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INTRODUCCION

Los defectos orafaciales han sido notados en muchas cultu-
ras. En la mavorfa de los casos, los individuos habfan sido-~
estigmatizados o eliminados debide a su malformacién. En alau
nas sociedades, sin embargo, fueron tratados con especial res
peto, como sl la anomalfa representara un signo de comunica--
cibén divina.

Longacre informa que la cerdmica precclombina en el Museo-
de Antropologia de México revela una amplia variedad de defec
tes, incluyendo labioc leporino, hendidura bilateral de labio-
y paladar, Sindrome de Pierre Robin, disostosis mandibulofa--
¢ial, querubismo y Sfndrome de Down. De especial interés es -
la figura de un padre sosteniendo a su hijo, ambos con simila
res defectos craneofaciales, indicando un interés cultural en
problemas hereditarios. (37)

La aberracién genética es probablemente la causa principal
de morfogénesis anormal en los sfindromes de defectos mdlti-—-
ples. El patr6n mis comfin de malformacisn en los seres huma~-
nos es el Sindrome de Down.

John Langdon Haydon Down nacif en Tor Point en Cornwall --
Inglaterra el 18 de noviembre de 1828. Era descendiente de -~
una familia irlandesa de parte de su padre. Fué& a las escue--
lag locales, estudié y lo hizo bien,meroc tuvo oue dejar la es
cuela para ser aorendiz de su padre cue era boticario. John -
fu&é un agudo miembro de las instituciones locales literarias-
y cientificas y se dice que un regalo de los mé&dicos de Ar---
nott's que le fu& enviado, fu& el inicio que lo impulsd a ha-
cer de la ciencia su profesidn. A los 18 afios se dirige a Lon
dres en donde encuentra un puesto en el servicio de cirugfa -
en Whitechapel Road, donde tenfa que sangrar a los pacientes,
lavar botellas, administrar drogas y extraer dientes. Ingresé
2 la sociedad farmacéutica en Bloomsbury Square, donde gand el
premio de Quimica Orgdnica. Estuvo en contacto con Faraday --
(fisico y quimico ingl&s que consiguié por primera vez liqui-
dar los gases &cido carbbSnico y protéxidoc de nitrégeno) a ---



quién asistié en sus trabajos sobre los gases. Decidi6 estu--
diar medicina ingresando en el hospital de Londres en octubre
de 1853, ahf llev6 a cabo una carrera distinguida, honores y-
medallas de oro y comenzé a prepararse mds en 1856 en el Ayun
tamiento de Roticarios y en el Real Colegic de Cirujanos. En-
1858 fué nombrado Superintendente Mé&dico del Asilo Earlswood-
para Retrasados Mentales en Surrey, su &nimo y distincién de-
mente sigquieron adelante vy en el mismo afio gana la Medalla de
Oro en Fisiologia y en 1859 el MRCP y el MD de Londres. Down-
se revela como un observador clinico agudo ¥y un anatomista --
m&6rbido, sus ideas eran liberales y avanzadas, defendfa que -
las mujeres tuvieran una mayor educacifn y negaba cue el que-
no la tuvieran, las hiciera m&s propensas para producir des--
cendencia con debilidad mental. Su descripcibn cl&sica del ti
po mongoloide de idiota, como 21 lo llamé fué contenida en un
articulo titulado "Observaciones Sobre Una Clasificacibén Etni
ca de los Idiotas" publicado en los reportes del hospital de-
Londres en 1866, y dice lo siguiente:

"El cabello no es negro, como el verdaderc mongol, sinc de un
color café, recto y corto. La cara e€s gruesa y destituida de-
prominencias. Las mejillas son redondeadas y extendidas late-
ralmente. Los ojos estd&n colocados oblicuamente y el cante in
terno mis distante de lo normal uno del otro. La fisura palpe
bral es muy angosta. La frente esti arrugada transversalmente
por la constante asistencia aue los elevadores del pdrpado de
rivan del mGsculo occipito~frontal en la abertura de los o---
jos. Los labios son gruesos y grandes con fisuras transver---
sas. La lengua es larga, gruesa y muy rugosa. La nariz es pe-
quefia. La piel tiene un tinte ligero de color amarillo suciro-
v es deficiente en elasticidad dando la apariencia de ser de-
masiado grande para el cuerpo”. "No se puede dudar gue estas-—
caracteristicas &tnicas son el resultado de una degenera ---
cibn", (41)

John Langdon Haydon Down usa el término de mongolismo por-
primera vez en 1866, como parte de su intento para categori--
zar los padecimientos sobre una base racial y afirma c¢re ésta
es una degeneracilOn racial. A partir de esta fascha una gran -
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investigacibn se ha hecho sobre el mongolismo con la apariencia
facial del mongoloide como una razén de que el Sindrome de Down
puede ser ampliamente estudiado. (12)

Los hijos de Down, Reginald y Percival, ambos capacitados en-
medicina en el hospital de Londres se unieron a su padre en ---
Normansfield y poco despu&s se volvieron responsables de esta -
casa de atencién para enfermos mentales, después de la muerte -
de su padre en 1897.

Reginald en 1906 hizo algunos comentarios de importancia so-

bre el mongolismo, los cuales estaban en contra de la interpre-
tacién de su padre del sindrome y dice:
"Si es un caso de reversifén, debe ser una reversifn a un tipo -
m&s ,atrasado que la estirpe mong6lica de la cual algunos etn6lo
gos creen que derivan todas las razas del hombre; podrfa ser u-
na instancia de variacifn, aungue parece ser diffcil aplicar --
tal término a una condicién que compromete tantas peculiarida~-
des correlacionadas de manera muy diferente y que recurren con-
tanta frecuencia".

Esto era escrito durante el tiempo de vida de Augusto Weis--
mann, biblogo alemin, nacido en Francfort del Meno (1834-1914)~
quien estaba corrientemente atribuyendo la variacif6n a cambios-
en los cromosomas del plasma germinal.

Este pasaje puede ser tomado como una anticipacibén de los --
descubrimientos m&s recientes, llevados a cabo,por investigado-
res de todo el mundo. (41)

En 1932 p.J. Waardenburg sugirié en una monograffa sobre el-

ojo humano que el Sindrome de Down resultaba de una aberracién-
cromosémica especifica debido a una no disyuncibén refiriéndose-
como sigue:
"Me gustarfa sugerir que los citSlogos investiguen la posibili-
dad de que tenemos nosotros en el hombre un ejemplo de una abe-
rracién cromosbmica especifica, el mongolismo deberia ser estu-
diado para determinar si es una deficiencia cromosSmica que re-—
sulta de una no disyuncifn o una duplicacibn cromosbmica". Waar
denburg es un oftalmbélogo holandés que formé narte del departa-
mento de genética médica en las Universidades de Utrecht y Lei-
den. Actualmente se encuentra retirado en Oosterbeek. (18)



Hasta 1959 el mongolismo fué en el hombre un misterio mé&di-
co, (31) porque a través de la investigacifn realizada en este
afio por J. Lejeune, Gautier y Turpin hubo el descubrimiento e-
ventual de la trisomfa 21; este fué el primer desorden cromos&
mico en ser explicado en el hombre. Lejeune proporcioné una vi
si6n mds profunda de la etioclogia del mongolismo, cuando un --
cuidadoso anélisis de los cromosomas de estos nifios demostr6 -
un cromosoma extra autosfSmico, llegando a los 21 cromosomas. -
Estas criaturas tenfan en sus células 47 cromosomas, en lugar-.
de los 46 normales.

Penrose y otros investigadores descubrieron la trisomfa por
translocacibn vy el mosaicismo en el Sindrome de Down en estu--
dios realizados en 1960 y 1961. (17)

Genéticamente el Sindrome de Down es significativo, va que-
fué el primer sindrome que se prob6 ser el resultado de un cam
bio cromosémico en los seres humanos. (12)

Debemos tomar en cuenta que todo individuo tiene en su ha--
ber orgénice y psicolégico un factor constitucional heredita--
rio y un factor ambiental. (9)

El objeto de cualguier programa de rehabilitacifn y entrena
miento para el retardado mental es aumentar la capacidad fun--
cional total del paciente. Es obvio, que un paciente con dete-
rioro intelectual puede tener mds reducidas sus potencialida--
des por defectos y problemas fisicos. S6lc en las Gltimas dos-
décadas se ha entendido mejor la forma en que los defectos den
tales pueden tener un efecto contribuyente en el cuadro total.
Krauss, Clark y Oka han demostrado, sin lugar a dudas, gque los
dientes y las estructuras que los rodean son afectados por el-
crecimiento y desarrolle anémalo y nueden ser correlacionados-
con &llos. Esta correlacién se aplica no solamente al retardo-
de etiologfa hiofisica, sino también a la desviacién del desa-
rrollo atribuido a factores culturales y familiares. También -
se ha ganado suficiente experiencia en el tratamiento de los -
impedidos mentales, como para reconocer que la buena salud bu~
cal no s6lo es fundamental para acrecentar el potencial biolé-
gico de estos pacientes, sino con frecuencia lo es para aumen-
tar su autoestima, dignidad y aceptacién por la sociedad.



El papel del odontSlogo en la rehabilitacibn de estos pa--—
cienteg, por lo tanto, requiere una comprensidn de la natura-
leza del retardo mental, los factores etiolfgicos implicados,
las manifestaciones orocraneofaciales y las consideraciones -
en el diagn6stico y tratamiento.



DEFINICION Y TIPOS

El Sindrome de Down estd formado de dos palabras: Sindrome -
(del griego syndrome, concurso-afluencia) conjunto de sIintomas-
que se refieren en general a un mismo grupo de enfermedades, pe
ro insuficientes para establecer el diagnfstico de una enferme—
dad y el apeilido Down, en honor al médico brit&nico que descri
bi6 por vez primera su cuadro clinico en 1866, (10)

El Sindrome de Down, Mongolismo, Trisomfa 21 o Trisomia G es
una anomalfa congénita que se debe a una alteracién de los cro-
mosomas. (1) Es uno de los sindromes de malformacién mds fécil-
mente reconocibles y mds frecuente de todos los transtornos cro
mosémicos del hombre. (40) Es una enfermedad gen&tica, un asta-
do permanente, irreversible, gue menoscaba la vitalidad y la cg
pacidad de desarrollo ulterior del organismo. Es la causa mds -
frecuente de subnormalidad fisica y muntal en los nifics, es una
disposici6n anormal de cromosomas rara, gue ocurre algunas ve--
ces en los seres humanos causando invariablemente graves defec-
tos congénitos. (8) Es la mds frecuente de las anomalias cromo-
s6micas a nivel de autosomas observadas en recién nacidos aun--
que no es un transtorno particularmente comfin, es una trisomfa-
autosémica. (33) '

Este desorden gse caracteriza por una deficiencia central del
¢recimiento, la cual se evidencia por un desarrollo retrasado -
tanto fisico como mental, tienen la debilidad mental y aspecto-
tipico de la facies gue recuerda la de los mongocles. {(28) Aun--
que su descripcién clinica era bastante exacta, la clasifica --
cifn &tnica de "mongolismo®" con sus infortunadas implicaciones
raciales, es considerada come no cientifica y estd perdiendo fa
vor rédpidamente, por delicadeza a esta raza y a los investigado
res orientales, se tiende a denominar hoy al mongolismo, Sindro
me de Down o m8s bien Trisomia 21 gue es el mejor nombre para -
este transtorno porque se ha comprobado que los cromosomas ex--
tra eran miembros del grupo G y se llegb al acuerdo de llamarlo
21 extra (aunque el 21 y el 22 son muy similares). Como normal-
mente hay dos cromosomas del nfimeroc 21, el extra es el tercerg-



por lo tanto, el Lranstorno sc¢ denomina Trigomfa 21 y como soma-
significa cuerpo, indica que hkay tres pegucfios cuerpcs cromosé-
micos del tipe 21 . (22) Censistec realmenle, en una anormalidad
cromos8mica adquirida durante la maduraci®n de las cillulas se--
xuales, estos seres tienen 47 cromosomasg y no 46 gue son los -~
normales.

