de macroglosia en la literatura
sea muy variable (10-100%). La macroglosia
se hace mas patente con la edad, de tal for-

ma que en la primera infancia la lengua pue-
de presentar unas dimensiones consideradas
normales, pero a medida que pasan los anos
ésta aumenta de tamafo (absoluto o relativo)
hasta que termina sobrepasando los limites
de la boca. Con frecuencia las improntas de
los dientes posteriores se hacen visibles en los
laterales de la lengua como consecuencia de la
presion que ésta ejerce contra las estructuras
coronarias. Si estas improntas se limitan a un
area aislada, suelen responder a la existencia
de algun diastema; en cualquier caso, esta
condicion es habitualmente asintomatica.

La macroglosia, ya sea verdadera o relativa,
va a dificultar la deglucion y la fonacion, im-
pidiendo en ocasiones el cierre de la cavidad
oral, y provocando alteraciones dentarias y
6seas. En los afios 50 del siglo pasado, se
sugirié que la reseccién quirtrgica de la len-
gua a los 11-12 anos de edad podria preve-
nir el prognatismo y solventar los problemas
derivados del tamafo lingual. Aunque la
solucién quirdrgica se ha propuesto

La macroglosia, verdadera o relativa, es muy habitual y facilita la aparicion de lesiones
secundarias a traumatismos de repeticién
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esporadicamente en la literatura especiali-
zada, debe reservarse exclusivamente para
pacientes con déficits funcionales severos
—como el compromiso respiratorio en de-
cubito—, ya que su eficacia es transitoria en
individuos con hipotonia acusada y se han
observado recurrencias incluso en pacientes
con macroglosia verdadera.

En el momento del nacimiento la lengua
es lisa y de consistencia normal. A medida
que el nifio crece las papilas se hipertrofian

-especialmente las circunvaladas- y aparecen
grietas profundas en el dorso lingual -sobre
todo en los dos tercios anteriores- que le
dan el tipico aspecto de “lengua fisurada o
escrotal”, que es practicamente una cons-
tante entre los pacientes adultos. La lengua
escrotal exige intensificar las medidas de hi-
giene local, ya que favorece el acimulo de
restos alimenticios, que provocan halitosis y
la aparicién de lesiones localizadas de etio-
logfa infecciosa o traumaética.

La lengua fisurada favorece el desarrollo de lesiones de etiologia infecciosa
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LOS DIENTES

CAP. 3. MORFOLOGIA DE LAS ESTRUCTURAS ORALES

Erupcidn dentaria

En los pacientes con SD es frecuente un
retraso considerable de la erupcién tanto
de los dientes deciduos como de los per-
manentes. El primer diente suele aparecer
entre los 12 y los 14 meses de edad, pero
puede retrasarse hasta los 24 meses. Los
dientes temporales que habitualmente acu-
mulan un mayor retraso eruptivo con los
incisivos y los caninos. La primera denticién
generalmente se completa entre los 4 y 5
anhos de edad, y en ocasiones alguno de
estos dientes permanece en la boca hasta
los 15 afios. Al demorarse la exfoliacion de
los dientes temporales también se retrasa la
erupcién de los permanentes, de forma que
los primeros molares y los incisivos no sue-
len aparecer hasta los 8 6 9 anos. Los dien-
tes permanentes habitualmente emergen
en posicién lingual o bucal con respecto a
los temporales. En su conjunto, el retraso de
la erupcion se estima en 2 afilos con respec-
to a la poblaciéon general, aunque es mas
habitual entre las mujeres. Por el contrario,
algunos autores han sugerido que, salvo

excepciones, las edades de erupcion siguen
una distribuciéon gaussiana similar a la ob-
servada en la poblaciéon general.

También se ha sefalado que la secuencia
cronoldgica de erupcidon no es completa-
mente ajena al patron de la normalidad,
aunque en la denticién temporal es mucho
mas impredecible que en la definitiva —los
dientes inferiores preceden a sus homéni-
mos superiores, salvo en el caso del incisi-
vo lateral—, y no es excepcional que algun
molar temporal haga su aparicion antes de
que lo hagan los incisivos. En la denticion
permanente la secuencia de erupcion suele
estar conservada en el caso de los prime-
ros molares y del grupo incisivo, tanto en
el maxilar superior como en la mandibula,
mientras que las asimetrias entre hemiar-
cadas contralaterales son mas evidentes en
los caninos y los premolares. Tanto las alte-
raciones en la secuencia de erupcion como
las asimetrias, son especialmente frecuentes
entre los 10 y los 14 afios de edad.

Secuencia
cronoldgica de
erupcion dentaria
alterada
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Cronologia de la erupcién de los dientes temporales en la poblacidon general
y en el sindrome de Down
(basada en valores medios registrados en la literatura)

DIENTES TEMPORALES DEL MAXILAR SUPERIOR
35

30

25 /

20

15

Edad cronoldgica en meses

=@ Sindrome de Down
=@ Poblacién general

Incisivo central Incisivo lateral Canino Primer molar Segundo molar

DIENTES TEMPORALES MANDIBULARES

35

I S
) / /

15
) ./

Incisivo central Incisivo lateral Canino Primer molar Segundo molar

Edad cronoldgica en meses

@ Sindrome de Down
*®: Poblacion general
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Cronologia de la erupciéon de los dientes permanentes en la poblacién general
y en el sindrome de Down
(basada en valores medios registrados en la literatura)

DIENTES PERMANENTES DEL MAXILAR SUPERIOR

Edad cronoldgica en meses
©o

2 =@®= Sindrome de Down
=@ Poblacién general

Incisivo central  Incisivo lateral Canino  Primer premolar Segundo premolar Primer molar ~ Segundo molar

DIENTES PERMANENTES MANDIBULARES

Edad cronoldgica en meses
©o

2 =@ Sindrome de Down
=@ Poblacion general

Incisivo central  Incisivo lateral Canino  Primer premolar Segundo premolar Primer molar ~ Segundo molar
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Maduracién dentaria (edad dental)

La observacion directa de los dientes pre-
sentes en la boca de un nifo en un momen-
to determinado de la vida no constituye una
herramienta fiable para estudiar su grado
de maduracion dentaria, y ya que la erup-
cion es un fendmeno puntual, es dificil de
establecer el momento exacto en que se
produjo, pudiendo acelerarse o retrasarse
por multiples factores locales (caries, pér-
dida prematura o retencién prolongada
de la denticion temporal, malposiciones
dentarias o anquilosis). Por otra parte, se
ha sugerido que la edad cronolégica tiene
una mayor correlaciéon con la formacion del
diente que con las dimensiones corporales o
la maduracién esquelética, probablemente
porque la edad ésea es mas sensible a las
influencias ambientales que la edad den-
tal. La calcificacion dental es un proceso
continuo, que puede analizarse mediante
una radiografia en cualquier momento du-

Hasta la fecha, se han publicado muy
pocos trabajos sobre valoracion de la
calcificacién dental de los pacientes con
SD y sus resultados deben interpretarse

rante la etapa de desarrollo del paciente vy,
en consecuencia, resulta especialmente util
para calcular la edad dental de una perso-
na. La maduracién dentaria permite esta-
blecer la temporalizacion ideal para iniciar
el tratamiento ortoddncico, determinar el
ritmo de activacion de la aparatologia, ga-
rantizar el movimiento dentario y predecir
el pronostico de los dientes remanentes. Se
ha sefalado que el desarrollo dentario no
constituye un indicador definitivo del pico
de crecimiento puberal, y por lo tanto los
ortodoncistas ademas de determinar la
edad dental también deberian comprobar la
edad esquelética antes de disefar el plan de
tratamiento. La maduracién fisiolégica pue-
de alterarse como consecuencia de algunos
trastornos sistémicos y se ha constatado
que en pacientes con enfermedades graves
el retraso madurativo esquelético es mas
acusado que el de la maduracién dental.

Maduracién y erupcion
dentaria retrasadas en
una paciente de 19 anos
con sindrome de Down

con cautela, ya que no estan exentos de
importantes sesgos. Al analizar una serie
radiografica en un colectivo con SD de
nuestro entorno aplicando un modelo de
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regresion lineal que incluia el valor del
indice de Demirjian, no encontramos dife-
rencias significativas entre la edad dental
y la cronolégica en los varones, mientras
que la maduracién dental estaba signi-
ficativamente retrasada en las mujeres.

CAP. 3. MORFOLOGIA DE LAS ESTRUCTURAS ORALES

Paradojicamente, el 33% de los varones y
el 10% de las mujeres tenian una madura-
cion dental adelantada con respecto a la
edad cronoldgica.

Numero, forma y tamafio de los dientes

Se estima que en mas del 50% de los pacien-
tes con SD se detectan agenesias dentarias
—un porcentaje 10 veces superior al ob-
servado en la poblacién general—, aunque
para algunos investigadores la prevalencia
es sensiblemente mas alta. Se ha sugerido
que las agenesias afectan por igual a ambos
sexos, pero algunos autores sostienen que
son mas habituales entre los varones. En la
denticion temporal las agenesias se limitan
a los incisivos laterales, mientras que entre
los dientes permanentes el que falta con

Agenesias
dentarias

mayor frecuencia es el incisivo lateral supe-
rior, sequido del segundo premolar inferior,
el segundo premolar superior, y los incisivos
centrales y laterales inferiores. En algunas
series, aungque reconocen una secuencia
similar en términos de dientes afectados,
se sostiene que la agenesia mas comun es
la del segundo premolar inferior. Paradoji-
camente, algunos pacientes tienen dientes
supernumerarios, aungue esta es una ano-
malia infrecuente que generalmente consti-
tuye un hallazgo radiogréfico casual.
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También es importante la prevalencia de mal-
formaciones dentarias, como los incisivos
conoides, y los caninos delgados y puntiagu-
dos; con menor frecuencia se diagnostican
transposiciones, anquilosis, impactaciones,
dilaceraciones radiculares y fusiones dentarias
(la mas comuUn entre el incisivo lateral inferior
y el canino). Se ha senalado que 1 de cada 4

pacientes con SD tiene algun diente conoide;
esta anomalia es mas frecuente en el maxilar
superior que en la mandibula, afectando prin-
cipalmente al incisivo lateral superior. Parece
que existe un cierto dimorfismo sexual en la
aparicion de dientes conoides, siendo mucho
mas habituales entre las mujeres que en los
varones.

Malformaciones dentarias entre las que predominan los dientes conoides

Los dientes permanentes suelen ser peque-
fios, fundamentalmente a expensas de la
porcion coronal. La prevalencia de micro-
doncia oscila entre un 25 y un 55% de los
casos Yy, aunque puede afectar tanto a la
denticion temporal como a la permanente,
es mas patente en los dientes definitivos,
lo que favorece la apariciéon de diastemas.

El taurodontismo, que se caracteriza por la
forma alargada de las cdmaras pulpares y el
desplazamiento apical de las furcas, se pre-
senta en un porcentaje que habitualmente
oscila entre el 33 y el 55% de los pacientes,
aunque su variabilidad es tan grande que
para algunos autores constituye la anomalia
dentaria mas comun en el SD.

Taurodontismo
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CAP. 3. MORFOLOGIA DE LAS ESTRUCTURAS ORALES

Alteraciones estructurales de los dientes

La hipoplasia y la hipocalcificaciéon del
esmalte son mas frecuentes que en otros
colectivos con discapacidad intelectual y
que en la poblacion general. Su aparicion
se ha relacionado, mas que con la cromo-
somopatia de base, con desérdenes me-
tabdlicos que afectan al germen dentario
durante el periodo de gestacién.

El desgaste de las superficies coronales es
particularmente habitual en las personas
con SD, detectandose en algunas series en
2 de cada 3 individuos. La causa mas ha-
bitual es la atricion secundaria a bruximo,
pero en un numero considerable de casos
también participa la erosiéon, que no se ha
relacionado con ninguna particularidad die-
tética pero podria ser consecuencia del re-
flujo gastroesofagico y la regurgitacion que
presentan el 20% de estos pacientes.

MORFOLOGIA, FUNCIONALIDAD, PATOLOGIA ORAL Y TRATAMIENTO ODONTOLOGICO EN EL SINDROME DE DOWN 59



CONCLUSIONES PRACTICAS

* La hipotonia muscular de las personas con SD condiciona su fenotipo orofacial.

* El sellado labial suele ser deficiente y con frecuencia presentan fisuras labiales verticales
y profundas.

* La macroglosia —verdadera o relativa— y la lengua fisurada son practicamente una cons-
tante entre los adultos.

» La erupcion dentaria suele estar retrasada una media de 2 afos, especialmente entre las

mujeres.

* Las anomalias dentarias mas comunes son la microdoncia, las agenesias y las alteraciones
morfolégicas (conoidismo y taurodontismo).
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El control neuromuscular deficiente, la hipotonia muscular y la dismorfologia inherentes
al SD, conllevan una elevada prevalencia de alteraciones del desarrollo, anatémicas y fun-
cionales del complejo orofacial. Entre las funciones mas comprometidas estan la succién,
la deglucion —responsable de la incontinencia salival—, la masticacion y la articulacion del
lenguaje, lo que repercute de forma significativa sobre la salud oral y general, y dificulta la

integracién social de las personas con SD.