Recordaremos que los seres humanos Lienen 23 pares de cromo-
somas en total; 22 pares son autosomas (cromosomas no sexuales)
y el otrc par lo constituyen los cromosomas sexuales (el cromo-
soma Y es muy pequefic comparado con el cromoscma X}. El hombre-
produce dos clases de espermatozoides; la mitad con un cromoso-
ma X y la otra mitad con un cromosoma Y. En la mujer todos los-
6vulos llevan un cromosoma X. Si un Svulo es fecundado por un -
espermatozoide que tiene un cromosoma Y el producto serf hom --
bre; perc si lo es por un espermatozoide gue tiene un cromosoma
X, el resultado serd una mujer.

Mediante muchos experimentos se han podido convencer los ge-
netistas, de que se requiere un conjunto cromosémico normal, pa
ra que se realice un desarrollo normal de los organismos.

En los Gltimos afios ha sido posible estudiar los cromoscomas-
humanos utilizando una pequeifia cantidad de sangre y cultivando-
sus células (leucocitos) para observarlos en mitosis; en éllos,
los cromosomas teifiidos pueden ser estudiados. Al perfeccionarse
estos métodos, fué posible a los genetistas estudiar los cromo-
somas de los tipos humanos anormales. (36)

Los avances en el campo de los cultivos de tejidos han hecho
la determinaciln exacta del nimero y forma de los cromosomas de
los mamfferos, tal vez, lo m&s relevante de estas nuevas técni-
cas son el uso de los agentes de pretratamiento, tales como la-
colquichina para deterrinar la mitosis y el uso de solucion hi-
poténica para causar una hinchazbn de las cé&lulas y l6gicamente
la separacitOn de los cromocsomas. (44)

La terminologfa utilizada para clasificar los cromosomas es-~
la siguiente:

Un cromosoma cuyo centrémero (zona que no se itifie y une leos dos
cromidtides, repiresentados por un circule en cada cromosoma) es-
Fa aproximadamente a rnitad de su eje largo, dfcese que es Meta-
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Representacidén Escuemdtica de los tres tipos de cromosomas
humanos.



cénirico (meta, entre); por lo tante, gue dos brazos son de a--~
proximadamente 1gual longitud.

Un cromosoma cuyo centrfmerc estd situado entre su parte media-
y unco de sus extremos se denomina Submetacéntrico; tiene un bra
Zo corto y unc mé&s largo.

Un cromosoma cuyo centrfmerc estd muy cerca de uno de los extre
mos se denomina Acrocéntrico (acro, al final); tiene un brazo -
muy corto y uno muy largo. Las posiciones correspondientes de -~
los centrbmeros se denominan mediana, submediana y subterminal,
respectivamente. NingGn cromosoma humano tiene centrfmerc si--=
tuado en un extremo.

Los satélites son pequenas porciones esféricas tefiidas del -
cromosoma, que estdn separados de los extremos de los brazos -~
cortos de algunos cromosomas acrocéntrices, por un hilo muy es-~
trecho. Se descubren regularmente en cromosomas 13, 14, 21 y a-
veces en otros cromosomas acrocé&ntricos, pero nunca en el cromo
soma Y. Las constricciones secundarias son zonas no tenidas en-~
un cromitide o cromosoma. Se parecen a constricciones primarias
(otro nombre para los centrfmeros), pero a diferencia de &llas-
no tienen suficiente constancia en la posicién para ser Gtiles-
con el fin de identificar los cromosomas.

En un cariotipo los pares de cromosomas humanos digspuestos -
primariamente en orden descendiente de longitud y morfologfa, =~
se enumeran de unc a veintid6s y se pueden disponer los 22 pa--
res en siete grupos gue se denominan:

Grupo A : 1 a 3 (cromosomas metacéntricos mds largos)
Grupo B : 4 a §
Grupo C : 6 a 12
Grupo D :13 a 15
Grupo E :16 a 18
Grupo F :19 a 20

Grupo G :21 a 22 (cromoscmas acrocéniricos cortos).
y un par més el nfimeroc 23 de cromosomas sexuales o (qonosomas --—
(Y es el que precisamente determina el sexo del nuevo ser vi --
viente).

En los varones el grupo G tambi&n contiene el cromosoma Y —-
que es un cromosoma acrocéntrico como los otros, pero suele ser
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el mids largo del grupo y sus brazos suelen ser paralelos en lu-
gar de ser divergentes, como en los otros elementos del grupo =
G.

El cromosoma X es muy similar a ciertos miembros del grupo -
C y no siempre puede distinguirse como entidad separada de algu
nos miembros del mismo. (22)

Resumiendo: Un pequefio autosoma del grupo G designado con el
ntmero 21 se afiade al complemento normal en los casos en que se
reconoce el SDD (Sindrome de Down). Fué dificil distinguir el -
cromosoma nimero 21 del nGmero 22. Cuando por primera vez fue--
ron colocados en un cariotipo con base en su tamafo, se conside
6 gue el nlGmero 21 era ligeramente m&s grande que el 22. Andli
sis criticos demostraron luege que el ntBmero 22 es mis grande -~
que el nfimero 21, pero la Conferencia de Paris acordd dejarlos-
en sus posiciones actuales en el cariotipo est&ndar. Los cromo-
somas 21 y 22 tienen pequefios saté&lites que s6lo se pueden ob--
servar en las mejores preparaciones microscfHpicas. La aplica-~--
ciones de tinciones diferenciales y la toma de fotograffas con-
un microscépio fluorescente, permitieron distinguir entre los -
nfimercs 21 y 22 y asociar el nmere 21 con el SDD, cuya nomen -
clatura cromosSmica es 47, + 21 y cuya f6rmula cromosémica es:-
2n + 1.(16}.

Un efecto establecido en la gametog&nesis es la no disyun --
cifn, f£enfmeno en el cual un par de cromosomas no se separa y -
ambos van a una de las células hijas durante la meiosis. (15)

En unos pocos casos estdn presentes los 46 cromosomas norma-
les, pero hay una translocacidén de un cromosoma 21 extra, a o—-
tro sitio.

Es un estado gue se presenta en todas las razas.

En pacientes afectados por el SDD, se han encontrado tres -~
aberraciones cromostmicas:
1.~ Trisomfa o Mongolismo Genético. En la cual un cromosoma es-
pecifico se presenta tres veces en lugar de dos.
2.~ Translocacién. En la cual hay un intercambio mutuo de un --
cromosoma ¢on otro hombSlogo o no homflogo, que resulta de su -~
roppimiento y su reunién subsecuente { es un pedazo de cromoso-
ma pegado a otro cromosoma completo, posiblemente por afinidad
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quimica) .

3.~ Mosaicismo. Es la condicibén en la cual un organismo contie-
ne dos o més lfneas celulares, cada una teniendo diferente cong
titucién cromosfbmica. Afectando s6lo a un tipo de células. Eg -
fenotipicamente normal y genotiIpicamente anormal.

La gran mayoria de los pacientes afectados por este sindrome
tienen 47 cromosomas y cariotipo de trisomia 21. En un estudio-
realizado recientemente mds del 95 § de todos los casos del S§DD
presentaban trisomfa 21 G con raras excepciones, los padres de
éstas criaturas tienen cariotipos normales. Sin embargo, unas -
pocas mujeres con SDD han llegado a la edad adulta y han tenido
hijos, algunos con SDD y otros completamente normales.

Aproximadamente 5 a 10% tienen translocacién de cromosomas -
afectando a material .cromosbémico 21 adicional, tienen 46 cromo-
somas pero sufren translocacién de parte del cromosoma 21 a o=~
tros cromosomas, casi siempre un miembro del gurpo G ¢ del gru-
po D. Este tipo es familiar y se transmite generalmente por la~
madre. El peligro tebrico de un padrerportador de translocacifn
produciendo un hijo con SDD es del orden de 1 x 3, pero el peli
gro real calculado por Hamerton {1968) es alrededor de uno para
diez. (13, 40). Estas dos tipos de aberraciones en virtud de --
que alguna de cualquiera de las dos c&lulas progenitoras tenia-
defecto, tanto las células germinales como las somdticas del »-
producto resultante, (en este caso un Down) estin danadas. Cli-
nicamente el mongol por translocacidén presenta muy poca diferen
¢ia con el paciente mongol por trisomfa,

El cariotipo de mosaico se presenta Gnicamente del 2 al 5% -
El fonotipo de estos mosaicos depende del nfmero de c&lulas a--
fectadas; por lo tanto, puede variar desde los lactantes con ma
nifiesta trisomfa 21 hasta algunos précticamente normales. Du-~
ranta el proceso de diferenciacién celular del huevo (multipli-
cacibn y diferenciacién en aparatos y sistemas) algunas lineas-
de células somdticas perpet(an el defecto, mientras que otras ~
tantas lineas de c&lulas poseerdin un carioctipo normal, por ésto
el Down por mosaicigmo puede tener la facies caracterfistica o -
s6lo algunos estigmas fisicos clisicos, pero la inteligencia =--

normal. (49)

-
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Transtorno Ejemplos de Frecuencia Edad Materna

Cariotipo Aproximada
Sindrome de 1l en 600 na~
Down. cidos.
{asociado con
autosomas)
Trisomia de 47, XX, G+ 6 M&s de 95% ~ Aumnerntada
tipo 21 47, XY, G+. de los casos
Tipo de Trans- 46, XX, D=+ 3 a 4% de - Normal
locacién. (Dg Gg ) + los casos.
46, XY, G-'"‘
(Gag Gg ) +
Tipo Mosaico 46, XX/47, XX, 2 a 3% de Normal
G + los casos
46, XY/47, XY,
G +'
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ETIOLOGIA Y FRECUENCIA

Aungue la causa permanece algo obscura, el defecto aparente-
mente se iniclarfa entre la sexta y octava semana de desarrocllc
como lo evidencian otras condiciones anSmalas {defectos cardia-
cos congénitos y anomalias oculares y del oido externo). Todavi
a existe gran desacuerdo por lo gue respecta a la eticlogia.