DESARROLLO FUNCIONAL DEL COMPLEJO

OROFACIAL

En la poblacion general

El desarrollo de las funciones orales sigue
una progresién jerarquica. El neonato prime-
ro empieza a respirar y a continuacién a suc-
cionar. Durante el desarrollo intrauterino, las
estructuras orales se desenvuelven en torno
al movimiento reflejo de succién-deglucién
del feto, cuya influencia persiste durante los
primeros anos de vida; para poder alimen-
tarse debe coordinar la succion con la respi-
racion nasal; succionar implica proyectar la
lengua bajo el pezén o la tetina para luego
retraerla sobre la superficie del paladar y en-
viar el contenido hacia el eséfago.

Con la erupcién de los dientes temporales,
se desarrollan la masticacion y el lenguaje.
La sensibilidad oral disminuye durante la
“fase oral” del desarrollo, en la que el bebé
introduce en la boca sus dedos y todo tipo
de objetos. El reflejo nauseoso se estimula en
localizaciones por detras del ultimo diente
erupcionado. El sellado oral es fundamen-
tal para la deglucién; los dientes entran en
oclusion para estabilizar la mandibula con-
tra el maxilar superior y la base del craneo,
una maniobra esencial para que la mastica-
cion y la deglucion sean eficaces, ya que la

informacion que proporcionan los recepto-
res sensoriales del periodonto, la mucosa y
la musculatura resulta imprescindible para
activar el control motor.

En el neonato, la lengua ocupa casi toda la
cavidad oral y se ubica entre las arcadas en
desarrollo y los labios; en consecuencia, en
la primera infancia hay una ligera mordida
abierta anterior y una tendencia a la protru-
sion lingual. La lengua colecciona el bolo en
la boca antes de elevarlo hacia el paladary lo
conduce hacia atras, en un movimiento favo-
recido por un ligero cambio de presion nega-
tivo intraoral. Los desplazamientos laterales
de la lengua comienzan con el desarrollo de
la denticion temporal, entre los 6 y los 12
meses de edad. Posteriormente desaparece
la propulsion lingual, y a los 4 afios el nifio ya
ha desarrollado un patron maduro de respi-
racion, degluciéon y nutricion. La adquisicién
de estas habilidades motoras es imprescindi-
ble para que se desarrollen correctamente la
expresion facial y el lenguaje.
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En el sindrome de Down

En el SD la hipotonia lingual acarrea una
manifiesta hipoplasia del tercio medio
facial. Existe una marcada discrepancia
entre los procesos alveolares, que provo-
ca que la posicion en la que erupcionan
los incisivos temporales impida alcan-
zar una oclusion confortable en reposo.
Para evitar esta situacion el nifio avanza
la mandibula, en un movimiento favore-
cido por la laxitud de los ligamentos de
la articulacién temporomandibular, que
persigue inmovilizar el maxilar superior
por detras del inferior. Para afianzar esta
posicién e inconscientemente eliminar las
interferencias oclusales, con frecuencia se

CAP. 4. FUNCIONALIDAD ORAL

desarrollan habitos de apretamiento o de
bruxismo.

La hipoplasia maxilar, combinada habi-
tualmente con unas fosas nasales estre-
chas y un aumento del tamafo tonsilar,
comprometen el acceso de la via aérea
superior, promoviendo la respiracion oral
y en ocasiones la aparicién de una apnea
del suefo. Para compensar esta situaciéon
y facilitar la entrada del aire, la mandi-
bula desciende, los labios se separan vy la
lengua se adelanta, situdndose sobre los
dientes mandibulares.

Posicién de las estructuras orales en reposo en el sindrome de Down

Los problemas de alimentaciéon son parti-
cularmente frecuentes; se inician con las di-
ficultades para succionar que complican la
lactancia materna y con biberén, y le siguen
las limitaciones para manipular la comida
y manejar los cubiertos, la repulsa a deter-
minados alimentos y texturas, o la falta de
colaboracién para masticar y/o tragar. Se ha

o
RSB

e

demostrado que los chicos con SD tardan
en adquirir la coordinacién motora necesa-
ria para que el proceso de alimentacién se
normalice, pero ademas en esta actividad
también participan otros factores como el
grado de discapacidad intelectual, la hipo-
tonia severa o la implicacién de los padres/
cuidadores.
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MASTICACION Y DEGLUCION

Los primeros anos

Si bien las anomalias funcionales relacio-
nadas con la alimentacién en el SD pueden
constatarse a lo largo de toda la vida, el
problema mas precoz es el asociado a la
succién, ya que se hace patente en mas de
la mitad de los neonatos. Estos bebés tienen
una musculatura especialmente débil y una
evidente descoordinacion oromotora, que
se exacerba en los pacientes con una cardio-
patia congénita severa. Estas circunstancias
se reflejan en una succién de eficacia limita-
da, sellado labial deficiente, proclividad a la
fatiga, y una manifiesta dificultad para com-

| a transicion

Durante la etapa de crecimiento, la transi-
cion de un patrén de masticacién/deglucion
infantil a uno adulto resulta especialmente
compleja, con un inicio mas tardio (la pri-
mera comida que exije masticacion se intro-
duce en torno a los 24 meses, frente a los
12 en la poblacién general), requiriendo por
lo general un mayor tiempo de adaptacion
y, en algunos casos, sin llegar a superar por
completo esta fase de transicion.

En los adolescentes es habitual un retraso
en la ejecucién de los movimientos orales
eficaces, con pausas frecuentes que inte-
rrumpen los ciclos masticatorios, probable-
mente para controlar el bolo alimenticio o
por fatiga muscular, aunque en ocasiones
parece existir cierta reticencia a la mastica-
cion frente a la succién.

binar las funciones de succién, deglucién y
respiracion.

En registros videograficos de nifos de 4y 5
anos con SD, se demostré que la protrusion
de la lengua es uno de los primeros obsta-
culos que impide el inicio de la masticacién,
favoreciendo la retencién de la comida enla
boca, independientemente de si su consis-
tencia es sélida, semisolida o puré.

La descoordinacién hace que los movimien-
tos mandibulares sean bruscos e imprecisos,
y el control del bolo deficiente. El resulta-
do es el rechazo sistematico a determina-
dos alimentos, una dinamica masticatoria
poco funcional y la deglucion de grandes
bocados escasamente triturados. Estas di-
ficultades funcionales provocan frecuentes
eructos —por aerofagia—, tos —por aspira-
cion de liquidos o semisélidos—, suspiros y
un impulso de beber de forma abundante
entre bocados.
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CAP. 4. FUNCIONALIDAD ORAL

Algunos indicadores de disfuncidon masticatoria en personas con sindrome de Down

Informacion

proporcionada por los
padres/cuidadores

Boca abierta en reposo
Protrusién lingual
Incontinencia salival
Ronquido

Infeccion respiratoria
recurrente

Bruxismo

Observacion directa
mientras come y bebe

Mete la lengua dentro del
vaso para beber

Lateralizacion lingual pobre
Lateralizacion del bolo pobre
Traga sin masticar

Tose o se atraganta

Expulsa comida de la boca

Exploracion clinica

Boca abierta en reposo
Respirador oral

Protrusién lingual
Sensibilidad lingual reducida

Hipotonia y movilidad
reducida lingual

Amigdalas hipertréficas

Movimientos faciales
incontrolados

Introduccion ralentizada de boca abierta

alimentos que se manejan

con los dedos y beber

Retraso en manejar los
cubiertos

Rehusa texturas sélidas
Rehusa masticar

Rehusa deglutir

Escupe la comida

Retiene la comida en la boca
Come muy despacio

Tose o se atraganta durante
las comidas

Expulsa comida de la boca

Vierte liquido al beber

Ciclos masticatorios con la

Protrusién lingual al comer

Erupcién dental retrasada
Facetas de desgaste oclusal
Retrognatismo maxilar

Hipoplasia del tercio medio
facial

Discinesia orofacial
Protrusién mandibular

Inestabilidad oclusal en
reposo

Queilitis angular (por
incontinencia salival)

Restos alimenticios retenidos
en la boca

El adulto

En los adultos persisten los problemas de ali-
mentacion y, aunque se han publicado muy
pocos estudios en los que se haya abordado
este tema, se estima que aproximadamente el
25% de las personas adultas con SD tienen
alguna alteracion de la funcionalidad oral. Uti-
lizando grabaciones en video se ha compro-
bado que en los adultos jovenes la frecuencia

Faulks et al, 2008

masticatoria es baja, el tiempo de masticacién
se prolonga —fundamentalmente debido a
movimientos linguales de lateralidad inefica-
ces—, aumenta el nimero de ciclos mastica-
torios efectuados con la boca abierta, rehusan
mas tipos de alimentos que la poblacién ge-
neral y tragan grandes bolos practicamente
sin masticarlos antes.
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CONSECUENCIAS DE LA DISFUNCION ORAL

Aunque las anomalias del tracto digestivo
son 20 veces mas comunes en el SD que en
la poblacion general, buena parte de los pro-
blemas relacionados con la digestién, y con
las obstrucciones intestinales y esofagicas, se
podrian justificar en base a la ingesta de boca-
dos enteros. La constipacion, cuya prevalencia
alcanza el 40%, también se ha atribuido al
menoscabo de la capacidad masticatoria. La
malabsorcion y las alteraciones del metabolis-
mo pueden agravar el compromiso inmuno-
l6gico y favorecer la malnutricion —de por si
condicionada por la exclusiéon de determina-
dos alimentos—, incrementando el riesgo de
envejecimiento prematuro.

La percepcién de saciedad se reduce cuando
la comida se engulle entera o masticada sélo
parcialmente, lo que unido en ocasiones a una
dieta rica en carbohidratos y colesterol, favo-
recera la demanda de grandes ingestas y en
consecuencia la tendencia a la obesidad. Ade-
mas, la masticacién infructuosa conlleva una
pérdida de estimulos sensoriales que pueden
hacer de la comida una experiencia menos
placentera de lo habitual, provocando que los
pacientes coman en exceso para compensar
la pérdida de estimulacion gustativa, fomen-
tando la aparicidon de trastornos alimenticios
como la bulimia.

Las infecciones respiratorias representan la
principal causa de muerte en el adulto con
SD. Las aspiraciones son habitualmente silen-
tes, pero pueden relacionarse con episodios
de tos y de atragantamiento. En estos pacien-
tes, al igual que en los que tienen infecciones
respiratorias recurrentes, hay que descartar la

existencia de deglucién atipica y de aspiracio-
nes alimenticias. Los nifios con SD también
tienen una elevada prevalencia de trastornos
del suefio, incluyendo el sindrome de apnea
obstructiva del suefo, que se diagnostica en
mas del 50%, aunque algunos son asinto-
maticos. El riesgo de presentar esta patologia
es especialmente elevado cuando confluyen
determinadas condiciones anatdémicas y fun-
cionales del tracto digestivo —como disfagia
y reflujo gastroesofdgico— o una cardiopatia
congénita.

Las dificultades en la deglucién tambien re-
presentan un gran inconveniente para la in-
tegraciébn comunitaria, ya que un adolescente
que rechaza alimentos sélidos no participara
en determinadas actividades que impliquen
comer en publico; los adultos pueden auto-
discriminarse por tener rutinas socialmente
inaceptables como la protrusion lingual, co-
mer con la boca abierta, la caida de alimentos
de la cavidad oral o la persistencia de restos
de comida en la boca tras la deglucién. Una
complicacion particularmente estigmatizante
es la incontinencia salival, secundaria a la difi-
cultad para deglutir la saliva (cuya produccién
es habitualmente similar a la de la poblacién
general) y que potencia una imagen desvir-
tuada de discapacidad intelectual severa.

Otras alteraciones disfuncionales como la pa-
tologia de la articulacion temporomandibular
o parafuncionales como el bruxismo, se abor-
dan en el capitulo 5, por su repercusion di-
recta sobre el area de interés del odontélogo.
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CAP. 4. FUNCIONALIDAD ORAL

PREVENCION Y TRATAMIENTO DE LA

DISFUNCION ORAL

En los nifios con SD la alimentacién esta con
frecuencia comprometida. Aunque en los
adultos no se ha abordado esta cuestion en
profundidad, parece que si las funciones ba-
sicas de masticacion y deglucion estan altera-
das durante la infancia, la disfuncién persistira
hasta la edad adulta. Para poder evaluar la efi-
cacia de cualquier tipo de intervencion, ya sea
de naturaleza protésica, ortoddncica o qui-
rdrgica, es imprescindible disponer de herra-
mientas que permitan cuantificar el deterioro
funcional. Los cuestionarios tienen grandes
limitaciones en pacientes con discapacidad
intelectual y particularmente en las personas
con SD, muy reacias a reconocer dolor o ma-
lestar. Las filmaciones sin embargo son muy
utiles para cuantificar variables representativas
de la actividad masticatoria, como el tiempo
de masticacion, el nimero total de ciclos mas-
ticatorios y el de los efectuados con la boca
abierta, asi como la frecuencia con la que el
paciente rechaza la comida.