Se cree gue el error es el resultado de una divisifn defec~--
tuosa de una de las cé&lulas sexuales de los padres, poco antes-
de la concepcién. (8)

’ Algunos sostienen, gue la alteracifn entrafia fundamentalnmen-
te en una lesibn de las células germinales, un defecto genético
hereditario, una mutacién de los gametos o un defecto ovular.

Los ambientalistas creen que se origina por una nidacidn de-
fectuosa del embrifén (alglin estado patolégico de la mucosa ute-
rina, debido a la edad o a la enfermedad), por un deseguilibrio
endocrino de la madre {(no el tipo hipofisismo o hipotiroidismo}
o una enfermedad embrionaria precoz. La razén m&s sélida expues
ta a favor de la nidacibn defectucosa, es el gran ntmero de mon-
goles nacidos de madres durante el filtimo perfodo de fecundidad
o concebidos después de un largo periodo de esterilidad.

De los estudios epidemioldgicos surge que la enfermedad po--
drifa ser causada por un agente infeccioso, posiblemente de ori=
gen virSsico. Los fundamentos de esta idea se basan sobre los -
siguientes hechos: hay una variacidn periédica de la incidencia
de mongolismo, con un perfodp de oscilacidn gue comprende de 5=
a 6 afios; la incidencia considerablemente mayor en zonas urba--
nas gque en rurales; una "concentracién" de casos de no menos ~-
del 40% de nacimientos mongoles (la concentracifn indica un gru
po de esos nifios nacidos en upa zona restringida, en un perfodo
de 12 meses). (1)

K&shgarian y Rendtorff en un estudio sobre la incidencia del
SDD en gente de raza negra norteamericana confirmaron la presen
cia de un efecto de concentracidn, cuya incidencia variaba pe-~
ribédicamente en ciclos de 5 a 6 afios. Estos autores también com
probaron que no hay diferencia en la frecuencia del SDD en las-
poblaciones blanca y negra, auncue es posible rastrear los meca
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nismos de la trisomfa hasta la no disyuncién; la etiologia de -
no disyuncién no ha sido establecida y s6lo se le puede conside
rar en t&€rminos generales.

Estas pruebas sugieren que el SDD no se origina en factores-~
hereditarios, sino gque se debe a un error en el metabolismo ce-
lular, que hay que rastrear hacia atris hasta condiciones am --
bientales tales como la radiacién, nutricién o un virus que per
turba la divisifn celular normal. La manera mds posible de gue~
una alteracién generada por un virus puede relacionarse con el-
SDD, es al través de la induccién de la no disyuncién por la no
persistencia de nucl&olos, o como consecuencia de la mutacidn -
de gene%. Asi mismo, es posible gue el retardo mitésico induci-
do por el virus, podria originar la produccién de un huevo so-
bremadurado con sus consecuentes anomalfas. ( 1)

De los estudios hechos en gemelos se han obtenido datos sufi-~
cientes, para considerar al mongolismo como un padecimiento con
trolado gen&ticamente. En primer lugar, no se conocen gemelos -
fraternales (de dos cigotos) que fueran ambos mongoles (en algu
nos casos $6lo uno estaba afectado)l aGn cuando ambos se desarro
llaron en el mismo medio ambiente. Esto parece excluir el medio
ambiente como causa determinante. En segﬁndo lugar en lo; geme-
los id&nticos {de un s&lo huevo) el mongolismo se presentl en -
ambos o en ninguno, lo gue parece demostrar que el factor deterx
minante del padecimiento se encuentra en el huevo original.(31)

Das todas las teorfas de la eticlogia del mongolismo, la tri-
somfa del vigésimo primer cromasoma es la mis sélida. (33)

Las células somdticas normales se denominan diploides, que -
se refiere al nfmero aploide multiplicado poxr dos, gue, claro -
estd, es de 23, Para describir como se origina la trisomfa, es-
necesario ccmentar como se originan las cé&lulas germinativas en
el cuerpo, porgue la anomalfa tiene lugar por un accidente en -
el proceso de meiosis.

Meiosis.
l.~ Diferencia entre cé&lulas diploides y c&lulas aploides. Cada
célula corporal somitica tiene 46 cromosomas (23 pares). Un =--
miembro de cada par proviene de la célula germinativa materna,-
el otro, de la paterna., Los miembros de cada par son hom6logos-
-{(tienen la misma forma y estructura pero no todos los genes que
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llevan son necesariamente idénticos, (homo es igual) como cada-
célula corporal tiene un par de cromosomas de la misma forma y-
estructura, (menos el par sexual XY} dicese que las cElulas cor
porales tienen un nfimero diploide de cromosomas. $Sin embargo --
las células germinativas (el huevo de la hembra y el espermato-
zoide del macho) s6lo tienen un miembro de cada uno de los 23 -
pares que contienen las c&lulas diploides, por lo tanto, tienen
un n@merc aploide de cromosomas.

2.~ Las cé&lulas aploides se desarrollan a partir de cé&lulas di--
ploides. En cada sexo esto se logra porque la célula madre de -
las células germinativas sufre dos divisiones consecutivas de -
tipo especial llamado meiosis (meio, hacer mds pequefio}, cue o-
rigina que cada cé&lula madre produzca cuatro c&lulas, de las =--
cuales cada una s6lo tiene el nfimero aploide de cromosomas. Las
divisiones meibticas se llaman también divisiones de reduccibn.
En el var6n las cuatro c&lulas hijas son viables, pero en la -~
hembra s&lo es viable una de las cuatro células hijas {las o --
tras tres no se desarrollan y se eliminan en forma de cuerpos -
polares),

3.- Formacién de cflulas germinativas en la hembra. La c&lula -
madre, de la que se desarrollan las células aploides germinati-
vas se denomina oocito primario, cuando nace una nifa hay en --
sus ovarios aproximadamente dos millones de c&lulas diploides,-
gue han duplicado su DNA y entrado en la contrapartida de la -~
profase que empieza la mitosis ordinaria. Sin erbargo, la profa
se gque empieza antes del nacimiento se interrumpe hasta la pu--
bertad (ocurre cada 28 dias a menos que haya embarazo) y sigue-~
hasta interrumpirse cuando la mujer llega a la menopausia; por-
lo tanto, los dltimos ococitos que se desarrollan formando cé&lu-
las germinativas en la mujer cerca de la menopausia han estado-
en profase durante mids de cuarenta aifios.

La profase empieza en el ococito, ¢omo en la mitosis, resul--
tando visibles los 46 cromosomas antes de Interrumpirse la pro-
fase, cada uno de los 23 cromosomas paternos busca su hom&logo-
materno (0 viceversa) y se disponen en asociacién Intima, cada-
par homb6logo y dispuesto se califica debidamente; hay 23 biva--
lentes en el nficleo que ze enrrxollan fuertemente y se acortan;-
hay cuatro cromdticos con dos centrémeros en cada bivalente.
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Los dos cromosomas de cada bivalente empiezan luego a separar-
se entre sf, excepto en algunos lugares donde uno de los dos -
cromdtides de origen materno se adhiere a uno de los dos cromé
tides de origen paterno; en estos lugares es donde tiene lugar
un fenbmeno del maéor interés con la herencia: el intercambio~
de material genético de cromosomas maternos con el de cromoso-
mas paternos; &ste es el llamado entrecruzamiento o crossing -
over. Los lugares de recambic son visibles microsc8picamente y
se denominan quiasmas. Esta etapa permite la mezcla y traspaso
de genes y &llo brinda enormes posibilidades de variacifén en -
las nuevas combinaciones de genes en la descendencia. Después-
de los intercambios, los bivalentes se extienden gradualmente-
hasta que el nficleo aparece como si estuviera en interfase. =~
Los oocitos inician su largoc perfodo de reposo hasta la puber-
tad, en la que un oocito empleza a madurar; los bivalentes se-
condensan para aparecer COmo cromosomas gue entran en metafase
activa. En la anafase que sigue(los dos cromdtides de cada cro
mosoma no se separan entre si como en la mitosis) los dos cro-
mosomas de cada bivalente, cada unc con un solo centrfmero y -
dos cromdtides se separan entre si, adem&s, por azar, un cromo
soma paterno o maternc de un bivalente se desplaza a uno u o--
tro polo y cuando se separan los cromosomas hom6logos uno de -
otro, algunos gue van a parar a un polo son del lado paterno y
. del lado materno algunos. Sin embargo, un miembro de cada par-
de cromosomas bivalentes normalmente va a cada polo, lo cual -
hace que cada c&lula hija posea sSlamente 23 cromosomas.

En esta etapa es cuando es mds probable que tenga lugar la -
trisomia 21. En este caso el bivalente formado por el par de -
cromosomas 21 probablemente nunca llegue a formarse. Los cro-
mosomas 21 siguen, por el contrario, siendo univalentes. Esto-
puede depender de un fracaso o una falta de apareamiento en el
primer lugar o de una falta en la formacibén de un quiasma, des
pués de producido el apareamiento. Como las probabilidades de-
formacibén de un quiasma guardan relacién con la longitud de -~
los cromosomas pareados la cortedad del cromosoma 21 favorece-
ria la formacidn de quiasma, pero, en uno u otro caso, el re--
sultado serfan dos univalentes en lugar de uno bivalente. Losg-
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univalentes tienen iguales probabilidades de pasar a cada célu-
la hija, por lo tanto, en ocasiones ambos cromosomas 21 terminan-
en la misma c&lula hija originando 24 cromosomas; la otra célu-
la hija entonces tiene sélamente 22 cromosomas. El fracasc en -
el desplazamiento de dos cromosomas howélogos para ir separada-~
mente a dos cé&lulas hijas se llama falta de disyuncién; y é&sta-
es la causa mis frecuente de trisomfia 21 (la falta de disyun --
cifn es un accidente que puede tener lugar en cualcuier cromosc
ma).

Al parecer la trisomfa del nGmerc 21 se debe a una no disyun
cibn primaria, que ocurre en la divisifn reductora de la meilc-~
sis materna. Los cromosomas apareados no se separan debidamente
hacia los polos al final de la anafase y coro resultado, un 6vu
lo recibe a dos cromosomas nfimero 21, nientras que el primer --
cuerpo polar no recibe ninguno. (16, 22)

Se dice que la etiologia guarda relacién directa con la edad
de la madre, porque su incidencia es de dos a tres casos por =--
cada mil nacimientos (1, 10) o de uno de cada 6 nacidos vivos =
segfin Robbins. (40) En la poblacién europea nace uno de cada -~
700 productos vivos, (16) Uno de 600 o 660 nacidos(37,9,22) en —~
estadistica general asf como la porcifn de 1.6% de cada 1000. -
La frecuencia es muy baja si la madre tiene 32 afios o menos, pe
ro la frecuencia aumenta hasta alcanzar una proporcidn de 15 en
1000 nacimientos, en madres de mis de 40 afios, como lo demues—-
tra la siguiente table: (37)

Edad Materna (anos) Incidencia
15 - 29 1:1500
30 - 34 1:800
35 - 39 1:270
40 ~ 44 1:100
Sobre 45 o mis 1:50

El efecto de la edad materna es también conocido, gue ha ==~
tendido a dominar otros hallazgos epidemiolSgicos en la mayoria
de las teorfas acerca del SDD.

Los Gltimos desarrollos en las técnicas de bandeo cromosomal,
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a veces permiten una identificacifn inequivoca del origen pater
nal del extracromosoma. Sorprendentemente el origen paternal ha
sido demostrado en el 20 al 25% de los cariotipos publicados.

Ultimamente se ha reportado de Canadd, Israel, Suiza, Austra
lia y los E.U. patrones estaclonales ciclicos importantes, asi-
como variaciones geogrdficas entre los grupos rurales y urbanos
estudiados. Estos patrones estaclonales son generalmente atribu
idos a agentes mutdgenos exfgenos, gque actfian sobre los cigotos
sugiriendo gue un origen paternal es mds probable gque sea la --
causa de estas fluctuaciones estacionales y geogr8ficas, ya --
gque, los tejidos germinales masculinos son mds susceptibles a -
los cambios ambientales, que los tejidos germinales femeninos,-
pues la meicsis entre los espermatocitos es continua durante --
toda la vida adulta y a cualguier etapa hay c&lulas en diferen~
ciacisn susceptibles a la acci6n de los mutdgenos ambientales -
tales como la radiacifén, los virus y los agentes guimicos, que-
pedrian acumular errores genéticos. La susceptibilidad incremen
tada de los tejidos germinales femeninos a la acumulacién de e-
rrores gen&ticos, causados por mut8genos exbgenos y endbgenos -
durante los 12 a 50 afios de actividad sexual, es consistente ~-
con el bien documentado efecto de la edad materna. Sin embargo-
Bennett (3) asequra que los datos demuestran un patrén ciclico,
epidémico superimpuesto en una taza constante para el SbD son -
mejor explicadas por aspectos ambientales que inducen una no --
disyuncifn cromosomal en los tejidos germinales masculinos,

A pesar de esto la mayorfa de los casos pueden ser atribui--
dos a error en la oogénesis méds que a la espermatogénesis. La -
no disyuncifn ocurre aproximadamente en 1/3 parte en el padre -
y en las 2/3 partes restantes a la madre (17)

SeglGn Jenssen (31) la frecuencia es de 1.6 a 2.5 por cada =--
1000 nacidos vivos y la incidencia en la pobla~ifn ha sido esti
mada entre uno y cuatro por mil. Esta variabilidad puede deber-
se a problemas de diagnfstico, pero cifras mis recientes sugie-
ren que hay un verdadero aumento (46).

Las personas con SDD comprenden aproximadamente del 5 al 10%~-
de todos los nifios retrasados.

Frecuencia estadfstica correspondiente a observaciones he---
-chas en varios paises indican: (43)
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No, por 1000 Jap6n Irlanda  Birmingham Westfalia
Nacimientos 1958 1959 1960 1961

Mongolismo 0.8 2.1 1.6 0.9

Existe una edad materna media en la gue se ha vistc que na--
cen el mayor nfimero de nifios mongoles. Como lo indican Ferguson
y Smith (11) a la edad de 35 a 39 afos. Auncgue Gardner (16) ex-
pone una edad de 33 a 35 anfos como mayor riesgo.

En estudios realizados en varios paises,en cuanto a la edad-
de la madre como posible causa se encontrf el porcentaje mds al
to en México, Yuqgoslavia, Esgpafia vy Checoslovacuia y el més bajo
en la India y Egipto. (17)

Sin embargo, entre el 2 y 3% de los paciantes, en vez de ha-
ber trisomia del cromosoma 21 hay una translocacibén que es m&s-
frecuente en nifios nacidos de madres j6venes que heredan la -—
translocacifén. Ha sido importante identificar aquellas familias
con translocacién heredada en el campo dei consejd‘sobre planea
miento familiar y un examen cromosfmico, ahora posible. (46)

La herencia del SDD al través de translocaciones implican el
cromosoma nfimero 21 y algfin otro de los cromosomas acrocéntri--
cos que pueden ser el 13, el 15 o el 22.

En familias donde la anomalfa ha sido transmitida por una -~-
translocacién 13-15/21 (D/G 21) lo~ portadores han sido femeni-
nos en su totalidad; mientras gue en casos de translocacifn ~--
21/21 o 21/22 (G/G2l) los portadores han sido todos masculinos.

Han habido reportes de un portador femenino con una translo-
cacién de tipo G/G 21 y un portador masculino, con una translo-
cacién D/G21.

Hamerton (45) ha tenido la oportunidad de estudiar los cro--
mosomas de una gran familia en la cual la translocacién D/G21 -
ha gido transmitida tanto por portadores fenotipicamente norma-
les masculinos y femeninos.

El pedigree de esta familia se muestra en la siguiente figu--
ra. El sujeto de quien se trata es un nifio de 5 afios de edad -~
con 5DD, a quien se le encontr$ tener 46 cromosomas y portar u-
na translocacibén tipica 13-15/21 { en todas las lineas celula--

res).
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El examen de su madre gquien aparece en el pedigree en la se-
gunda generacién; es el individuo nfimero dos marcada en un cir-
culo con un punto negro en su interior, es fenotipicamente nor-
mal y posefa 45 cromosomas y una translocacidn similar a la del
hijo. Una biopsia testicular fue llevada a cabo en el tfo del -
sujeto mongol {al tfo se le encuentra e¢n el pedigree en la se--
gunda generacién y es el individuo nlimero cuatro). La presencia
de un crcmosoma trivalente durante la diaguinesis en la primera
fase de la metafase en la mayorfa de los espermatocitos prima--
rios, confirma que el cromoscma anormal resulta de una translo-
cacién reciproca entre dos cromosomas acrocéntricos. Un cromosg
ma trivalente de este tipo tiene tebricamente cuatro posibles a
rreglos disyuncionales, cada uno resulta en dos clases comple--
mentarias de gametos, ocho clases distintas citolSgicamente de-
gametos, como se muestra en la siguiente figura.

De la imagen 1A resultarfa un mongol con translocacifn y con
ventaja selectiva de fertilizar.

De la imagen 1B resultarfa un producto cuyo par 21 en su bra
zo largo sSlo tiene la mitad, se ha postulado que no hay gran -~
deficiencia porque el par est& normal.

De la imagen 2A resultarfa un mongol trisSmico que lleva ade
mis una translocacifn.

De la imagen 2B resultarfa una persona normal.

De las cuatro posibilidades expuestas anteriormente, las cua

tro pueden fertilizar.
. Las imAgenes inferiores 3A, 3B, 4A y 4B se consideran aberra
ciones cromosSmicas mayores, en las que el producto no tiene po
sibilidad de subsistir., Siendo la imagen 4B definitivamente no-
viable. Estas Gltimas cuatro posibilidades no pueden fertili---
zar, por lo tanto, las ocho diferentes clases de espermas for-
mados por un portador masculinc de translocacitn, pueden ser di
ferentes en cuanto a su eficiencia de fertilizar.

Se sugiere que un paciente con SDD que nazca de padres jbve-
nes es por translocacién mis probablemente, v lo gue se espera-
es que la madre sea la portadora, porque el padre portador =-—--
transmite el defecto, mds no produce nifios dafiados.

Sexgovich y colaboradores (44) estudiaron tambifn una gran -
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familia, en la cual el sujeto en cuestién fue el primero de cua-
tro nifios nacidos a unos padres con coeficiente de inteliagencia-
normal y de 25 afios de edad al tiempo de pacimiento de este ni-~
fo. No habfa historia familiar de mongolismo, el abuelo paterno-
era un sujeto de edad media diabético y habfa historia de diabe~
tes en la familia paterna de la abuela. El abuelo paterno y dos-
de sus cuatro hijos, que atn vivian, eran albinos.

El andlisis de los cromosomas en el sujeto mongol, presenté -
finicamente 46 cromosomas y portaba un cromaesoma anormal, gue re-
suitaba de una translocaci6n del brazo largo del cromosoma 21 al
brazo largo de un miembro del grupo 13-15. Las cé&lulas del pa=-=—
dre, sin embargo, contenfan finicamente 45 cromosomas idénticos -
en morfologia a los del paciente. El abuelo paterno tenfa la mis
ma imagen cromosSmica exhibida'por el padre del nifio mongol.

Los parientes de los abuelecs paternos fueron investigados y -
el cromosoma translocado, se encontr$ en dos de sus cuatro pa---
rientes. Uno de estos dos portadores de translocacifén habfa teni
do nifios y &stos fueron examinados de la misma manera. El cromo=-
soma translocado se encontr6 en dog de los cuatro nifios. El nino
de estos portadores, fu# examinado a su vez y el mismo cromosoma
translocado, se encontrS en dos de sus seis hijos.

El pedigree de la familia se ilustra en la siguiente pdgina,-
donde se muestra la transmisifén del cromosoma translocado a tra-~
vés de las diversas generaciones.

Adem&s del sujeto nGmerc nueve de la generacifén ndmero cuatro
que es el mongol con la translocacién, a ocho individuos norma~-
les se les encontr6 que portaban el cromosoma translocado idénti
co en un complemento de 45 cromosomas. 108 ocho portadores estén
diseminados en tres generaciones, cuatro masculinos y cuatro fe-
meninos, todos los cuatro masciilinos han transmitido el cromoso-
ma translocado, por lo menos, a uno de sus hijos.

El cromosoma translocado fué transmitido por el padre, hay --
cuatro portadores dé la translocacifn masculinos gue han tenido-
un total de 15 nifios y Gnicamente uno de estos nifios es mongol,-
cinco son portadores como sus padres y nueve no son portadores.-
Cuatro portadores masculinos y un portador femenino tienen un to
tal de 17 nifios, fnicamente un nifio con SDD fué producido. Estos
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resultados muestran que los portadores masculinos, no necesaria
mente producen una proporcifn muy grande de niflos portadores, -
como previos reportes lo han indicado,

Las alteraciones cromosSmicas halladas en el Sindrome de ---
Down fundamentalmente son dos:
1.~ La llamada Trisomfa 21, existencia de tres en ve» de dos --
cromosomas 21, lo cual d& una suma total de 47 cromosomas, en -
vez de los 46 normales. Este tipo de aberracién cromosfmica es-
el m&s frecuente y se observa con mayor asiduidad entre los hi-
jos y abortos prematuros de madres que se casan y conciben des-
pués de los 30-35 afios. El mayor nlmero de cromosomas seria de-
bido a una no disyuncién del par 21 en la madre, la cual, en -~
vez de un cromosoma 21 aportarfa con su gameto (6vulo)} dos de -
estos cromosomas, los cuales, unidos al Gnico procedente del pa
dre, darian lugar a la trisomia.
2.~ La llamada Translocacibn 15/21 es el segundoc tipo de altera
cifn cromosfémica y no esti en relacidn con la edad de la madre-
{pues también aparece en hijos de madres 7j6évenes), es responsa-
ble de algunos cascs del llamado mongolismo hereditario o fami-
liar. El nfimero total de cromosomas es normal (46) y el par 21-
es tambi&n normal (con s6lo dos cromosomas), pero se observa un
cromosoma anfmalo en el par 15, Uno de estos dos cromosomas 15-
es normal, pero el otro presenta, junto a la masa cromosdmica -
propia, gran parte de la procedencia de un cromosoma 21 que re-
cibif en el curso de una translocacifn. En realidad se trata --
también de una trisomfa, pero oculta, pues si bien, s6lo son ad
vertibles dos cromosomas 21, el tercero sobrante existe, pero -
no se ve, porque, trasladado estd adherido al 15, formando el -
cromosoma 15/21. (10)

98% de los casos son causados esporddicamente por no disyun~-
cién materna.