Las principales estrategias terapéuticas inclu-
yen la estimulaciéon neuromuscular, las inter-
venciones conductuales, la ortodoncia y el
tratamiento quirdrgico. La terapia de estimu-
lacién neuromuscular orofacial se detalla en el
capitulo 7; es la de instauracion mas tempra-
nay su objetivo principal es recuperar el tono
muscular para favorecer el desarrollo morfolé-
gicoy funcional de la cavidad oral. Los procedi-
mientos de modificacion conductual incluyen
el refuerzo por parte de los padres/cuidadores
de la conducta deseada y el empleo de sefa-
les tactiles o acusticas. Algunas discrepancias
oclusales pueden corregirse recurriendo a la
ortodoncia durante la pubertad, aunque re-
quieren un grado de cooperacion importante
por parte del paciente (ver capitulos 8 y 9). El
abordaje quirdrgico incluye la glosectomia, la
tonsilectomia, y las intervenciones de cirugia
plastica y maxilofacial (ver capitulo 10); sus
detractores argumentan consideraciones éti-
cas y escasos resultados en términos de me-
jora funcional; paraddjicamente podria llegar
a comprometer el desarrollo del lenguaje y
generar cierta inestabilidad psicoldgica.

Estimulacion del sellado labial, de la

musculatura perioral y de los movimientos de la

lengua, ejercitando la succiéon
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CONCLUSIONES PRACTICAS

e Las alteraciones de la funcionalidad oral son muy frecuentes en el SD e incluyen primordialmente difi-
cultades para succionar, masticar y deglutir.

* Los problemas de alimentacién se agudizan por las limitaciones para manipular la comida y manejar
los cubiertos, y por la repulsa a determinados alimentos y texturas.

e Las disfunciones orales acarrean problemas digestivos, tendencia a la obesidad, incontinencia salival,
aparicion de trastornos alimenticios, un riesgo aumentado de broncoaspiracion y dificultan la integra-
cién social.

e Su prevencion y tratamiento se fundamenta en la estimulacion neuromuscular, las intervenciones con-
ductuales, la ortodoncia y el tratamiento quirtrgico.
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CARIES Y ENFERMEDAD PERIODONTAL

Las patologias orales més frecuentes en la
poblacién general son la caries en la infan-
cia y la enfermedad periodontal en la edad
adulta. En el SD, se constata una situacion

Caries

La mayoria de las investigaciones publicadas
hasta la fecha coinciden en que, salvo casos
particulares, los pacientes con SD son me-
nos propensos a padecer caries que el resto
de la poblacion. En estudios epidemioldgi-

paraddjica, con un cierto efecto protector
frente a la caries y una especial predisposi-
cion a la periodontitis, tanto en términos de
prevalencia como de severidad.

cos efectuados en gemelos, se concluyé que
el porcentaje estimado de personas con SD
libres de caries era del 78%, frente al 58%
de sus mellizos no sindrémicos.

Boca libre de caries de un paciente con sindrome de Down

Se han barajado numerosos argumentos para
justificar este hallazgo. La presencia de micro-
doncia, diastemas y agenesias, reduce el riesgo
de aparicién de caries interproximales al evitar
la retencidn de restos alimenticios, favorecer la
autoclisis y el cepillado, y restringir en conse-
cuencia la superficie colonizable por bacterias
cariogénicas. Ademas, el retraso de la erupcion
dentaria minimiza el tiempo de exposicién a
la actividad de los azUcares y otros elemen-

tos con potencial cariogénico. Por otra parte,
la atricién dentaria patoldgica secundaria al
bruxismo desgasta las superficies oclusales,
de forma que las fosas y las fisuras dejan de
ser areas vulnerables. También se ha sugerido
gue la saliva de las personas con SD tiene un
pH maés basico, y mayores concentraciones de
calcio y fésforo que el resto de la poblacién,
favoreciendo ademas la seleccién de una mi-
crobiota oral especifica con escasa actividad
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cariogénica.  Sorprendentemente, algunos
autores han sefalado que los nifios institucio-
nalizados consumen menos dulces, comen a
intervalos regulares y practican la higiene bucal
sistematicamente, y que muchos chicos con
SD tienen un control dietético estricto para
prevenir la obesidad, por lo que son menos
suceptibles a la aparicion de caries, pero esta
impresion no es compartida por nosotros.

Hay dos escenarios particulares que pueden
fomentar la aparicién de caries a edades

Caries rampantes

en relacion con la
alimentacion prolongada
por biberén

Enfermedad periodontal

La enfermedad periodontal representa uno
de los principales problemas odontolégi-
cos del paciente con SD, ya que afecta al
35-70% de los nifos y al 90-100% de los
mayores de 20 afios. Se caracteriza por
su aparicion temprana, rapida evolucion y
agresividad. Puede debutar como una gin-
givitis necrotizante, con inflamacion y en
ocasiones ulceracion irregular de las papilas
interdentales, flacidez, desprendimiento de
los margenes gingivales y tendencia al san-
grado; este es un cuadro doloroso que en

CAP. 5. PATOLOGIA ORAL Y TRATAMIENTO ODONTOLOGICO

poco usuales. Por un lado, los problemas
conductuales y las dificultades en la alimen-
tacion pueden convertirse en argumentos
para que los padres intenten compensar
estas restricciones recurriendo constante-
mente al biberén, lo cual podria favorecer
la aparicién de caries rampantes. Por otra
parte, la retencién de restos alimenticios en
los espacios interproximales potencia la des-
mineralizacién y el consecuente desarrollo
de caries, aunque éstas suelen mantenerse
asintomaticas hasta los 25-30 afos.

los nifios puede provocar irritabilidad y fe-
bricula, comprometiendo su alimentacion.
La severidad de la enfermedad periodontal
aumenta con la edad, caracterizdndose en
los estadios méas avanzados por la presencia
de bolsas profundas e importante destruc-
cion ésea, con movilidad progresiva y pérdi-
da prematura de los dientes (especialmente
en el sector anteroinferior). Los dientes in-
volucrados con mayor frecuencia son los
incisivos inferiores y los molares superiores.
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Aungue no se ha aclarado definitivamente
el mecanismo etiopatogénico que explique
la especial susceptibilidad de estos pacien-
tes a la enfermedad periodontal, se han
sugerido varios factores que podrian condi-
cionar su prevalencia y agresividad. Entre los
de indole local se incluyen la anatomia den-
taria (morfologia conoidea mas acentuada
y taurodontismo, aumento de la superficie
que elude la autoclisis a nivel cervical y lon-
gitud radicular reducida), la laxitud de la
musculatura perioral (autoclisis de eficacia
limitada), la incoordinacién motora (destre-
za manual comprometida que condiciona el
cepillado) y las maloclusiones (apifiamientos
que dificultan la remocion de placa). Se ha
sefalado que la alteraciéon de la microcircu-
lacion sanguinea —con arteriolas y capilares
mas estrechos y de paredes mas finas de lo
normal— restringe la aportacién de oxigeno

La enfermedad
periodontal es muy
prevalente, de aparicion
precoz y agresiva

al periodonto; la maduracion alterada del
coldgeno, la malabsorcion de vitamina A,
la malnutricién y una elevada concentracién
salival de AMPc, también podrian favorecer
la aparicion de periodontitis. Entre los fac-
tores etiopatogénicos generales cobra una
especial relevancia el déficit inmunitario que
afecta a la respuesta de los linfocitos T, a
los niveles de inmunoglobulina A en saliva
y a la quimiotaxis de los neutréfilos. No se
han identificado microorganismos especifi-
cos que justifiquen la severidad del proceso,
pero Porphyromonas gingivalis y Aggrega-
tibacter actinomycetemcomitans se aislan
con una frecuencia inusitada (hasta en el
35% de las muestras de placa subgingival);
la respiracion oral, la eliminacién deficiente
de la placa bacteriana y la dieta (blanda y
rica en hidratos de carbono) facilitan la pro-
liferacion de estos periodontopatégenos.

76  ORTODONCIA Y ORTOPEDIA DENTOFACIAL EN EL SINDROME DE DOWN



CAP. 5. PATOLOGIA ORAL Y TRATAMIENTO ODONTOLOGICO

BRUXISMO Y DISFUNCION

TEMPOROMANDIBULAR

Algunos habitos parafuncionales como la
respiracion oral, la interposicion lingual o la
succion digital, puede ocasionar problemas
de alimentacién y agravar las maloclusiones
dentarias secundarias a patrones aberrantes
de caracter genético, anatomico y/o fun-
cional. En casi 3 de cada 4 nifos con SD se
observan 2 o mas habitos parafuncionales. El

Bruxismo

El bruxismo es una parafuncién especial-
mente prevalente en el SD ya que afecta a
mas del 40% de este colectivo, en el que
presenta dos caracteristicas diferenciales,
su predominio diurno y que se inicia du-
rante la infancia. Suele debutar entre los
4y los 8 anos, y alcanza su mayor inci-
diencia entre los 10 y los 14, descendien-
do paulatinamente a partir de esta edad.
No existe una predileccidon por sexos, pero
parece que es mas frecuente en el SD tipo
mosaico y entre los nifos en los que per-
siste el habito de succién digital.

Aunque su etiologia se considera mul-
tifactorial, se ha sugerido que algunas
circunstancias como la ansiedad crdnica,
la maloclusién dentaria, la disfunciéon de
la articulacion temporomandibular por
hiperlaxitud ligamentosa o la inmadurez
del sistema nervioso, pueden contribuir
de forma determinante a la aparicién de
bruxismo entre las personas con SD.

La consecuencia directa masimportanteesla
atricién patoldgica de los dientes, que pue-
de afectar al tejido de soporte periodontal

bruxismo —sdlo superado en frecuencia por la
respiracion oral— cobra una especial relevan-
cia en el ambito odontoldgico, por su reper-
cusion directa sobre los dientes y los tejidos de
soporte peridentarios, y por su participacion
en el desarrollo de determinadas alteraciones
disfuncionales como la patologia de la articu-
lacién temporomandibular.

y, si es persistente, provocar una hipertrofia
de la musculatura maseterina. Los desgastes
dentarios afectan primordialmente a bordes
incisales, caras palatinas de incisivos y cani-
nos superiores, y superficies oclusales de los
grupos dentarios posteriores. Una imagen
caracteristica de los molares inferiores son
las caras oclusales concavas —por desgaste
de la dentina—, con un é&rea periférica de
esmalte de mayor altura. Ademas, al realizar
el paciente de forma persistente movimien-
tos mandibulares de lateralidad excéntricos,
aumenta la probabilidad de apariciéon de
una disfuncién temporomandibular.

Atricion patologica de
los dientes por bruxismo
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Disfuncion de la articulacion temporomandibular

Se estima que en torno al 25% de las per-
sonas con SD presentan algun tipo de dis-
funcién temporomandibular. Aunque se
reconoce que su etiologfa es multifactorial,
se asocia estrechamente a algunas caracte-
risticas del sindrome, como la hiperlaxitud
ligamentosa, la hipotonia muscular y la
parafuncion oclusal de clase Ill forzada, en
la que el individuo realiza una protrusién
mandibular excesiva con el objetivo de me-

jorar la estabilidad oclusal —bien aumen-
tando el nimero de puntos de contacto o
bien mediante el bloqueo mandibular en
reposo provocando una mordida cruzada
anterior—. Clinicamente se caracteriza por
ruidos articulares, limitaciones o desviacio-
nes de los movimientos mandibulares y do-
lor, sin que exista ningun signo o sintoma
predominante en funciéon de la edad o el
sexo del paciente.

TRATAMIENTO ODONTOLOGICO

Condicionantes sistémicos

Las personas con SD, ademas de las altera-
ciones inmunitarias inherentes al sindrome,
pueden presentar una serie de patologias
que las hacen especialmente susceptibles a
las infecciones —directamente o como con-
secuencia de su tratamiento—, como son
determinados trastornos hematologicos
(neutropenia, trombocitopenia o policite-
mia), inmunoldgicos (mielodisplasia transi-
toria) o neoplasias (leucemia). Esto obliga a
intensificar las condiciones de asepsia en el
escenario del tratamiento odontoldgico y a
valorar la administracién de antibiéticos con
caracter preventivo.