1% de los casos es causado por translocacifn esporidica D/G-
o G/G.

1% es consecuencia de translocacién heredada D/G o G/G.

Resumiendo : CitolSgicamente los pacientes con Sindrome de =
Down pueden ser clasificados de uno a cuatro grupos:
1°.- La mayorfa de los individuos afectados tienen 47 cromoso--
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mas y son Trisbmicos para el cromosoma 21 en todas sus células,
presumiblemente como un resultade de una no disyuncién del par-
21 durante la ovogénesis, con una fertilizacifn subsecuente por
un esperma hormal. La mayoria de estos probablemente resultan -
del efecto de la edad materna.

2°.~ Son individuos con una mezcla de trisomia 21 y en algunas-
células con un complemento diploide normal. El1 Mosaicismo puede
manifestarse en el mismo tejido o en diferentes tejidos, aln en
aquellos gue surgen de diferentes estratos germinales durante -
la vida embrionaria temprana. Estos pacientes lo mis probable -
es que sean atipicos clinicamente. Fenotipicamente normales y -
genotipicamente anormales. (Al conjunto de las propiedades manji
fiestas que caracterizan al ser vivo como apariencia y forma ex
terior, constitucibn, disposicién fisico-psiquica, etc. se le -
denomina fenotipo. S1 el medio ambiente, la educacién, la mane-
ra de vivir, el influjo social, la alimentacidn, el clima y mu-—
chos otros factores externos moldean el fenotipo del individuo,
una parte muy importante del mismo, Se basd en caracterfsticas-
transmitidas de padres a hijos, que reciben el nombre de genoti
po) . El origen del mosaicismo parece resultar, ya sea de una no
disyuncibn mit6tica del cromosoma 21 en una divisifn temprana -
de un cigoto normal, o bien a consecuencia de una anafase retra
sada, que conduce a la pé&rdida de un cromosoma 21 durante la ci
togénesis de un cigoto con trisomfa 21.

3°,.~ Las anormalidades miscelineas implican el cromosoma extra-
acrocéntrico en la cual la hiperploidia resulta de un cromosoma
aproximadamente 1/5 de tamafio normal del cromosoma 21 y otra --
instancia en la cual una Translocacién ocurre entre los brazos-
largos del cromosoma 21 y los brazos mds cortos de un miembro -

del grupo 16-18.

4° .~ Consiste en quienes la Translocacifn ha ocurrido entre un-
extracromosoma 21 y algfin otro cromosoma con satélites, en un -
complemento de 46 cromosomas. (44)

Los Indices de frecuencia de SDD en Eurocpa, es de uno en se-
tecientos nacimientos y en Australia, uno de cada seiscientos -
ochenta y ocho. De acuerdo a estudios hechos en Alemania y Aus-
tralia, la beriodicidad varia en ciclos de tres y seis aijos.
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Basdndonos en estudios hechos en 1956 en los Estados Unidos,
se estima que al afio nacen once mil setecientos nifios con Sin--
drome de Down y especificamente en la ciudad de Nueva York se -
calcula un promedio de cuatrocientos casos al ana, (17)

No pueden detectarse clinicamente los diferentes tipos cromg
mosémicos observados en el Sindrome de Down; por lo tanto, se a
conseja realizar estudios de laboratorio para formar el diagnés
tico, asf como para dar informacifn de consejo genético, sabien
do gue los hijos con Sindrome de Down pueden nacer de madres de
cualquier edad; sin embargo, el riesgo de que el hijo sufra es-
te sindrome, aumenta con la edad de la madre y la herencia fami

liar.
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CARACTERISTICAS FISICAS

Los pacientes cén Sindrome de Down, proveen un modelo Gtil pa
ra investigar el efecto de la aneuploidfa cromos6mica en las vi-~
as de desarrollo. (Aneuploidia significa ausercia de la propie--
dad de ser mdltiple normal, no es un ntmero exacto del ndmero ha
ploide, una célula humana gue tenga por ejemplc un nfimerc que no
sea m@iltiplo de 23 es una c&lula aneuploide).

Los estudios sugieren gque un efecto importante de la trisomia
es una disminucibn en la estabilidad del desarrcllo,

Los nifios afectados nacen antes de tfrmino, con proporciones-
reducidas, pesando dos kilos y medio generalmente, son palidos,-
con llanto débil y apdticos. (17)

Las anormalidades en el Sindrome de Down son tan comunes en -
individuos an6malos, que a menudo parecen primos.

Los 10 signos cardinales del Sindrome de Down en el reci&n na
cido han sido descritas por Hall (1966) como sigue:

Signos Incidencia
1.~ Hipotonfa muscular (retardo en el de-

sarrollo motor) 80%
2,~ Reflejo de Moro pobre o ausente 85%
3.~ Hiperflexibilidad de articulaciones g20%
4.~ Exceso de piel en la nuca y cuello 80s%
5.~ Perfil facial chato 90%
6.~ Fisuras palpebrales oblicuas y epicantus 80%
7.~ Anomalfas del ofdo v orejas displdsticas 608
8.~ Displasia de la pelvis (displasia signi-

fica formaci6n defectuosa) 70%
9.~ Clinodactilia del dedo merilque (falange-

media displistica gue se observa ¢on rX) 5012
10.~ Pliegue simiano 45%

El diagnf6stico de este estadoc penoso suele efectuarse por sim
ple observacién, baséndose en esas anomalfas, cuando el nifio es-
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Paciente con S{ndrome de
Down, Edad aproximada 10

a 12 meses,




td recién nacido.

Sergovich (44) estudif a un nifioc con Sindrome de Down y nos-
di sus datos a la edad de 9 afios y 2 meses:

Estatura 1.21 metros.

Peso 21.214 kilos,

Circunferencia cefdlica de 51 centimetros.

Marcado epicanto y manchas de Brushfield .

Orejas pequenas.

Rafz nasal deprimida.

Cara pequefia.

Presi6n sangufinea 106/70 milimetros de mercurio.

El pene era normal, pero los testfculos no pudieron sexr palpados.
Manos cortas, amplias y con pliegue simiesco.

Dedos pecuefios mds cortos de lo normal.

Se rzconoce cilerto nfimero de rasgos fisicos y faciales carac-
teristicos y que ocurren con mayor frecuencia en pacientes afec-
tadcs con S{ndrome de Down, algunos de los cuales son centrales-
(*) y los distinguen del nifio normal.

Recopilando los datos que nos dan Farreras (10), Fink (12), =~
Finn (13), Ham (22), Jensen (28), Levinson (32), Nowak (37), Rob
bins (40), Weyman (46) y otros, podemos decir que son los si ---
guientes:

Son generalmente mis pequefios que el promedio en estatura pa-
ra su edad, su talla es inferior a la normal, es un proceso gra-
dual que es menos evidente en el nific mi&s pequefio que en el ma--
yor, llegan a medir aproximadamente 1.20 m. esto se debe a un re
traso total en el crecimiento aposicional y endocondral.

Son regordetes y tienen una forma de caminar rara, pesada, -~
tambaleante e inclinados hacia delante.

Su ombligo estd en situacibn baja y tienen un bajo fIndice i--
leal (*), o sea que tienen una inclinacién hacia afuera de las -
alas ilfacas, teniendo un &ngulo acetabular superficial.

Tienen hiperflexibilidad de articulaciones, hipotonfa muscu--
lar y ausencia del Reflejo de Moro.

Con respecto al crineo, podemos decir que es braquicéfalo y -
en algunos hasta hiperbraguic&falo, con una reduccién mayor en =-
tamafio en la parte posterior produciendo un occipucio u occipi--

25



tal relativamente plano, chato o aplanado en un 82% de los pa--
cientes, por lo tanto, el créneo es ancho y corto, Tienen una -
hendidura mong6lica o tercera fontanela que es el ensanchamien-~
to de la porci6n inferior de la sutura sagital., La fontanela ma
yor permanece abierta después de 1 1/2 afios en un 16% de los pa
cientes y las suturas abiertas en un 4%,

El cabello es fino y escasco, lacio y sedoso, su textura es -
poco usual, asf como su distribucidn, se torna seco, aparecien-
do la calvicile,

Las orejas tienen anormalidades en la forma del ofdo externo
y un deficiente modelado del pabellSn de la oreja gque les d& a-
pariencia de estar malformadas, Bsto sSe presenta en un 48%.de -
los pacientes, Pueden tener las orejas dobladas o bien prominen
tes, la prominencia se presenta en un 50% aproximadarente, el -
16bulo es muy pegueflo o est& ausente en un 80% de los pacien---
tes. El pabelldn auricular es generalmente peguefo, el dobléz -
del ant&lix, es grueso y grande, la implantacidn es baja; en es
tudios m&dicos realizados en México en” 1973 por el Doctur Tomés
I. Azuara se ha encontrado que estos nifios presentan malforma--
ciones en el conducto auditivo interno y en los conductos semi-
circulares.

La cara estd como arrugada (14%), las mejillas son rojas ---
{66%) , Asperas y escamadas (74%). Kislina (1966) describe hipo-
plasia de los senos frontales. El perfil facial es plano (ros--
tro aplanado), debido a un menor desarrollo del tercio medio de
la cara. El estudio realizado por Fink, apoya el amplio punto -
de vista de que la mitad de la cara es deficiente en las perso-
nas con SDD, indica adem&s cque la mandibula es tambi&n relativa
y absolutamente m&s pequefia en esto sujetos; en este estudioc --
las proporciones cefdlicas de un grupo de trisfmicos caucasia--
nos masculinos, fueron comparados con las proporciones de un =-
grupo de personas normales masculinas caucasianas de la misma -
edad. Usando las 4reas de la mitad de la cara, de la mandfbula-
y del endocrdneo obtenidas a partir de cefalooramas los siquien
tes cocientes fueron estudiados:
1.~ Area mediofacial / Area endocraneana
2.~ Area mandibular / Area endocraneana
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3.~ Area mediofacial / Area mandibular

Un grado significativo de deficiencia en el &rea mediofacial, en
el &rea mandibulnr y en el &rea endocraneana fué encontrada en -
el grupo mongoloide. Estudiando las proporciones faciales encon-
traron que los cocientes del grupo coh SDD fueron siqnificativa-
mente mds pequciias en las tres &reas. Ia magnitud de la deficien
cia en la mitad de la cara del moncolecide, tanto en drea como en
su relacién con el &rea endocraneana, se vuelve progresivamente-
mayor con la edad, se afecta mds, en cuanto m&s aumenta la edad.
El endocrdneo mongoloide y la mandfbula, aunque deficientes en -
drea, crecen aproximadamente proporcionales en relacién al grupo
control o normal. El &rea mediofacial del monaoloide es algo mds
deficiente que la mandibula, Los hallazgus en este estudio (12)-
implican que todas las dreas de la cara y el cripse son deficien
tes en las personas con SDD. Landau realiz un esindio parecido-
al anterior, en el gque fué evidente el retaruc en el crecimientn
de ambos maxilares. Ambos maxilares estaban uliicudus hacia delan
te bajo la base craneana. La altura facial superisr iué encontra
da significativamente inferior en .95 nifios menguloides. La cara
media también result6 menor en sentide vertical v horizontal.(33)

El cutis es marméreo y tienen una expresidn facial curiosa, -
pero caracteristica.

Los o0jos son razagados porque Se ¢aracterizar y-o: una wblicui-
dad (*) en la direccién de las fisuras o aberiuras palpebrales -
que son angostas y hacia arriba, se ‘nclinan hacia abajo en la -
linea media. Hay pliegues epicdrnticos, er:cznt> o epicantus en -
los pacientes mis pequefics, present&ndose son una variacién de -
28 a 50% . En el infante se ven con frecuencia nubes en el iris~-
llamadas manchas de Brushfield (*) descritae en 1924 por Thomas-
Brushfield, &stas se localizan en un arnillo concéntrico a la pu-
pila, al principio se crefa que estas manchas sclo se observaban
en ojos claros, pero lo que pasa es gue son mendcs visibles en —-
los ojos obscuros, desaparecun con la edad. El iris wanchado apa
rece en un 30% de los pacientes. Aparece tambi&n una zona dechle-
en el iris en un 22%, Hay hipertelorismo, o alejamient”n de las -
pupilas de la linea media y es obvio pensar, gue con todas estas
caracteristicas oculares,hay defectos viszuales,
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Pl signo mis conocido del Sindrome de Down es la
anomalia en la direceidn de la Iinclinacibn, el -

tamano v la foima de la fisura palpebiral.



La nariz es pequena (54%), plana (44%) o "fRata", en silla de
montar porgue el puente nasal es amplio, pero plano (62%) o ba-
jo con aplasia completa del hueso nasal. La punta de la nariz -
siempre estd enrojecida como de payaso. La mucosa es gruesa, --
fluyendo mucosidad (moco) constantemente.

El cuello suele tener pliegues cutdneos en la nuca y es cor-
to y grueso, presentando problemas anat6micos en la administra-
cibn de anestesia general y frecuentemente estd unido por una -
membrana (pterygium colli).

Con respecto al torax o tronco, el pecho parece ser redondo-
o en forma de quilla. Generalmente hay aplanamiento del ester--
nén. La espina dorsal no presenta la curvatura normal y tiende-
a ser muy recta o con xifosis dorsolumbar. A veces, solo tienen-
once pares de costillas,

El1 abdomen lo tienen en forma de pesa, viéndose prominente =
en funcién de la ausencia de tono muscular. El hfgado se puede-
palpar, en muchos casos, debajo de las costillas, dado que el -
pecho es pequefio y por la atonfa muscular. )

De la pelvis podemos decir gue la superficie inclinada del -
acetdbulo se halla abatida, los huesos ilfacos son grandes y se
separan lateralmente . El d4ngulo ilfaco en el SDD fluctfia entre
30 y 50°, mientras que en los normales es de 44 a 66°.

Los caracteres de los Organos genitales en los hombres con -~
Sindrome de Down, se tipifican por tener el pene muy pegueno en
su mayoria, asf como tambi&n, de cada cien casos solo cincuenta
de &llos les descienden los testiculos y aunque se ven norma--—-
les, nunca alcanzan su pleno desarrollo. El vello pGbico es es-
caso y en las axilas se carece de £€l. Cuando adultos tienden a-
acumular tejido adiposo en el pecho y alrededor del abdomen. En
un alto grado de pacientes, la 1lfbido se encuentra disminuida .
En las mujeres estos caracteres aparecen tardiamente. La menar-
quia se presenta posterior al periodc normal, 2 diferencia de -
la menopausia, gue es5 a temprana odad v en toda este periodo la
menstruacién es un tanto irreguiar. El vello pdbico es lacios y-
escaso, destactando el clitoris por su tamafio, sin embargo, algu
nos investigadores copinan gue lo mis comfin es la hipoplasia en-

el mismn.
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Sus sxtremidades son corieas, las proporcicnes de 1los huescs -
largos estdn particularmeante afectadas. (17)

Las manos son blandas, laxas, fldcidas, recordetas (varticu--
larmente el quinto dedo), anchas y cortas (*) con un solo surco,
l;nea o pliegque simiano en la palmai*} llamado también del cuar-~
to dedo; hay braguidactilia (*) (dedos cortos y "fofos"). Los --
pliegues de la mano y de los dedos son tipicos, tienen un mnatrén
dermatoglifico caracteristico de los simios y de los monos. El -
mefiique suele ser corto y estar desviado, torcido ¢ en &nqule, -
por malformacién de la sequnda falange, © presentindose a veces-
un solo pliegue y la falangina es corta, por lo tante hay clino-
dactilia {desviacibn del dedo de su eje normal). Los pacientes -
con SDD presentan Signo de Dubois, o sea que el plieque de fle--
xi6n distal del dedo mefiigue se haya situado proximalmente, con~
respecto al pliegue de flexidn proximal del dedo anular.

Los pies son redondos y presentan una amplia separacién del -
primer dedo (dedo gordo) y el segundo dedo del pie.

La piel en general es seca, &spera, eczematosa, laxa, rarmb--
rea y frecuentemente hiperqueratfsica (principalmente rodillas y
dorso de los dedos de los pies). Es frfa y mal irricada., Tiende-
a un envejecimiento prematuro, sobre todo a nivel de las zonas -
expuestas a las radiaciones solares.

Resumiendo: Ademis de cierto grado de subnorralidad mental v-
manifestaciones bucales, hay tres caracteristicas fisicas, aue &
yudaran al odontb6logo a establecer el diagnSstico del SDD (1) :
1.- Un pliegue palmar transversal Gnico de flexién.

2.- Anomalias en la zona de desarrollo craneofacial, tal como ca
beza pequefia, menores dimensiones lineales del créneo, base cra-
neana corta, occipital aplanado, cavidades orbitarias menores, -
subdesarrollo de los huesos de la cavidad nasal, depresién del -
puente de la nariz, paladar arcueado y corto y ausencia parcial-
© completa de sus senos frontales., El caracteristico cr8neo bra-
quicéfalo, se debe a una marcada falta de crecimiento en sentido
longitudinal. El ancho del crdneo es s6lo levemente inferior a -
lo normal. La zona mis afectada del ¢rdneo en el SDD, es la re--
gién de la limina cribiforme, los huesos nasal y etmoides; o sea
la cara, lo cual produce créneo infantil con proporciones anorma

les.
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Pliegue Gnico transversal malmar do flexifn.

Este ¢s una de los rasaos fisicos centrales (*).



Y- 1a aromalid de la direccibn de la inclinacidn, e1 tamafio y-
ia Lorma do la fisura palpebral son quizds los signos mejor co-
aucidos drl 80U, es el resultado de aberturas oblicuas en el =-
crinco, La raza mongSlica no presenta una curvatura tan eleva-
da del reborde orbitario. La inclipacién de la fisura palpebral
no es constante sino que aparece entre el 75 y el 88% de los en
fermos. En realidad la forma mds caracteristica, es el arco si-
métrico del borde del pdrpado superior, cuyo punto mis alto es-
t4 en el centro. Esto es contrario a la forma del pérvado nor--
wal, en el cual el punto mis alto del arco, se haya en la unibén
del tercio internoc y el tercio medio del pdrpado.
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Adolescente afectado
con Sindromec de Down.



CARACTERISTICAS PSICOLOGICAS.

El retardo mental es una caracteristica que presentan las --
personas con SDD. Las medidas de inteliaencia sont
Coeficiente de inteligencia (CI) de 120 lo tienen las personas-
comc Einstein.

Coeficiente de inteligencia de 80 a 90,10 tienen personas norma
les.

Coeficiente de inteligencia de 75 o menos, lo tienen personas -
con SDD. (2)

La deficiencia mental no puede definirse por medic de reglas
precisas, no puede comprobarse exactamente. Un nifio puede care-
cer de inteligencia, pero aunque esto puede probarse, los resul
tados no son siempre constantes. Puede carecer de capacidad pa-~
ra ser educado, pero en realidad puede ser tardfo en desarro --
llarse. Muchos de los pacientes considerados como ligeramente -
deficientes pueden, con la misma facilidad, ser inclufdos en el
extremo inferior de la escala normal, de manera que no hay un =
nivel real al que se pueda decir que comienza la verdadera defi
ciencia.

Una de las clasificaciones que se usaron mds, fué la del Ac-
ta de Deficiencia Mental de 1927, la que divide los grados de -
severidad en idiota, imb&Bcil y d&bil mental.

Un idiota es un individuo "incapaz de cuidarse a si mismo ~~-
contra un peligro fisico comGn". lLa idiocia es la falta total -
de la posibilidad de educacibn. Es severamente defectuoso y su~
CI es menor de 25.

Un imbé&cil es una persona "incapaz de manejarse a si mismo o
a sus &suntos, o, en el caso de nifios, de ser ensefiado a hacer~-
lo". Es menos defectuoso que el idiota y puede ser ensenado * a
defenderse contra los peligros comunes”, y hasta realizar cler-
tas tareas bajo supervisifn., Su capacidad de educacién es muy -
escasa., Su CI varia entre 25 a 49,

Una persona débil mental o deficiente, "reguiere cuidado, su
pervisién y control para su propia proteccién y para la protec-~
<cibén de los otros, o, en el caso de nifios, es incapaz de reci-
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bir educaci®n en la escuela", pero es posible una educacién, --
aunque de modo més lento gue el nino normal. La clasificacibn -
lo coleoca en la categorfa de CIL de 50 a 74.

En Gran Bretafia el Acta de Salud Mental de 1960 abolib esta-~
clasificacibn y sustituyd los términos por subnormalidad y sub-
normalidad severa. En el @Gltimo grupo estfln las personas incapa
ces de llevar una vida independiente, mientras que los primercs
requieren cuidado especial, pero no son dependientes en la ex--
tensitn de los afectados severamente,

El retardo mental es definido por la Asociacién Americana de
Psiguiatrfa, como un " funcionamiento intelectual general sub--
normal que se origina durante el perifiocdo de desarrollo y estd -
asociado con un deterioro de aprendizaje y adaptacifn social o
maduracifn, o ambos". Bsta definicibn contiene varios criterios
diagnésticos: que existe una desviacién significativa por deba-
jo del cociente de inteligencia promedio por definicifn 100% de
la poblacidn general; que el deterioro funcional ocurre antes ~
de la adultez durante el periodc prenatal, neonatal © en los co
mienzos del desarrollo y cue las deficiencias de aprendizaje v
sociales estén asociadas con un deterioro en la conducta adapta
tiva.