La prevalencia de alteraciones cardiacas
congénitas en pacientes con SD se estima
entre el 30 y el 40%, aunque existe una
importante variabilidad en funcion del gru-
po étnico y la localizacién geografica. Los
defectos mas habituales son, en orden de
frecuencia decreciente, los del septo auri-

culo-ventricular, los del septo auricular, el
ductus arterioso permeable, los del septo
ventricular y la tetralogia de Fallot. La So-
ciedad Europea de Cardiologia aconseja la
administracién de profilaxis antibidtica de la
endocarditis infecciosa antes de los procedi-
mientos dentales que impliquen manipula-
cion de los tejidos gingivales o de la region
periapical, o perforacion de la mucosa oral,
en los pacientes que presenten un defecto
cardiaco ciandtico congénito, en los porta-
dores de una prétesis valvular, en los que
hayan tenido un episodio previo de endo-
carditis infecciosa y en los trasplantados
cardiacos que hayan desarrollado una val-
vulopatia postrasplante. La pauta recomen-
dada es de 2 gr de amoxicilina o ampicilina
(en niflos 50 mg/kg de peso) por via oral
o intravenosa, 30 minutos a 1 hora antes
de la manipulaciéon odontoldgica; en los pa-
cientes alérgicos a los antibioticos betalac-
tdmicos, 600 mg de clindamicina (en nifos
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20 mg/kg de peso) por via oral o intraveno-
sa. Hay que tener presente que las bacterie-
mias iatrogénicas no siempre se derivan de
manipulaciones cruentas, ya que también
pueden detectarse —aunque con menor
frequencia— en relacion a otros procedi-
mientos como la infiltracion de anestesia
local o la insercion de bandas de ortodon-
cia. En cualquier caso, hay que insistir en el
mantenimiento de una buena higiene oral,
para evitar que actividades de la vida dia-
ria como masticar o cepillarse los dientes,
puedan provocar bacteriemias transitorias.
Algunos de estos pacientes con cardiopatias
recibiran tratamiento con farmacos anticoa-
gulantes o con inhibidores de la agregacion
plaguetaria, en cuyo caso la prescripcion de
analgésicos y antibidticos estara orientada
a evitar sinergismos que potencien el riesgo
de hemorragia.

Las infecciones del tracto respiratorio son
particularmente frecuentes, favorecidas por
la propia anatomia de las vias respiratorias,
la aspiracién de secreciones orales, la hipo-
tonia y las alteraciones inmunoloégicas. En
los pacientes con infecciones recurrentes es
mas habitual la seleccién de cepas bacteria-
nas resistentes a determinados antibidticos,
el respaldo del sillén no debe reclinarse mas
de 45 grados para evitar el compromiso
respiratorio y en ocasiones hay que evaluar
la utilizacién del dique de goma en térmi-
nos de riesgo/beneficio, ya que restringe la
entrada de aire a las vias aéreas superiores
ya de por si limitada por el tamafo de la
lengua y la hipertrofia amigdalar.

La inestabilidad cervical afecta al 10-20% de
los pacientes con SD. La variante mas co-
mun es la traslacion anterior atlanto-axial,
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presumiblemente en relacién con la hiper-
laxitud de los ligamentos transversos. La
mayorfa de los casos son asintomaticos y
no guardan relacién con la edad ni el sexo.
En estos pacientes, la hiperextension o una
flexion brusca del cuello puede provocar
una lesion medular irreversible, por lo que
se ha preconizado que deben someterse a
revisiones periddicas especialmente si prac-
tican determinadas actividades deportivas.
Por esta razén, en el contexto odontoldgico
es importante evitar posiciones forzadas del
cuello en el sillén dental y eventualmente,
si se interviene en medio hospitalario, en la
mesa del quiréfano.

En pacientes con reflujo gastroesfagico hay
que limitar la inclinacién del repaldo del
sillén. En algunos casos no diagnosticados
previamente, las erosiones dentales cons-
tituyen el primer signo de sospecha, que
obliga a remitir al paciente al especialista
correspondiente.

Como ya se ha comentado en el capitulo
2, el comportamiento de las personas con
SD en el gabinete odontolégico es muy va-
riable, abarcando desde un alto grado de
cooperacién hasta el rechazo total, pasando
por estados de ansiedad o de fobia. Su su-
pervivencia va en aumento y paralelamente
la aparicion de demencia en relacién con
la enfermedad de Alzheimer, estiméndose
en un 9% a los 30-39 anos y en un 54%
a los 60-69 anos, lo que en muchos casos
condicionara el abordaje odontolégico del
paciente.

La diabetes es mas habitual en el SD que
en la poblacion general, especialmente en
el rango de edad de 25 a 35 afios. Ademas
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de sus consabidas manifestaciones orales
(hipertrofia parotidea, sialosis, xerostomia,
sindrome de boca ardiente y cicatrizacion
retrasada), la diabetes ensombrece funda-
mentalmente el prondstico de la enferme-
dad periodontal y dificulta su control. Las
infecciones orales por su parte, pueden au-
mentar la resistencia a la insulina y favorecer
el descontrol metabdlico.

El hipotiroidismo es una constante en el
30% de la poblacién con SD. Proporciona
un fenotipo facial caracteristico (labios fi-
nos, parpados hinchados y expresion triste)
que el odontélogo debe reconocer, para a
continuacién corroborar que el paciente
recibe tratamiento y estd adecuadamente
controlado. En personas poco colaborado-
ras que precisen sedacién farmacoldgica
hay que evitar las benzodiacepinas, ya que
pueden ocasionar depresién respiratoria.

La prevalencia estimada de epilepsia entre
las personas con SD es del 5-7%. Esta pa-
tologia condiciona la planificacién del tra-
tamiento odontolégico, desde la toma de
decisiones sobre el entorno en el que se
prestara asistencia —ambulatorio u hospita-
lario—, hasta el horario de las citas —para
evitar la franja horaria en la que los ataques
son mas frecuentes—, pasando por la iden-
tificacién y tratamiento de la patologia oral
especifica —como la hipertrofia gingival que
ocasionan las hidantoinas—. Ademas, se
debe evitar la prescripcion de fadrmacos con
potencial epileptogénico —como el trama-
dol— y de los que incrementan la actividad
de los antiepiléticos —como el metronida-
zol—. Los episodios convulsivos también
condicionaran el disefio de las rehabilitacio-
nes protésicas, que seran pereferiblemente
fijas, elaboradas con materiales radiopacos
y con caras oclusales/palatinas metalicas
para aumentar su resistencia a la fractura.
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Condiciones sistémicas prevalentes en el sindrome de Down con implicaciones en el

abordaje odontoloégico

CONDICIONES SISTEMICAS

PREVALENCIA
ESTIMADA

IMPLICACIONES EN EL AMBITO
ODONTOLOGICO

Alteraciones inmunoldgicas
Alteraciones cardiacas

Infecciones respiratorias

Inestabilidad atlantoaxial

Reflujo gastroesofagico

Demencia/Alzheimer

Diabetes

Hipotiroidismo

Epilepsia

Traumatismos por caidas

90%

40%

40-60%

10-30%

13-59%

45%

1-10%

30%

5-7%

25% al menos
una al afo

Periodontitis

Valorar profilaxis antibiotica

Evitar aspiracion de secreciones orales

Riesgo de dafio medular al
manipular el cuello

Erosiones dentales
Hipersensibilidad dental

Ansiedad y escasa cooperacion
en la consulta

Periodontitis, hipertrofia parotidea, sialosis,
xerostomia, sindrome de boca ardiente y
cicatrizacién retrasada

Evitar depresores del sistema
nervioso central

Valorar riesgo de convulsiones

Riesgo de fracturas dentales
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Guia de procedimientos

La atencion temprana, al igual que en el resto
de poblacion, es importante en las personas
con SD, en las que ademés confluyen facto-
res de riesgo como la lactancia prolongada.
La asistencia odontoldgica basica, como la
supervision del cepillado o las visitas periodi-
cas al dentista, suelen ser lamentablemente
menos frecuentes que en los demas ninos, e
incluso entre los institucionalizados la salud
oral representa a menudo el aspecto mas ne-
gligente cuando se instauran habitos de vida
saludables. La implantacion de programas
preventivos es imperativa desde la infancia
(capitulo 12), para minimizar en el futuro
las necesidades de tratamiento dental. En
las primeras etapas de crecimiento, hay que
intentar desterrar habitos perniciosos como
la succion digital y simultdneamente iniciar
de forma precoz la terapia miofuncional (ca-
pitulo 7).

Es importante alcanzar una relacion de con-
fianza entre el paciente con SD vy el dentista
desde las primeras visitas, y procurar que las
intervenciones sean indoloras. Esto permitira
modelar una conducta cooperadora, que po-
sibilitara ejecutar en el futuro procedimientos
odontolégicos mas agresivos. Su dificultad
para expresar dolor retrasa el diagndéstico
de la patologia oral hasta que el proceso es
irreversible o el riesgo de infeccion es impor-
tante; ademas, obliga a administrar anestesia
local siempre que se realicen procedimientos
potencialmente molestos —como la coloca-
cion de bandas de ortodoncia—, para evitar
actitudes de retraimiento o evasién dificiles
de superar a posteriori.

El reflejo nauseoso puede estar exacerbado
y activarse incluso al manipular la porcion
anterior de la cavidad oral. Puede atenuarse

mediante el masaje facial e intraoral, siempre
que el dentista lo detecte inmediatamente y
le infunda seguridad al paciente.

En los ninos, la mision fundamental del odon-
télogo sera vigilar y controlar la erupcion
dentaria, evitando las pérdidas prematuras
de espacio. La aparatologia ortodéncica no
suele aplicarse antes de que el paciente al-
cance la pubertad (capitulos 8-10).

Aunque el riesgo de caries sea bajo, las
anomalias del esmalte (hipoplasias e hipo-
calcificaciones) lo hacen mas susceptible a
la accién de los acidos, constituyendo ésta
una indicacion para la aplicacién semestral
de fllor y para el sellado de los molares de-
finitivos. La realizacién de procedimientos
conservadores en el gabinete dental exige un
alto grado de colaboracion. En los pacientes
poco cooperadores en los que el tratamien-
to debe efectuarse bajo sedacion profunda
0 anestesia general, se practican exodoncias
con mas frecuencia con la pérdida prematura
de la funcionalidad y el compromiso estético
consiguientes.

Una adecuada higiene oral ayuda a retrasar
la aparicién de la enfermedad periodontal y
enlentece su evolucion, por lo que el cepilla-
do dental y el empleo de colutorios antisép-
ticos resultan indispensables. Se recomienda
efectuar revisiones y controles de placa por
parte del profesional con una periodicidad
trimestral. Se aconseja recurrir a la clorhexi-
dina al 0,12-0,20% en fases activas de la pe-
riodontitis, proseguir con dosis bajas (0,05%)
hasta completar un mes y después utilizar
colutorios con triclosan o aceites esenciales
para las fases de mantenimiento.
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Enfermedad periodontal con un importante componente inflamatorio en una
paciente con sindrome de Down, con buena respuesta clinica al detratraje, raspado y
alisado radicular

La protesis fija deberd reservarse para los
pacientes que mantengan unos estanda-
res aceptables de higiene oral, y siempre y
cuando la morfologia dentaria y el estado
del periodonto no lo contraindiquen. Como
ya hemos comentado, el pronostico de los

implantes oseointegrados es significativa-
mente peor en el sindrome de Down que
en la poblacion general, pudiendo ademas
ensombrecerse si la higiene oral no es ade-
cuada o el paciente tiene periodontitis.
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Recuperacion funcional y estética mediante una prétesis fija, que ademas contribuye
a reforzar la autoestima de la paciente

El bruxismo puede aparecer o agudizar-
se en pacientes con oclusiones inestables
y contactos irregulares, en cuyo caso la
rehabilitaciéon oclusal puede ser beneficio-
sa. Cuando esta no es posible, una férula
acrilica de descarga puede ser eficaz para
recuperar una oclusion equilibrada. Sin
embargo, en muchos casos el bruxismo ex-
presa un descontrol del sistema nervioso,
por lo que incluso las férulas son ineficaces,

aunque contribuyen a proteger las estruc-
turas dentarias remanentes. En periodos de
exacerbacion es conveniente efectuar una
evaluacion psicolégica del paciente, para
descartar alteraciones subyacentes como la
ansiedad crénica, que pueden contribuir a
agravar esta parafuncion.
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CAP. 5. PATOLOGIA ORAL Y TRATAMIENTO ODONTOLOGICO

Férula de descarga en una paciente bruxista para proteger las estructuras
dentarias remanentes

Aunque la prevalencia de apnea obstructiva
del suefo varia ostensiblemente en virtud
del criterio poligrafico empleado para su
diagnostico, en general se acepta que es una
patologia especialmente frecuente en este
colectivo. Se ha sugerido que la mayoria de
los pacientes son candidatos a tratamiento
quirdrgico en algun momento durante el
curso de la enfermedad. La adenoamigda-
lectomia aislada es menos eficaz que en la
poblacién general, por lo que suelen propo-
nerse abordajes quirdrgicos mas complejos
que incluyen la uvulopalatofaringoplastia, la
glosectomia parcial e incluso la tragqueosto-
mia. La eficacia de la terapia farmacoldgica
es limitada, porque la administracion de
oxigeno sin aliviar la obstruccién de la via
aérea puede provocar un efecto paraddji-
co, al reducir la respuesta estimuladora de
la hipoxia, mientras que el tratamiento con
presidén positiva continua estd condiciona-
do por el grado de adaptacion del paciente
—muchas veces limitado en el SD—. En la
literatura, se ha tratado con éxito la apnea

k|

obstructiva del suefo en pacientes con SD
mediante dispositivos de avance mandibu-
lar; sin embargo, se trata de casos aislados,
cuyos autores recomiendan esta técnica sélo
para pacientes que van a someterse poste-
riormente a tratamiento quirurgico, los que
no son candidatos a un abordaje quirdrgico
o aquellos que presentan sintomatologia
persistente a pesar de haber sido someti-
dos a otras modalidades de tratamiento.
Un procedimiento ortopédico-ortodéncico
de expansion maxilar rapida produce una
disminucién de la resistencia al flujo del
aire nasal y proporciona mas espacio para
la lengua en la cavidad oral, por lo que se
recomienda para mejorar la ventilaciéon y
como complemento a otras técnicas para
combatir el sindrome de apnea obstructiva
como la adenoamigdalectomia.
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CONCLUSIONES PRACTICAS

* Enel SD la prevalencia de caries es baja, pero la enfermedad periodontal es muy frecuen-
te y particularmente severa.