El coeficiente de inteligencia CI se obtiene dividiendo la -
edad mental (EM) gque representa el nivel de realizacibén, por la
. edad cronolégica (EC) y multiplicando el resultado por 100. De
modo gus un nific de 8 afios {EC-8,0) para quien la prueba psico-
métrica demuestra un nivel de realizacidn equivalente a 4 afios~—
de edad (EM-4,0), tendrfa un cociente intelectual de 50;

( EM ) 4,0
X 100 = 50

({ EC) 8,0

Basado en este método arbitrario de medicibn, la clasifica-=
cibn diagn8stica de retardo mental se relaciona con el CI de la
manera siguiente i
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Grado de retardo mental CI

Fronterizo 68 « 83
Leve 52 - 67
Moderado 36 - 51
Grave 20 - 35
Profundo Debajo de 20

{ 37 )

La Asociacién Americana de Deficiencia Mental, define el re-
tardo mental como el funcionamiento intelectual inferior al nogr
mal gue se origina durante el perfodo de desarrollo y est8 aso-
ciado con impedimentos en la conducta de adaptacién. El retardo
mental, pues, es una afeccifn en la cual el cerebro, sea por un
" traumatismo mientras est8 en el Gtero, sea durante el nacimien-
to o por defectos de enfermedades hereditarias (asf el caso del
5DD), no llega a alcanzar su capacidad intelectual completa., Es
ta limitaciSn suele impedir que estos individuos lleven una vi-
da normal. Transtornos mentales y de conducta graves como agre-
sividad, automutilacién, extrema hiperactividad y destructivi--
dad, son tambi&n comunes en los nifios retardados y causan pro--
blemas importantes en el medio bucal.

Los nifios mentalmente subnormales se pueden dividir en dos -~
grandesg grupos:

l.- Deficientes mentales.
2.~ Retardados mentales.

El deficiente mental es el que tiene subnormalidad mental --

desde el nacimiento, o desde poco después de &ste, y en el que-
se supone un defecto b&sico del sistema nervioso central. Este-~
caso, no es el del nifno con SDD.
El retardado mental es un individuo intelectualmente inadecua-
do dentro de su sociedad. Los nifios retardados mentales suelen-
ser clasificados seqlin su capacidad para aprender como: lentos-
(CI 85), educables (CI 50 a 75), entrenables (CI 25 a 50) o to-
talmente dependientes (CI 0 a 20).
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Los térmings retardo mental y deficiencia mental se usan en-
forma indistinta.

La Asociacién Americana de Deficiencia Mental reconoce una -
clasificacibn de: retardo leve, cociente intelctual 52 a 68;

retardo moderado, coeficiente intelectual de-
20 a 36; y

retardo profundo, cociente de inteligencia de
0a 20. (1)

La significacién del cociente de inteligencia en el diaonbs-
tico del retardo mental, ha sido atacado recientemente en forma
aguda por muchos mé&dicos, psic6logos y educadores. Perlstein —-
sostiene que "es un nGmero gue dice muy poco sobre la naturale-
za de la condicidn, su pronbstico o, la velocidad del crecimien-
to intelectual del nifo", Tiende a enfatizar la debilidad del -
individuo mis que las fuerzas. Nowak (37) ha observado cfmo al-
gunos individuos, que habfan sido considerados como personas r§1
tardadas, se desenvuelven completamente en ambientes rurales, a
veces manejando y manteniendo maguinaria complicada, esto no es
posible para personas retardadas con el BDD.

La capacidad para el razonamiento abstracto, un componente -
critico en toda prueba de CI, no siempre es esencial para una -~
realizacifn social o adaptativa. Los efectos destructivos de --
"etiquetar® pueden resultar en una disminucién de la autoesgtima
y alienacidn de las instituciones sociales, metas y "roles", de
jando una escara permanente, agGn si la victima es devuelta al -
torrente social. Rosenthal ha demostrado que "etiguetar" al ni
fio puede resultar en realidad en una profesfa de autoplenitud -
que actfia contra el remedio educacional. Fenichel ha sostenido
que "es una verdad esencial gue todos los que trabajan con esos
nifios impedidos, nunca deberfan olvidar; no importa qué etigque-
ta diagnéstica se cologue en un nifio transtornado; ese nifio es-
Gnico y totalmente distinto de cualquier otro nifio en conducta,
funcionamiento intelectual, deficiencias de lenguaje v en sus -
reacciones al dolor y al temor®.

Caracteristicas de Desarrollo de Personas Mentalmente Retarda--

das.
1.- Grado de retardo mental: Leve.
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~ Maduracién y desarrolle (edad preescolar 0-5):

Pueden desarrollar capacidades sociales y de comunicacibn; re
tardo minimo en dreas sensoriomotoras; a menudo no se distin --
guen de lo normal hasta una mayor edad.

- Entrenamiento y educacién (edad escolar 6-20):

Pueden aprender académicamente hasta aproximadamente el nivel
de sexto grado hacia ¢l fin de la adolescencia.Pueden ser guia-
dos hacia una conformidad social. "Educables".

- Adecuacién social y vocacional (adultos de 21 afios o més.)

Habitualmente pueden alcanzar capacidades sociales vocaciona-
les adecuadas a un minimo autoapoyo, pero pueden necesitar guf-
ay ayﬁda en situaciones de tensibn, sociales o econfmicas no -
corrientes.
2.~ Grado de retardo mental: Moderado.

- Maduracién y desarrollo (edad preescolar 0~5):

Pueden hablar o aprender a comunicarse; pobre conciencia gso=--
cial; regular desarrollo motor; beneficios del entrenamiento en
autoayuda; pueden ser manejados con supervisibén moderada.
= Entrenamiento y educacifén (edad escolar 6-20):

Pueden beneficiarse con el entrenamiento en capacidades socia
les y ocupacionales; diffcil gque progresen md&s allid del nivel -
de segundo grado en materia académica; pueden aprender a viajar
s6los en lugares familiares.

-~ Adecuacibn social y vocacional (adultos de 21 afios o més):

Pueden alcanzar el automantenimiento en un trabajo de poca ha
bilidad en condiciones de proteccifn; necesitan supervisién y -
gufa cuando se encuentran en tensibn social y econfmica leve.
3.- Grado de retardo mental: Grave.

- Maduracifn y desarrollo (edad preescolar 0-5):

Pobre desarrcllo motor: el hablar es minimo; generalmente in-
capaces de beneficiarse del entrenamiento en autoayuda; poca o=
ninguna capacidad de comunicacién.

- Entrenamiento y educacién (edad escolar 6-20):

Pueden hablar o aprender a comunicarse, pueden ser entrenados
en hdbitos de salud, elementales; beneficios de un entrenamien-
to sistem&tico de h&bitos,

- Adecuacifn social y vocacional (adultos de 21 afios en adelan-
-te):
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- pueden contribuir parcialmente al automantenimiento bajo su--
pervisién completa; pueden desarrollar capacidades de autopro--
teccién a un nivel Gtil mfnimo en un ambiente controlado.

4.- Grado de retardo mental: Profundo.
~ Maduracién y desarrollo (edad preescolar 0~5):
Gran retardo; minima capacidad para funcionar en &reas senso-
riomotoras; necesitan ser atendidos por enfermeras.
~ Entrenamiento y educacién (edad escolar €-20):
Hay algin desarrollo rotor; pueden responder a un entrenamien
to minimo o limitado en autoayuda.
~ Adecuacibn social y vocacional (adultos de 21 afios © mds):
AlgGn desarrollo motor y del habla; pueden alcanzar un auto-—
cuidado muy limitado; necesgsitan atencién de enfermeras.

Una clasificacidn de la deficiencia mental de importancia -
para la evaluaci6n que el odontSlogo haga del paciente mental-=-
mente retardado,es la del pron6stico educativo y social. Infor-
tunadamente, tembi&n se basa en la medicién del CI pero es uti-
lizada ampliamente en la ubicacién del nifio para su rehabilita-
cibén educativa y vocacional. Esta clasificacifn divide a los ni

fios en:

Niveles c1
Educables (RME) 50 - 79
Entrenables (RMEn) 25 = 49
No Entrenables Debajo de 25

A los retardados mentales educables se les considera capaces-
de ura educacién especial, mientras que los entrenables son con
siderados como capaces de hacer sSlamente las tareas m&s senci-
llas, sin poder beneficiarse de los ejercicios académicos. El -
problema con esta clasificacifén por supuesto, es que algunos de
los RMEn resultan ser educables, mientras que aluunos RME séla-
mente son entrenables.

Un proceso educativo que falla en diagnosticar y cultivar el
talentn del alumno, no importa lo trivial que sea, resulta en -
gque la sociedad pierda una persona potencialmente productiva.
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Con un entrenamiento correcto vocacional, a muchos de estos in-
dividuos en realidad se les puede ensefiar a realizar trabajos -
Gtiles.

Los conceptos de retraso mental varfan en muchas partes del-
mundo. En el Reino Unido la condicién se denomina "inteligencia
subnormal®™ y al nifio se le llama "Atrasado". En la Unifin Sovié&~
tica, el Instituto de Investigacién Cientifica para la Defecto-
logfa de la Academia de Ciencias Pedag6gicas de la URSS es la -
institucién principal que trabaja en los problemas de los impe-
didos fisicos y mentales. El trabajo del Institudo combina to--
das las secciones de padagogia especial, psicologla especial y-
muchos aspectos del estudio clinico de los nifios: paiconeurolS-
gicos, cftalmolbSgicos o investigacidn neurofisiolbgica. En el -
concepto soviético, la diversidad de deterioro por tipo, grado-
de gravedad, época de iniciacién y localizacidn, implica varios
rasgos del desarrollo de anomalfas y la rehabilitacifn se basa-
en los rasgos normales remanentes de la personalidad del nifio y
de su potencial individual. rLos pafses escandinavos persiguen-
las mismas metas; correctivas y compensatorias y son pioneros -
en el sistema de cabafiasg, lo cual permite mayor atencién a ca--
racteristicas especificas del desarrollo anSmalo de cada niifio.
(37 ’

Hay una gran confusifn en la terminologfa y la OMS recomien-
da el término general "subnormalidad mental” con el agregado de
"leve", "moderzio" o "grave" para uso general, pero sin despla-
zar ninguna nomenzlatura clinica. Los t&rminos recomendados son
por lo tanto:

1.- Subnormalidad leve, CI de 50 a 69 y edad mental en el adul-
to de 8 a 12 afos.

2.~ Subnormalidad Moderiyda con CI de 20 a 49 y edad mental en -
el aduito de 3 a 7 afios.

3.~ Subnormalidad grave, c.n CI de 0 a2 19 v edad mental en el -
adulto de 0 a 2 aios.