* En este colectivo, la aparicion de patologia oral también estd condicionada por parafun-
ciones como el bruxismo o disfunciones como la de la articulaciéon temporomandibular.

» El plan de tratamiento va a estar supeditado a numerosos condicionantes de salud sis-
témicos.

» El disefio de programas preventivos y el contacto precoz con el equipo odontolégico
son esenciales para minimizar las necesidades de tratamiento y favorecer la empatia en
futuras sesiones.
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6.
Diagnostico
cefalométrico

Diagndstico cefalométrico de las displasias esqueléticas
Displasias esqueléticas en el sindrome de Down
Diagnostico cefalométrico de las maloclusiones
Andlisis cefalométrico vertical

Conclusiones practicas

Para saber més...
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DIAGNOSTICO CEFALOMETRICO DE LAS
DISPLASIAS ESQUELETICAS

La cefalometria es una herramienta diag-
nostica basada en la telerradiografia lateral
de craneo, que puede aportar informacién

relevante sobre la displasia esquelética, la
posicion de los incisivos y el biotipo facial:

|dentificacion de una displasia esquelética en el plano sagital

Se constata efectuando mediciones —linea-
les y/o angulares— del maxilar, la mandibula
y la relacién entre ambas estructuras 6seas.
Cada sistema cefalométrico recurre a unas
dimensiones determinadas. Por ejemplo, la
cefalometria de Steiner evalla los angulos

SNA, SNB y ANB, el trazado de Ricketts es-
tudia la convexidad y en el analisis de Mc-
Namara se determinan longitudes absolutas
—maxilares y mandibulares— y se comparan
con valores de referencia.

|dentificacion de la posicién de los incisivos

Esta determinacién es fundamental para
planificar el movimiento sagital —vestibuli-
zacion o lingualizaciéon— que se puede rea-
lizar sobre los incisivos y para establecer sus
limites. Se efectla sobre la telerradiografia,

midiendo la distancia entre el borde incisal
0 el punto mas anterior de la cara vestibular
de de los incisivos y un plano de referencia,
que varia dependiendo del sistema cefalo-
métrico seleccionado.

|dentificacion del patron de crecimiento y del biotipo facial

La importancia de esta determinacién radica
en que condiciona en gran medida la estrate-
gia terapéutica, ya sea ésta de caracter ortopé-
dico o exclusivamente ortoddncico. El patron
se establece en base a diversos parametros
gue difieren en cada sistema cefalométrico.
Por ejemplo, en el andlisis de Ricketts se efec-
tuan cinco mediciones angulares, el eje facial,
el plano facial, la altura facial inferior, el plano
mandibulary el arco mandibular.

En definitiva, el diagnéstico cefalométrico
permite determinar si el paciente tiene una
clase I, Il 6 lll esquelética, si sus incisivos estan
vestibulizados o lingualizados, y si se trata de
un biotipo braqui, meso o dolicofacial.
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DISPLASIAS ESQUELETICAS EN EL SINDROME

DE DOWN

Se ha postulado que el exceso de material
genético inherente al SD provoca una alte-
racion del crecimiento craneofacial respon-
sable del acortamiento de la base craneal
anterior y de la hipoplasia del maxilar. Una
de sus consecuencias directas es la elevada

prevalencia de maloclusiones —con o sin
sustrato esquelético—, concretamente de
mordida cruzada anterior y posterior, clase
Il dentaria y esquelética, y mordida abierta
anterior.

La mordida abierta anterior y la displasia esquelética de clase Ill, son las
maloclusiones mas frecuentes en el sindrome de Down

Los analisis cefalométricos del crecimiento
craneofacial en el SD publicados hasta la
fecha son escasos, la mayoria de caracter
transversal e incluyen pacientes de un am-

Crecimiento de la base craneal

En el contexto de una tasa de crecimiento
general somatico limitada, en el SD se ha
descrito una disminucién del tamafo global
de la cabeza con tendencia a la braquice-
falia y un area sagital del endocraneo par-
ticularmente reducida. Esta limitacién del

plio rango de edad, por lo que, salvo con-
tadas excepciones, dificilmente ofrecen una
visién dindmica del conjunto.

crecimiento también afecta al area medio-
facial, la base del crdneo, el hueso frontal
y el seno paranasal; el etmoides esta retrui-
do, conformando una depresion profunda
entre las dos oérbitas. Todo ello ocasiona
una hipoplasia vertical de las estructuras
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centrales del craneo, que conlleva altera-
ciones en la posicion de la silla turca y pro-
voca un aplanamiento de la base craneal.
Este aplanamiento puede hacerse ain mas
evidente por un aumento de la presién
intracraneal —secundario al propio creci-
miento— y por una neumatizacién limitada
del seno frontal. En consecuencia, muchos
autores hablan de una auténtica displasia
craneal, con una prevalencia elevada de
maloclusiones de clase IIl.

Cuando se evalUan estos hallazgos en rela-
cion a la edad, se admite que en el SD el cre-
cimiento esta comprometido desde la etapa
prenatal, por lo que en el neonato la porcion
anterior de la base del crdneo ya exhibe un
déficit de 3 mm. La mayoria de los autores
sostienen que desde el nacimiento hasta los
14 afos la base craneal anterior (distancia
entre los puntos cefalométricos Silla turca y
Nasion) es mas pequena en el SD que en la
poblacion general, resultando a esta edad
8-9 mm mas corta de lo normal. Sin em-
bargo, otros investigadores defienden que
los cambios estructurales en la base craneal
en los pacientes con SD se establecen antes
de los 8 afos y que a partir de esta edad su

crecimiento es similar al del resto de la po-
blacion. En términos de dimorfismo sexual,
parece indiscutible que las dimensiones li-
neales de la base craneal son menores en las
mujeres que en los varones.

Paciente con sindrome de Down, en
el que se aprecia una base craneal
aplanada y de tamano reducido

Crecimiento del maxilar superior

Se estima que en el SD neonato el maxilar
superior es en torno a 5 mm mas corto
que en la poblacién general y a los 14
ahos la hipoplasia del maxilar superior
se aproxima a los 7 mm. Aunque existen
numerosas dimensiones cefalométricas
que pueden emplearse para evaluar el
crecimiento maxilar, las mas utilizadas son
el d4ngulo SNA, la convexidad o la propia
longitud maxilar efectiva.

Al igual que en el resto de la poblacion, en
el plano sagital el maxilar crece hacia delan-
te en la misma proporcion que lo hace la
base del craneo, sin que existan diferencias
significativas entre ambos sexos. En el pla-
no vertical, por el contrario, se observa un
crecimiento limitado que provoca el acorta-
miento del drea mediofacial, aunque no se
acompafna de movimientos rotacionales en
el plano palatino. Este déficit del crecimien-
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to vertical se detecta fundamentalmente
antes de los 6 afios, mientras que a partir
de esta edad y hasta la etapa postpuberal,
el ritmo de crecimiento es similar al de la
poblacién general.

El tamafio absoluto del maxilar superior
en las personas con SD es menor que en
la poblacion general, en los tres planos
del espacio. Se trata de un maxilar gene-
ralmente comprimido en su base dsea en
el plano transversal, e hipoplasico en los
planos sagital y frontal. Esta morfologia
particular del maxilar obedece a un defec-

CAP. 6. DIAGNOSTICO CEFALOMETRICO

to precoz de la matriz capsular orofacial,
responsable del crecimiento por traslacién
del complejo maxilofacial. Esta matriz,
constituida exclusivamente por tejidos
blandos que se desarrollan a expensas de
la funcionalidad del sistema estomatog-
natico, protagoniza un mecanismo de re-
troalimentacién entre desarrollo funcional
y crecimiento, el denominado “sindrome
de disfuncién matricial”. El reducido de-
sarrollo del maxilar contribuye a que los
dientes primarios puedan erupcionar sin
una oclusién estable en resalte invertido.

Hipoplasia del maxilar superior y resalte invertido
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Crecimiento mandibular

El desarrollo de la mandibula durante los
primeros meses de vida es similar en el SDy
en los nifos no sindréomicos. Si bien el pa-
trén de crecimiento mandibular es contro-
vertido, se admite casi de forma unanime
que en el SD existe una hipoplasia mandi-
bular en los tres planos del espacio, lo que
confirma el crecimiento anémalo de la cap-
sula orofacial.

En el plano sagital, a pesar de esta disminu-
cion del tamafo de la mandibula, se obser-
va con frecuencia un cierto grado de clase |lI

esquelética, aunque este prognatismo man-
dibular puede ser ficticio (pseudo-Clase IlI),
provocado por el crecimiento restringido de
la base del craneo y del maxilar superior. En
relacién al patrén de crecimiento mandibu-
lar vertical, la mayoria de los estudios con-
cluyen que no difiere significativamente del
que se observa en la poblacion general. El
diagnostico de una clase Ill con hipoplasia
mandibular va a condicionar de forma tras-
cendental la planificacion del tratamiento
ortopédico.

DIAGNOSTICO CEFALOMETRICO DE LAS

MALOCLUSIONES

Cefalometria de Steiner

En este trazado la relacién esquelética maxi-
lomandibular se establece en funcién de
los valores de los angulos SNA, SNB, ANB
y SND, mientras que la direccién del creci-
miento se determina en base al angulo que
conforman el plano mandibular (GoGn) y el
plano SN.

A pesar de la hipoplasia maxilar, como ésta
se acompana de un déficit en el crecimiento
anteroposterior de la base del créneo, los
valores del angulo SNA pueden ser norma-
les. La hipoplasia mandibular, por el contra-
rio, queda patente en la cefalometria por

la disminucion del angulo SNB. La relacién
maxilomandibular (dngulo ANB) también
se altera, con valores sugestivos de clase llI
esquelética, aunque ya hemos sefialado que
generalmente no existe un prognatismo
mandibular efectivo.

Los pardmetros que definen el patrén de
crecimiento se encuentran habitualmente
en el rango de la normalidad, con una ten-
dencia al biotipo braquifacial.
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Trazado cefalométrico de Steiner en un paciente con sindrome de Down
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Analisis esquelético (cefalometria de Steiner)

Valor Unidades

Variable Media £ DE Diferencia .
absoluto desviadas

Retrognatia

SNA 75,3 82,0 2,0 -6,7 'Y} )
maxilar
SNB 82,9 80,0 = 2,0 2,9 . Retrusion
mandibular leve
ANB -7.6 2,0+2,0 -9,6 (XYY Clase Ill 6sea
SND 78,9 76,0 = 2,0 2,9 ° Retrognatia
Distancia SE 23,4 22,0+ 2,0 1,4
Distancia SL 65,7 51,0 = 2,0 14,7 YXIIYY)
Angulo del plano 226 14,0 = 4.0 86 .e
oclusal
Angulo del pl L
ngu'o del plano 22,5 32,0 4,0 -9,5 ') Braquifacial

mandibular

Anélisis dental (cefalometria de Steiner)

\VZ1[e]3 Unidades

Variable Media =+ DE Diferencia . Clas
absoluto desviadas

Posicién incisivo

. 18,4 40+1,0 14,4 eeeoeoeeee Protrusion
superior
Posicién incisi
.05|c'|on Incisivo 8,0 4,0 +1,0 4,0 YY) Protrusion
inferior
Distancia de P
istancia de Pg a 19 40+ 10 5,9 PYPYY
NaB
Angulo iy
o 102,9 131,0 £ 6,0 -28,1 (XYY Protrusion
Interincisivo
Angulo incisi .
ngu.o INCSIVO 47,2 22,0+ 2,0 25,2 eeeeeeeeee \cstibulo-version
superior
Angulo incisi :
nguio Incisivo 37,5 25,0+ 2,0 12,5 eccsoe Vestibulo-versién

inferior
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Andlisis de tejidos blandos (cefalometria de Steiner)

Val Unidad

Variable 08 Media £+ DE Diferencia o .a o Clase

absoluto IELER
Protrusion del . .
ro. rusion ) ¢ 1,3 0,0 =0,0 1,3 Protrusion labial
labio superior
Protrusiéon del ) )
rotrusion de 5,2 0,0 0,0 5,2 Protrusién labial

labio inferior

Cefalometria de Ricketts

La relacién méaxilomandibular se determina
en base a la distancia desde el punto A has-
ta el plano NPog, que expresa el grado de
convexidad facial, y cuyos valores pueden
ser similares o menores a los obtenidos en
la poblacién general, simulando en este Ul-
timo caso una clase Ill esquelética.

Las profundidades facial y maxilar (deter-
minadas por los angulos NPog/FH y NA/

FH, respectivamente) estan reducidas por
la hipoplasia de las bases 6seas correspon-
dientes.

El eje facial (estipulado como el angulo BaN/
PtGn) y la altura facial inferior (dngulo XiE-
na/XiPm) se encuentran en el rango de la
normalidad pero con tendencia al biotipo
braquifacial, como ocurre en la cefalometria
de Steiner.
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Trazado cefalométrico de Ricketts en un paciente con sindrome de Down

100 ORTODONCIA 'Y ORTOPEDIA DENTOFACIAL EN EL SINDROME DE DOWN



CAP. 6. DIAGNOSTICO CEFALOMETRICO

Problema dentario (cefalometria de Ricketts)

Variable Ll Media £ DE Diferencia Unld.ades Clas
absoluto desviadas

Relacién molar -4,2 -3,0 = 3,0 -1,2 Clase | dental

Relacion canina 3,2 -2,0 = 3,0 5,2 ) Clase Il dental

Overjet -0,7 25+25 -3,2 o Negativo

Overbite -1,7 2,5+x25 -4,2 ° Mordida abierta

Extrusién incisi .

EXITUSION Incisve 43 13+ 2.0 3,1 . Extruido

inferior

Angul Disminui

Anguio 102,9  132,0 +6,0 29,1 coce isminuido.

Interincisivo proinclinacién 1=+1

Problema esquelético (cefalometria de Ricketts)

Valor Unidades

Variable Media £+ DE Diferencia . Clase
absoluto desviadas

Convexidad -6,7 2,0+2,0 -8,7 (XYY Y Clase Ill 6sea

Altura facial

Ftra facla 40,8 47.0 + 4,0 6,2 . Braquifacial

inferior

Problema dentoesquelético (cefalometria de Ricketts)

Val idad
Variable <o Media £+ DE Diferencia uni .a -
absoluto desviadas
Posmgn molar 18,5 12,0 = 3.0 6.5 .e Clase |l .
superior (agenesias)
Protrusién incisi )
Frotrusion Incisivo 13,1 1,0 +23 12,1 esese  Protrusién
inferior
Protrusién incisi .
rOrUsIon IIsivo 13,0 3,5+ 223 9,5 esee  Protrusion
superior
Inclinacion incisi .
[NEINACION INCBVO 5 & 22,0 + 4.0 20,6 eseee  Labial
inferior
Inclinacion incisi _
NCINACION INCSVO 54 ¢ 28,0 + 4.0 6.5 . Labial
superior
Alteracién pl
eracion plano 14,8 0,0 +3.01 14,8 ecee
oclusal
Inclinacién plano 4.8 22.0 + 4.0 172 cooe

oclusal
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Problema estético (cefalometria de Ricketts)

Variable \VZ1[e]3 Media + Diferencia Unidades
absoluto DE desviadas
Protrusién labial 4,0 -2,0+2,0 6,0 YY) Protusion labial
Longitud labio 347 24,0 + 2,0 10,7 cocee
superior
Comisura labial -10,5 -35+2,0 -7,0 (YY)

Problema determinante (cefalometria de Ricketts)

Valor Media + Unidades

Variabl Dif i |

Skl absoluto DE HEIERCia desviadas Clas
Profundidad facial 88,9 87,0 3,0 1,9 Mesofacial
Eje facial 95,5 90,0 = 3,0 5,5 ° Braquifacial
Cono facial 73,0 68,0 + 3,5 5,0 ° Braquifacial
Angulo plano L

. 18,1 26,0 =4,0 -7,9 ° Braquifacial

mandibular |
Profundidad

rorundida 823  90,0=30 77 oo Retrognatia
maxilar
Altura maxilar 56,9 53,0 = 3,0 3,9 °
Inclinacién plano 0.8 10+35 1.8

palatino

Estructura interna (cefalometria de Ricketts)

Variable \VZ1[o]3 Media + Diferencia Unidades
absoluto DE desviadas
Deflexiéon craneal 24,5 27,0 £ 3,0 -2,5 Mesocefalico
Longitud craneal 66,6 550=+2,5 11,6 ecee Clase Il
Altura facial . .
ura facia 747  550+33 197 eeses  Braquicefalico
posterior
Posicié
osicion rama 675 76,0+ 3,0 85 Retrognatia
ascendente
Localizacion del )
ocg zacion ae -56,3 -39,0 = 2,2 -17.,3 XXX Prognatia
Porion
Arco mandibular 44,4 26,0 = 4,0 18,4 (X TY) Prognatia
Longitud cuerpo 80,3 650+ 2.7 15,3 covee

mandibular
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Cefalometria de McNamara

Los indicadores de la posicibn maxilar y  blemente acortadas. La relacion méxiloman-
mandibular en el plano sagital (AN y PgN)  dibular puede ser la estdndar o bien arrojar
pueden tener valores normales, pero las  valores sugestivos de clase Ill, en los casos
longitudes efectivas maxilar y mandibular  en los que la hipoplasia mandibular sea mas
(CoA 'y CoGn, respectivamente) estan nota-  discreta que la maxilar.

Trazado cefalométrico de McNamara en un paciente con sindrome de Down
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Maxilar a base del craneo (cefalometria de McNamara)

Val i
Variable 08 Media = DE Diferencia Unld.ades
absoluto desviadas
Distancia d.eI punto A a 77 0.0 = 1.0 77 cesecee
la perpendicular a Na-FR
Angulo nasolabial 113,0 102,0 £ 8,0 11,0 .

Maxilar a mandibula (cefalometria de McNamara)

Variable VLD Media = DE Diferencia Unld.ades
absoluto IEYELER

Longitud maxilar 94,7 80,0 £ 4,0 14,7 ooo
Longitud mandibular 132,1 97,0 = 4,0 35,1 Yy’
Diferencia 37,4 17,0 + 4,0 20,4 cooe
maxilomandibular
Altura facial 72,6 57,0 = 4,0 15,6 eoe
anteroinferior
Angulo pl

ngu’o plano 18,3 26,9 + 4,0 8,6 oo
mandibular
Eje facial de McNamara 84,5 90,0 = 3,0 -5,5 °

Mandibula a base del craneo (cefalometria de McNamara)

\VZ1[o]3 Unidades

Variabl Media + DE Dif i
AHaBie absoluto =dia HETERcia IEYUELER

Distancia del punto Pg a

. -2,2 -70=2,0 4,8
la perpendicular a Na-FR e

Denticion (cefalometria de McNamara)

Valor Unidades

Variable Media = DE Diferencia
: absoluto ' ' : desviadas

Distancia del incisivo

. 15,2 50=*1,0 10,2 YYYYYYYY Y]
superior al punto A

Distancia del incisivo

L far 13,1 2,0+1,0 11,1
inferior al plano A-Pg eeccccccce
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Analisis de la via aérea (cefalometria de McNamara)

Valor

Variable

Media = DE

Diferencia LDIEEEES

absoluto
Diametro faringeo
ram g 13,7
inferior
Diametro faringeo

. 21,5
superior

desviadas

12,5+ 3,0 1,2

17,5=3,0 4,0 °

ANALISIS CEFALOMETRICO VERTICAL

Las mordidas abiertas se encuadran habi-
tualmente dentro de las denominadas ma-
loclusiones verticales, por ser precisamente
en este plano facial en el que se establece su
diagnostico definitivo, independientemente
de que se localicen a nivel anterior, posterior
o completo.

Desde un punto de vista meramente es-
tructural, las mordidas abiertas se clasifican
en dentoalveolares y esqueléticas. Esta ti-
pificacion tiene valor predictivo, ya que las
dentoalveolares en principio se consideran
de buen prondstico y son subsidiarias de
tratamiento ortodéncico, mientras que el
pronostico de las esqueléticas es mas com-
prometido y suelen requerir correccién qui-
rdrgica. La presentacion mas frecuente son
las formas mixtas, en las que en ocasiones el
problema fundamental radica en poder di-
ferenciar el componente dentario y el éseo.

Cronolégicamente, la mayoria de las
mordidas abiertas se desarrollan en las
primeras etapas de la vida, como conse-
cuencia de habitos o disfunciones ora-
les, y es el crecimiento del paciente el
gue determina el componente esqueléti-
co de la maloclusion.

Su repercusion funcional es muy importante,
ya que en mayor o menor grado condicionan
casi todas las actividades del sistema estoma-
tognatico, y de forma especial la masticacion
y la deglucién. La funcion masticatoria se ve
afectada porque el contacto intercuspideo
es muy limitado, maxime cuando la mordida
abierta es completa. La deglucién también
esta alterada, puesto que la lengua intentara
sellar el espacio abierto interoclusal para lo-
grar un cierre adecuado de la cavidad oral. Por
esta razon, en todas las personas con mordi-
da abierta vamos a encontrar invariablemente
un patrén de deglucién atipica, denominado
“deglucién infantil”. En estos pacientes es tras-
cendental identificar si la lengua es un agente
causal del problema o una consecuencia del
mismo, ya que en ambos casos el enfoque te-
rapéutico serd completamente diferente.

En los pacientes con biotipo délicofacial la
mordida abierta va a producir un empeo-
ramiento del patrén de crecimiento, con
una tendencia a la rotacién mandibular en
sentido horario que agravara el problema
vertical. Ademas, el aumento del tercio fa-
cial inferior tiene una repercusién estética
directa, puede producir una falta de se-
llado labial y favorece la respiracién oral,
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factores que terminaran empeorando la
mordida abierta inicial.

Las mordidas abiertas son especialmente
frecuentes en el SD. Esta maloclusion va a
agravar la disfuncion oral inherente al sin-
drome, empeorando en consecuencia la ca-
lidad de vida del paciente. Por ello, en este

Morfologia facial de una nina
con sindrome de Down con
mordida abierta anterior, en

la que se observa el perfil
biprotrusivo con aumento de la
altura facial inferior

colectivo cobra una especial importancia la
realizacion de un diagnostico minucioso del
problema, identificando los componentes
dentario y esquelético, y sobre todo cali-
brando el grado de compensacién dentaria.
En este sentido, la aplicacion de un analisis
cefalométrico vertical especifico puede re-
sultar particularmente Util.
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Descripciéon del andlisis cefalométrico vertical

El andlisis cefalométrico vertical es un mé-  planos, y medidas cefalométricas lineales y
todo validado y especifico para establecer  angulares. A continuaciéon se describen es-
el diagnostico diferencial entre las mordidas  tas dimensiones anatémicas y se establecen
abiertas esqueléticas y las dentoalveolares,  los valores de referencia en la poblacién ge-
que incluye la determinacion de puntos, neraly en las personas con SD.

Puntos cefalométricos 6seos en el analisis cefalométrico vertical

* Nasion (Na): punto mas anterior de la sutura frontonasal.

* Silla turca (S): centro geométrico de la silla turca del esfenoides.

» Suborbitario (Or): punto mas inferior de la orbita.

 Porion (Po): punto mas superior en el borde externo del meato auditivo externo.
» Espinal nasal anterior (Ena): punto mas anterior del maxilar superior.

» Espina nasal posterior (Enp): punto mas posterior del maxilar superior.

* Goniaco (Go): punto de encuentro de la bisectriz formada por la tangente al borde
inferior del cuerpo mandibular y la tangente al borde posterior de la rama.

* Gnation (Gn): punto medio de la bisectriz del angulo formado por la tangente al
borde inferior del cuerpo mandibular y una perpendicular a éste, tangente a la parte
mas anterior del menton.

* Ramal (R1): punto mas posterior de la concavidad del borde anterior de la rama
ascendente.

* Rama2 (R2): punto paralelo al plano de Francfort desde Rama.

Puntos cefalométricos dentarios en el analisis cefalométrico vertical

» Apice del incisivo superior (IsA): punto mas apical de la estructura radicular del incisivo
inferior.

» Borde del incisivo superior (IsB): punto mas incisal del la cara vestibular del incisivo
superior.

» Apice del incisivo inferior (liA): punto mas apical de la estructura radicular del incisivo
inferior.

» Borde del incisivo inferior (liB): punto mas incisal de la cara vestibular del incisivo
inferior.

» Cara oclusal del primer molar superior (MS): punto medio de la cara oclusal del primer
molar superior.

 Cara oclusal del primer molar inferior (Ml): punto medio de la cara oclusal del primer
molar inferior.
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Planos cefalométricos 6seos y dentarios en el analisis cefalométrico vertical

» Plano SN: entre el punto silla (S) y el nasion (N).

 Plano de Francfort: entre el punto suborbitario (Or) y el porion (Po).

» Plano palatino: entre la espina nasal anterior (Ena) y la posterior (Enp).

* Plano mandibular: entre el punto goniaco (Go) y el gnation (Gn).

* Rama mandibular: entre el punto rama1 (R1) y el rama2 (R2).

* Eje del incisivo superior: entre el punto apical (IsA) y el borde (IsB) del incisivo superior.

* Eje del incisivo inferior: entre el punto apical (liA) y el borde (liB) del incisivo inferior.

Medidas cefalométricas angulares y lineales en el analisis cefalométrico vertical

Medidas cefalométricas angulares
» SN/PP: plano SN con plano palatino.

» FH/PP: plano de Francfort con plano palatino.

» SN/PM: plano SN con plano mandibular.

* FH/PM: plano de Francfort con plano mandibular.

* Goniaco: plano mandibular con plano de la rama.

Medidas cefalométricas lineales

» IsA-PP: perpendicular desde IsA hasta el plano palatino.

* IsB-PP: perpendicular desde IsB hasta el plano palatino.

* |iA-PM: perpendicular desde liA hasta el plano mandibular.

* |iB-PM: perpendicular desde IiB hasta el plano mandibular.

* Ms-PP: perpendicular desde el punto oclusal del molar superior hasta el plano palatino.

*  Mi-PM: perpendicular desde el punto oclusal del molar inferior hasta el plano mandibular.

* Anchura de la rama: distancia entre los puntos R1 y R2.

Un valor anadido del analisis cefalométrico
vertical es que indirectamente permite pre-
decir el pronostico de cualquier tipo de mor-
dida abierta y planificar el tratamiento mas
adecuado. Con esta finalidad se han disefa-
do dos indices: el indice de mordida abierta
esquelética (IMAE) y el indice de mordida

abierta dentaria (IMAD). EI componente
esquelético se evalla mediante el IMAE,
que a excepcion de la anchura de rama sélo
incorpora medidas angulares. El IMAD, por
su parte, permite cuantificar el componente
dentario de la mordida abierta analizando
exclusivamente parametros lineales.
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Valores medios de referencia del indice de mordida abierta esquelética (IMAE)

IMAE = desviacion estandar (d.e.)

IMAE O IMAE +1d.e. IMAE +2d.e.

No hay mordida abierta

IMAE -2 d.e. IMAE -1 d.e.
. Mordida abierta
Parametros Y a:
esquelética

SN/PP 12 10
FH/PP -6 -2,5
SN/PM 40 36
FH/PM 33 29
Goniaco 130 125
Anch |

nchura de la )8 30
rama

esquelética

8 6

1 4,5 8
32 28 24
25 21 17
120 115 110
32 34 36

Valores medios de referencia del indice de mordida abierta dentaria (IMAD)

IMAD * desviacion estandar (d.e.)

IMAD -2 d.e. IMAD -1 d.e.
Parametros Mordida abierta dentaria
[sA-PP 5 6
IsB-PP 23 25
liA-PM 18 19
[iB-PM 36 38
Ms-PP 27 25
Mi-PM 36 34

IMAD 0 IMAD +1d.e. IMAD +2 d.e.
NORMA No ha)./ mordida abit-.jr,ta
dentaria (compensacion)
7 8 9
27 29 31
20 21 22
40 42 44
23 21 19
32 30 28

La cuantificacion final de cada indice co-
rresponde a la suma de las desviaciones
estandar con respecto a la norma de todos
los parametros que lo conforman, y su in-

terpretacion se obtiene comparando dicha
cuantificacién final en el paciente con SD
frente a los de la norma cefalométrica.

Interpretacién de los indices de mordida abierta esquelética (IMAE) y dentaria (IMAD)

Valor total del IMAE y del IMAD con respecto a la norma  Interpretacion

IMAE/IMAD < -2 desviaciones estandar
IMAE/IMAD = -1 desviacion estandar
IMAE/IMAD = 0 desviaciones estandar
IMAE/IMAD = +1 desviacion estandar
IMAE/IMAD = +2 desviaciones estandar

Muy desfavorable
Desfavorable
Neutro

Favorable

Muy favorable
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Para ilustrar esta propuesta plantearemos un
caso clinico. Se trata de un varén con SD de
12 ahos de edad, cuya exploracion intraoral
revelé una mordida abierta casi completa, con
compresion maxilar, discrepancia éseo-denta-
ria negativa a nivel del maxilar superior y cla-
se lll. El biotipo facial es mesocefalico, con el
labio inferior protruido en el perfil facial. La
cefalometria convencional confirmé una clase
Il 6sea de origen bimaxilar, con proinclinacién
de los incisivos superiores e inferiores.

En el analisis cefalométrico vertical de Alié
se alcanzd un valor total de IMAE de +3
y un IMAD de -5, lo que indica que este
paciente tiene una mordida abierta con
una leve implicacién esquelética y, por el
contrario, con un importante componente
dentario, atribuyéndole un buen pronéstico
al tratamiento exclusivamente ortoddncico
(dentoalveolar).

Trazado cefalométrico vertical de Alié en un paciente con sindrome de Down
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Las celdas en blanco muestran los valores del indice de mordida abierta esquelética
(IMAE) correspondientes al caso anterior. El IMAE= +3 implica que la mordida
abierta no tiene componente esquelético

IMAE = desviacion estandar (d.e.)

IMAE -2 d.e. IMAE -1 d.e. IMAE O IMAE +1 d.e. IMAE +2 d.e.
. Mordida abierta No hay mordida abierta
Parametros Y as Ve
esquelética esquelética

SN/PP 12 10 8 7 4
FH/PP 6 -2,5 0,2 4.5 <
SN/PM 40 36 32 28 24,8
FH/PM 33 29 25 21 18
Gonfaco 130 125 120,4 115 110
Anchura de la 272 30 32 34 36
rama

Las celdas en blanco muestran los valores del indice de mordida abierta dentaria
(IMAD) correspondientes al caso anterior. El IMAD= -5 implica que la mordida abierta
tiene un componente eminentemente dentario

IMAD = desviacion estandar (d.e.)

IMAD -2 d.e.  IMAD -1 d.e. IMAD 0 IMAD +1d.e. IMAD +2d.e.

No hay mordida abierta

Parametros Mordida abierta dentaria NORMA f .
dentaria (compensacion)

IsA-PP 4,6 6 7 8 9
IsB-PP 22 25 27 29 31
liIA-PM 12,9 19 20 21 22
liB-PM 30,4 38 40 42 44
Ms-PP 27 25 23 21 19
Mi-PM 36 34 32 30 23,1

Probablemente la mejor estrategia para evi- el componente vertical, aunque este es un
tar que se agrave una mordida abierta du-  objetivo dificil y en ocasiones inalcanzable.
rante el periodo de crecimiento es controlar
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Correccidn de la mordida abierta anterior

Para tratar la mordida abierta mode-
rada o severa —en la que predomina el
componente esquelético—, idealmente de-
beria aplicarse el protocolo establecido en
la literatura ortodéncica para la poblacién
general, que va desde la opcién quirdrgica
para la correccion de las bases 6seas has-
ta el tratamiento con microtornillos para la
modificacién del plano oclusal, pasando por
la expansion 6sea maxilar con un disyuntor
de planos acrilicos ajustados (tipo MacNa-
mara) y con dispositivos de traccién anterior
como la mentonera vertical o la mdscara
facial. En cualquier caso, la opcion tera-
péutica estd condicionada por el problema
dentoesquelético en los planos transversal,
anteroposterior y vertical, dado el caracter
tridimensional de las deformidades craneo-
faciales y de los efectos biomecanicos de la
terapéutica ortopédica-ortoddncica.

Si se planifica una disyuncién palatina, el
efecto de compensacion ésea de la traccidon
ortopédica del maxilar exige que no se haya
completado la fusién de la sutura palatina
media. Aunque en el SD se ha descrito un
patron de osificacion retrasado de las sutu-
ras craneales, nuestra impresién es que la
sutura palatina media se consolida a una
edad mas prematura que en la poblacién
general, particularmente en las nifas, por
lo que el tratamiento ortopédico debe ini-
ciarse de forma precoz (denticién temporal
temprana). En estos pacientes, la aparatolo-
gia debe ser atraumatica, con los bordes re-
dondeados y muy pulidos, protegiendo con
acrilico los ganchos para el uso de elasticos,
con el fin de evitar la aparicién de Ulceras
traumaticas en la mucosa oral que pueden
obligar a recortar los ganchos, o incluso a
sustituir o retirar el dispositivo.

Mascara facial inicialmente conectada a un disyuntor de McNamara, que al producir
ulceraciones traumaticas fue reemplazado por una placa removible
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En el tratamiento de la mordida abierta
esquelética leve y en la de componente
dentario, en las que la compensacion den-
toalveolar de la maloclusién se considera
una solucién terapéutica valida, podemos
recurrir a la aparatologia removible o bien
a los sistemas fijos multibrackets. Aunque
el factor esquelético sea menos relevante,
el tratamiento de la mordida abierta ha de
realizarse lo antes posible, para favorecer un
crecimiento mandibular vertical adecuado y
controlar el componente funcional (posicién
lingual y sellado labial). En consecuencia, la
primera opcién terapéutica seran las placas

CAP. 6. DIAGNOSTICO CEFALOMETRICO

activas removibles, que permiten el control
transversal y anteroposterior mediante la
incorporacion de tornillos, y el vertical me-
diante los planos acrilicos funcionales (para
ello es imperativo que el paciente mantenga
el dispositivo en la boca de forma perma-
nente, salvo para su higiene rutinaria). En
los casos en los que coexista un componen-
te funcional (lingual) de la mordida abierta,
se puede incorporar a la placa una pantalla
de acrilico o una bolita para ejercitar la len-
gua, con el objetivo de minimizar la presion
que ésta ejerce sobre los dientes anteriores.

Placa de expansion removible que puede incorporar una bolita
para estimular los movimientos de la lengua

Para corregir la mordida abierta en perso-
nas con denticibn permanente se puede
recurrir a la aparatologia fija multibrac-
kets. En estos casos, se deben seleccio-
nar brackets de pequefnas dimensiones y
bordes redondeados (autoligables), evitar
el uso de bandas durante periodos pro-

longados (compromiso periodontal) vy
simplificar en lo posible la biomecénica
ortoddncica (utilizando nuevas aleaciones
de alambre). En la actualidad, también

se recomiendan las técnicas de ortodon-
cia plastica (alineadores transparentes)
para el cierre de mordidas abiertas leves
o de predomino dentario, siempre que los
aditamentos auxiliares requeridos no su-
pongan un riesgo de aparicion de Ulceras
orales, aunque carecemos de experiencia
en la aplicacion de esta tecnologia en per-
sonas con SD.
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CONCLUSIONES PRACTICAS

» Las maloclusiones més frecuentes en el SD son la mordida cruzada, la clase Il y la mor-
dida abierta anterior.

* El prognatismo mandibular puede ser ficticio, provocado por el crecimiento restringido
de la base del craneo y del maxilar superior.

» Los andlisis cefalométricos convencionales son imprescindibles para establecer el diag-
néstico de las displasias esqueléticas, la posicidn de los incisivos, el patrén de crecimiento
y el biotipo facial.

» El analisis cefalométrico vertical mediante los indices de mordida abierta esquelética
(IMAE) y dentaria (IMAD), permite diagnosticar cualquier tipo de mordida abierta, esta-
blecer su prondstico y planificar el tratamiento méas adecuado.
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FUNDAMENTO Y DESCRIPCION TECNICA

La hipotonia muscular y el compromiso
del desarrollo 6seo del complejo maxilo-
facial —principales causas de la protrusién
lingual y de la posicion habitual de boca
abierta— no son exclusivas del SD, ya que
también son frecuentes en pacientes con
otros desordenes como la paralisis cere-
bral, el sindrome de Moebius, el de Pie-
rre-Robin o el de Beckwith-Wiedemann.
Por consiguiente, todos ellos tienen en
comun algunas disfunciones orales como
incontinencia salival, alteraciones del len-
guaje, dificultades en la deglucién y, como
ya hemos sefalado, una mayor prevalen-
cia de maloclusiones.

Placas de estimulacion intraoral

La seleccion de los candidatos obliga a
excluir a los que tengan algun factor ana-
tdmico que comprometa la estabilidad de
la placa (como una morfologia palatina
abigarrada o la existencia de eminencias
tectoriales muy pronunciadas), falta de co-
laboracion o mas de 4 afhos de edad. En
principio se recomienda iniciar el tratamien-
to de forma precoz, entre los 2 meses y el
primer afo de vida, y raras veces se plantea
en mayores de 4 afos, ya que por encima
de esta edad el nifo tolera peor el disposi-
tivo intraoral y se reduce ostensiblemente la
probabilidad de éxito.

En la década de los 70 del siglo pasado
un fisioterapeuta argentino, Rodolfo Cas-
tillo-Morales, desarrollé el concepto de
la “terapia de estimulacion orofacial”, un
programa que combina la aplicacién in-
termitente de una placa de estimulacién
intraoral con la fisioterapia de la muscu-
latura facial. Aunque se han desarrolla-
do algunas variantes de esta técnica, no
difieren sustancialmente de la propuesta
inicial de Castillo-Morales y sus resultados
son similares.

Cuando se completa el diagnoéstico funcio-
nal y se confirma la necesidad real de iniciar
la terapia de estimulacion con ciertas garan-
tias de éxito, se toma una impresion prelimi-
nar para confeccionar una cubeta individual
que permita posteriormente obtener un re-
gistro mas preciso del paladar del paciente.
Estos registros habitualmente se realizan
con alginato de fraguado rapido y lo mas
espeso posible, para reducir los tiempos de
actuacion y evitar que el material de impre-
sion se escurra hacia la garganta. Durante
esta maniobra hay que inmovilizar la cabeza
y los brazos del nifio, para minimizar en lo
posible los movimientos que puedan alterar
la obtencién de un registro adecuado.
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Inmovilizacién del nifo con la colaboracion de su
madre, para la toma de impresiones utilizando
alginato de fraguado rapido

CAP. 7. TERAPIA MIOFUNCIONAL
(PLACAS DE ESTIMULACION OROFACIAL)

Sobre el modelo de yeso vaciado de la im-
presion defintiva, se confecciona la placa
palatina de resina acrilica. Esta placa actla
como un cuerpo extrafo dentro de la boca
(reflejo de Weiffenbach), e incorpora dos
areas de estimulacion cuyo objetivo es au-
mentar la tonicidad de la musculatura de la
lengua y del labio superior.

Para facilitar la estimulacién lingual, se in-
corpora en la cara externa de la placa un
cilindro de 6-7 mm de didmetro externo y
4-5 mm de didmetro interno, a nivel de la
union de los dos tercios anteriores de la su-
perficie palatina con el tercio posterior. La
lengua reacciona presionado este boton y
originando un vector de fuerza favorable
(hacia arriba y hacia atras), en contraste con
la fuerza que ejerce habitualmente en estos
pacientes hipotoénicos (hacia abajo y hacia
fuera).

La segunda zona de estimulacion corres-
ponde a la superficie vestibular anterior de
la placa. Aqui la resina tendrd mas espesor,
para permitir el fresado de unas ranuras que
provocaran la contraccién de la porcién su-
perior del musculo orbicular de los labios,
estimulando indirectamente al resto de la
musculatura perioral.
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Placa palatina acrilica de estimulacién orofacial
(las flechas senalan las zonas de estimulacién)

El protocolo de colocacién de la placa pro-
pone iniciar su insercidon durante un periodo
de 5 minutos 2 veces al dia, para ir aumen-
tando progresivamente este tiempo hasta
un maximo de 1 hora 3 veces al dia. No se
recomienda llevar la placa permanentemen-
te, para evitar la habituacion del paciente
y consecuentemente la desaparicion de la
“reaccion de cuerpo extrano”. Como este
tratamiento puede prolongarse en el tiem-
po y suele aplicarse en una edad de rapido
crecimiento éseo, se recomienda reempla-
zar las placas cada 3 6 4 meses, salvo que la
erupcion dentaria obligue a adaptarlas con
mas frecuencia.

i w

-

ETT T

Activacion del reflejo de Weiffenbach al insertar
la placa palatina
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CAP. 7. TERAPIA MIOFUNCIONAL (PLACAS DE ESTIMULACION OROFACIAL)

El diseno y el recambio
de las placas esta
condicionado por el
crecimiento 6seo y por la
erupcion dentaria #e-g®

'_"Ii

Foto tomada por los autores en el Mun-H-Center de Gotemburgo, Suecia

Puntos motores

de estimulacion

orofacial

Ejercicios de
fisioterapia orofacial

La colocacién de la placa debe comple-
mentarse con la realizacién de algunos
ejercicios de fisioterapia orofacial, que
tendran que realizar los padres o los cui-
dadores del nifio a lo largo del periodo
de tratamiento. Estos ejercicios se basan
en la estimulacion de 7 puntos faciales
motores, mediante presion y vibracion,
actuando de forma simétrica sobre am-
bos lados de la cara, que constituyen el
denominado método de cinesiterapia
de Castillo-Morales. La estimulacion de
cada uno de los puntos seleccionados
debe prolongarse hasta obtener una res-
puesta motora objetiva de la musculatu-
ra ejercitada.

Dibujo tomado de Centers for Disease Control and Prevention, National
Center on Birth Defects and Developmental Disabilities, sobre el que se

han senalado los puntos motores
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Durante la manipulacién, el nino debe per-
manecer sentado, con el tronco erguido y la
cabeza apoyada, evitando en todo momen-
to impedir su vision. La duracion éptima del
programa de ejercicios debe ser superior a 1

ano, ya que asf aumenta la probabilidad de
que la nueva posicion de la lengua y la me-
jora del tono labial se mantengan estables
en el tiempo.

RESULTADOS DE LA TERAPIA

Los parametros que mas se han utiliza-
do para evaluar la eficacia de esta técnica
son la protrusion lingual espontanea, la
posicion de “boca abierta”, el tono labial,
la incontinencia salival y la capacidad para
succionar. Aplicando estos criterios, el éxito
del tratamiento en los trabajos referidos en
la literatura oscila entre el 50 y el 85%.

Es complicado establecer un grupo control
para evaluar el resultado del tratamiento
con respecto al grupo de intervencién, por
la gran variabilidad anatomo-funcional
que existe entre diferentes individuos y por
el compromiso ético que puede suponer
no proporcionar esta terapia a algunos
pacientes susceptibles de beneficiarse de
ella. Consecuentemente, se han publicado
pocos estudios de casos y controles, pero
todos coinciden en que en los pacientes
con SD que reciben tratamiento se obje-
tiva una mejora en la musculatura de la
mimica, la retraccion de la lengua y el se-
llado labial.

Una cuestion que se plantearon algunos
investigadores es la importancia relativa de
la fisioterapia y de la placa palatina. Un co-
lectivo de nifios con SD en los que se aplico
el programa de estimulacion de los puntos
faciales, se distribuyeron aleatoriamente en
2 grupos: a unos se les proporciond la placa
palatina de acrilico y a otros no; la funcio-
nalidad oral mejoré significativamente en
los portadores de las placas, en términos
de posicionamiento lingual, actividad de los
labios, expresividad facial y disminucion de
los ronquidos.

Se han completado algunos estudios de
seguimiento a largo plazo (12-13 afos),
en los que se ha confirmado que la mejo-
ria inducida por la terapia de estimulacion
orofacial es mas evidente y perdurable en
los pacientes con SD y disfunciones severas
—en algunos casos la posicion de la lengua
continla mejorando con el tiempo—, mien-
tras que en los que presentan alteraciones
orofaciales leves la mejoria es minima o in-
cluso imperceptible.
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CAP. 7. TERAPIA MIOFUNCIONAL (PLACAS DE ESTIMULACION OROFACIAL)

VENTAJAS E INCONVENIENTES DE ESTA

TECNICA

En términos generales, se considera que la
terapia de estimulacién orofacial es de gran
utilidad en nifos con un diagnostico funcio-
nal de hipotonia muscular, con protrusion
lingual y habito de boca abierta. Su aplica-
cion es sencilla y, en un porcentaje consi-
derable de pacientes, minimiza la aparicién
de otros problemas como maloclusiones,
respiracion oral, incontinencia salival, o al-
teraciones de la fonacion y la deglucion.

Entre los objetivos secundarios de la placa
de estimulacién se incluyen la prevencion
de determinadas caracteristicas morfolégi-
cas como la protrusién de los incisivos y el
pseudoprognatismo. Al analizar el trazado
cefalométrico de pacientes con SD que utili-
zaron placas de estimulacion, se comprobé
que los valores de algunos parametros rela-
cionados con la base del craneo, el maxilar
superior y especialmente la mandibula, eran
mayores que en |los nifos que no recibieron
tratamiento, por lo que se ha sugerido que
las placas de estimulacién orofacial no siem-
pre estan indicadas en chicos con clase |ll
esquelética y disfuncion orofacial leve.

Es importante determinar si el paciente tie-
ne una macroglosia verdadera o una pseu-
domacroglosia. Algunos autores, en contra
de la creencia generalizada, han sugerido
que la prevalencia de macroglosia verdade-

ra en el SD no supera el 1%. En otros sindro-
mes como el de Beckwith-Wiedemann, en el
que la protrusion lingual se debe al tamafio
desproporcionado de la lengua, la eficacia
de la placa palatina estara comprometida,
ya que la cavidad oral es insuficiente para
alojar la lengua en una posicion intraoral no
forzada.

Una de las limitaciones de esta técnica es
cuantificar la evolucién del paciente me-
diante la observacién clinica, por lo que
se ha recurrido a los registros fotogréaficos
(examinando la posicién lingual en reposo
con respecto al labio inferior) y a las graba-
ciones de video (cronometrando el tiempo
que el paciente mantiene la lengua protrui-
da en un periodo de 5 minutos).

Entre los efectos adversos de la placa, en un
porcentaje muy pequefo de pacientes se ha
descrito un efecto paraddjico, con aumento
de la protrusiéon lingual y/o de la hipersa-
livacién, que obligan a suspender el trata-
miento. Sin embargo, estos hallazgos son
infrecuentes y revierten al retirar la placa,
por lo que se ha sugerido que la terapia de
estimulacion orofacial deberia formar parte
de la rehabilitacion multidisciplinaria de las
personas con SD.
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CONCLUSIONES PRACTICAS

» La “terapia de estimulacién orofacial” combina la aplicacién intermitente de una placa
intraoral de acrilico con la fisioterapia de la musculatura facial.

* Los criterios de seleccién de pacientes obligan a excluir a los que tengan algun factor
anatémico que comprometa la estabilidad de la placa, a los poco colaboradores y a los
mayores de 4 anos de edad.

» Las expectativas de éxito aumentan cuando el tratamiento se inicia a los pocos meses de
vida, en pacientes con disfunciones severas y pseudomacroglosia.

» La "terapia de estimulacién orofacial” mejora la musculatura de la mimica, la retraccién
de la lengua y el sellado labial.

» Los resultados obtenidos persisten o incluso mejoran a largo plazo, mientras que los
efectos indeseables son infrecuentes y reversibles.
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MORFOLOGIA Y MORFOMETRIA PALATINAS

Practicamente desde las primeras descrip-
ciones del SD, la morfologia del paladar ha
formado parte de su fenotipo caracteristico,
postulandose incluso como uno de los 10
signos cardinales del sindrome y como un
area anatémica especialmente afectada por
el retraso del desarrollo.

Uno de los trabajos mas relevantes sobre la
morfometria palatina de las personas con
SD fue el publicado por el grupo del Dr.
Burton Shapiro en 1967 en la prestigiosa
revista New England Journal of Medicine;
los autores analizaron una importante se-
rie de 153 pacientes con SD procedentes
del Hospital Estatal de Faribault en Minne-
sota (EEUU), y compararon los resultados
con los obtenidos previamente en 1322
jévenes y adultos no-sindrémicos. La con-
clusién principal de este estudio fue que
en el SD el paladar era estrecho y signi-
ficativamente corto en sentido antero-
posterior con respecto a las dimensiones
registradas en la poblacion general.

En base a esta conformacién estrecha y apa-
rentemente mas alta de lo normal, en 1960
se definié un patrén morfoldgico palatino es-
pecifico que se denomind en “aguja de cam-
panario”. Sin embargo, cuatro décadas mas
tarde, se constaté que existia una importante
variabilidad en las caracteristicas morfologi-
cas del paladar duro de los pacientes con SD
analizadas desde un punto de vista cualitativo
(plano, escalonado, redondeado, agudo, alto
y estrecho), con un predominio de paladares
en “escalera” o “estanteria”, especialmente
entre los pacientes mas jovenes.

Una de las principales novedades del estudio
del Dr. Shapiro fue que las determinaciones
se hicieron directamente sobre la boca de
los pacientes, mediante un instrumento di-
sefado previamente con esta finalidad. Su
aplicacién obviamente tenia inconvenientes
importantes, como el nivel de colaboracién
exigido y un cierto grado de subjetividad del
examinador para localizar algunos puntos
anatomicos. En consecuencia, esta técnica
no se popularizd entre los investigadores,
mientras que los registros directos sobre
modelos de yeso empleando un compas
calibrado, se convirtieron en la técnica mas
utilizada en la literatura para analizar la
morfologia del paladar.

Si bien las primeras observaciones eran
eminentemente observacionales y por lo
tanto sometidas a criterios de subjetividad,
la técnica se ha ido perfeccionando, con la
incorporaciéon de nuevos instrumentos de
registro como los bancos de medida, el ca-
libre de Vernier o los calibres electrénicos.
Paralelamente, se han realizado anélisis in-
directos sobre proyecciones bidimensiona-
les, empleando fotografias o radiografias,
cuya utilidad esta contrastada para estudios
cefalométricos o de la morfologia de las
arcadas, pero que resultan muy limitadas
para evaluar las estructuras palatinas. La
digitilizacion de los puntos de referencia
evita alguno de los inconvenientes de las
técnicas bidimensionales, pero no obvia
la pérdida de la tercera dimension, que es
imprescindible para completar el anlisis
morfométrico del paladar. La incorporacion
de digitalizadores tridimensionales y su
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CAP. 8. TRATAMIENTO CON APARATOLOGIA REMOVIBLE (EXPANSORES PALATINOS)

posterior computarizaciéon, permite registrar
los puntos de referencia como coordenadas
cartesianas directamente sobre los modelos
de yeso, lo que ha dado pie a descripciones
de la morfologia palatina en el SD tan sofis-
ticadas como la de “paraboloide eliptico”.

Puntualmente, se han aplicado otras técnicas
de imagen mas sofisticadas para estudiar la

boveda palatina, como la resonancia mag-
nética, la escintigrafia ésea y la tomogra