La prevalencia de la subno!+alidad es diffcil de establecer,
pues las normas varlan de un p:’s a otro y los casos nis leves,
pueden o no estar inclufdos. Las cifras sugieren gque en cada ==~
100 personas subnormal:s, 75 son .2ves, 20 son moderadas y 5 --
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son graves,

Los nifios mongoles son todos mentalmente retardados en algu-
na medida, pero generalmente muy acusado,

Las personas con SDD estin demoradas en sus "mojones™ para -
sentarse, pararse, caminar y hablar y se desarrcollan a un ritmo
mis lento que lo normal, de manera que continian perdiendo te--
rreno., En general son nifios contentos, afectuosos, agradables -
de temperamento tranquilo, animosos, carifiosos, de buen compor-
tamiento y quiz& traviesos, aungue ocasionalmente, pueden ser -
agresivos.,

Tienen retraso motor y de sus habilidades de lenguaje.

El grado de retardo mental es muy variable. Algunos estdn a-
fectados tan severamente como para ser totalmente dependientes,
y estar internados en instituclones. La mayorfa son imbé&ciles y
se les puede adiestrar, perc hay un grupo mds elevado al que se
puede educar en medida variable. Prohablemente, concurren a una
escuela especial, aungue raramente la normal. Deben ser educa--
dog de preferencia en el ambiente familiar. ( 46, 10) Aproxima-
damente B80% tienen un CI de 25 a 50. Son pocos los mongoles c¢on
un CI de mds de 50. (33) Pero algunos asequran gue su coeficien
te intelectual es de un rango de 60 a 70. (12)

Debe notarse, no obstante, que muchos de los trisbmicos a --
diestrables ahora, pueden ser ensefiados a hacer mucho mds de lo
gue se suponfa, que con el ambiente correcto pueden pasar al --
grupc educables.

El paciente con SDD de tipo mosaico es mads inteligente gue -
el mong6lico genético o por translocacifn, porque sélo algunas-
de sus lineas celulares estdn afectadas.

Sergovich (44) dice acerca de un paciente trisémico por ---
translocacién: camind a los 2 afios vy hablé a los 4 afios pero su
habla era indistintiva y susurrante. A la edad de 9 afios 3 me--
ses se calculd su edad mental de 3 afios 6 meses con un CI de 37
o 4 afios 6 meses con un CI de 49.

El desenvolvimiento psicolfgico del menor con SDD es lento,-
presentando patrones de aprendizaje de gqrade inferior al del --
término medio; sin superar esa etapa, a(n cuando su capacidad de
desarxollo mental llega a su té&rmino,

son por lo general receptivos, llenos de afecto, muestran -~
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una variante considerahle en cuanto a su comportamiento psicold
gico, configurado por sus actitudes y respuestas, h&bitos y ten
dencias. El perfil emotivo del nifio con SDD se presenta bajo -~
los siguientes aspectos caracterfisticos de su personalidad: son
obstinadbs, imitativos, afectivos, adaptables, con un sentido -
especial en cuanto a reciprocidad de sentimientos y vivencias,~
presentando un cardcter moldeable, Si el ambiente que los rodea
es inadecuado, reaccionan con agresividad, o si por el contra--
rio, es un amblente estimulante el nifho es carifioso, afable, --
cooperativo y mimoso., Tienen gusto por la mfisica, les gusta bai
lar, palmear y cantar; tambifn les gusta la pintura y sobre to-
do, poseen un sentido especial al afectc materno. (17)

Hecho parad6jico, estos nifios gravemente perturbados, suelen
tener un cardcter apacible y timide. Su carfcter acomodaticio,-
gque tan frecuentemente falta en sus hermanos normales, permiten
entrenar muchas de estas pequefias personas timidas para que -=-
lleven una wvida buena. (40}
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CARACTERISTICAS PATOLOGICAS Y MORTALIDAD

En las personas con Sindrome de Down hay algunas anormalida-=-
des de interés mé&dico importantes y con una relevancia especial.

Hay desarrollo deficiente de los huesos en general y tenden--
cia a malformaciones congénitas (cardfacas, Sseas, del cartflago
de la oreja, etc.).

Tienen una debilidad general de las articulaciones observada-
principalmente en los tobillos. (16) Hay hipotonfa muscular en -
la mayoria de los pacientes. .

Tambi&n tienen diistasis (separacifn permanente de dos super-~
ficies) de los rectos del abdomen, pudiendo presentar, asi mis--
mo, hernia umbilical.

Es posible un transtorno de la tiroides, con deficiencia, y -
también se menciona el hipopituitarismo. Ocasionalmente hay atre
sia duodenal (imperforacifn de una abexturs natural-ducdeno).

La frecuencia de la leucosis o albinismo es en &llos mayor =-
siendo una anomalfa congénita caracterizada por falta de pigmen-
to y se observa a nivel de la piel, del iris y de la coroides.

Los nifios mongoloides son especialmente propensos & las infec
ciones, disminucién en la inmunidad para la mayoria de las enfer
medades. Sergovich (44) al estudiar ur nifo mongoloide nos dice:
"El paciente habia tenido varios padecimientos infecciosos inclu
yendo difteria y bronconeumonfa recurrente ". Como tienen una --
precaria resistencia a las infecciones,orocede vacunarles contra
todas.

Las infecciones respiratorias, como la bronguitis, son una de
las principales razones de porqué tan pocos sobreviven hasta una
edad avanzada. Esta historia repetida de infecciones respirato--
rias se ha solucionado en la actualidad con el empleo de antibid
ticos, que ha reducido la incidencia de infecciones crénicas y se
han producido menos muertes por infeccibn. (33)

Presentan también frecuentes infecciones del oido externo. Es
tos padecimientos estdn relacionados al escaso desarrollo del ma
cizo facial.

Hay una incidencia de leucemia m&s elevada que lo normal en -
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estos nifios. {(46)
Tienen defectos oculares como la inflamacién crénica de la -

conjuntiva o conjuntivitis, asf como es muy caracterfstica la -
catarata estrellada cerfilea azul, que aparece despu&s de los 10
afios de edad. Con la catarata nunca pierden percepcibén de la --
luz. (46)

SegGn Levinson (32) presentan:

Blefaritis (del griego blepharon-pirpado y el sufijo itis-infla
macién, inflamacién del borde de los p&rpados de orfgen glandu-
lo ciliar) en un 38% que, en los casos crénicos, se acompaiia de
cafida de las pestanas.

Estrabismo (del griego strabos, vizco, desviacifn de uno 6 de -
los dos ojos,de tal modo,que los dos no miran al mismo punto en
el espacio) en un 143, tanto convergente como divergente.
Nirtagmo (del griego nystagmos, yo guifio los psrﬁgdos, trastor-
no. funcional del ojo, caracterizado por movimientos de latera
licad ya sin fuerza, ondulatorios o sin ritmo debidos a sacudi-
das musculares determinadas por lesiones oculares como altera--~
ciones congénitas) en un 14% al que, algunos optometristas acha
can de debilidad muscular,

Otra de las anomalfas oculares que presentan es el Querato--
cono (del griego keras, keratos-cuerno y kones-gono, gue es la-
distencién cbnica de la cOrnea) llamado tambi&n Queratoglobo o
Queratectasia que es un padecimiento de la cb6rnea en donde se -
afecta la curvatura de la misma, la c6rnea se va haciendo en -~
forma de cono, se presenta en versonas jSvenes que van perdien~
do agudeza visual irreversiblemente. En el astigmatismo cuya ==
causa no es el queratocono, el problema visual generalmente no-
es progresivo, mientras que en el queratocono, el astigmatismo-
gue se produce,si es progresivo y dejado a su libre evolucibn ,
conduce a la invalidez (no es ceguera, distinguen luz y forma ,
pero. lo ven todo muy borroso). En las faces iniciales del pade-
cimiento el tratamiento de eleccién es la lente de contacto y -
cuando el gueratocono es muy grande y el astigmatismo muy seve-
ro, el tratamiento de eleccitn es el transplante de cérnea. El
diagnéstico definitivo se hace con el gueratémetro,que es un a-
parato que sirve para ver la forma de la cSrnea. El pronfsticoy
hace algunas décadas » muy grave, puesto que se conducfa inva-

41



riablemente a la invalidez, ya que no se contaba con las t&cni-
cas actuales de transplante cornea%, que siempre es8 exitoso por
gue no hay vasos sangufneos en este 6rgano gue se nutre de las-
células de la conjuntiva. La frecuencia del gueratocono en per=
sonas con Sindrome de Down, es mayor que en las personas norma-
les.

Las anomalfas , defectos cardfacos o cardiopatfas congénitas
estdn presentes en aproximadamente 40% o una tercera parte de =
los individuos con SDD, gue junto con la leucemia, constituyen-
los riesgos mids grandes a una vida larga, pues sucumben a & ===
llas. (37,46). Es raro que los padres de nifios con cardiopatfas
congénitas, tengan problemas cardiovasculares iguales o pareci--
das a las de su hijo. Tampoco padres con malformacifn congénita
engendran hijos con malformacidén de este tipo, con excepciones.

Algunas malformaciones congénitas, tienen una base genética~
indudable y otras tienen una combinacién de causas genéticas y
ambientales. (3)

La malformacifn congénita del corazén que mis se asocia con-
el SDD, es la Comunicacién Interventricular, que es una malfor-
macién con defecto septal que permite el paso de sangre de iz~-~
quierda a derecha; es llamado tambi&n defecto del tabigue atrio
ventricular, caracterizdndose en la elevacifn del gasto pulmo-=~
nar, asf como la presi6n pulmonar, esto sobrecarga fundamental~
mente ambos ventriculos: el izquierdo pierde sangre, tiene una
fuga; el ventriculo derecho recibe una cucota adicional de san-~
gre, que habrd de manejar elevando su presifn. La tensién pulmo
nar es mayor, probablemente, por dos factores:
1.~ El ventriculo izquierdo puede lanzar sangre "directamente"-
a la arteria pulmonar y al circuito pulmonai; esto inunda el --
pulmén y provoca vasoconstriccitn de arteriolas pulmonares, es
decir, aumento de la resistencia.

2.- El volumen de sangre que el pulmén vierte en la auricula iz
guierda es excesivo, por lo cual la v&lvula mitral queda "rela-
tivamente estrecha”.

Es uno de los defectos del corazfn mds comunes y los sfntomas -
esté&n relacionados a la gravedad del defecto, loc casos laves -
no se detectan, pero en los graves hay una historia de infec-—--
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cién toricica recurrente, asi como fatiga y disnea (dificultad-
de respirar) durante el ejercicio. El dato central de la explo-
racién fisica, es un soplo situado en pleno mesocardio, holosis
t6lico (yue se oye en toda la duraci6n de la sistole) que se ==
transmite al epigastrio.

La evolucibn de la Comunicacién Interventricular puede se--~-
guir cuatro caminos: 1.- Tolerancia, sin cardiomegalia ni sinte
mas. 2.~ Hipertensidn pulmonar progresiva hasta igualar las pre
gsiones de ambos ventrfculos o afin a la inversién de flujo y la
cianosis. 3.~ Estrechamiento del infundfbulo del ventriculo de-
recho. 4.~ El cierre del defecto. El tratamientoc de un defecto
septal ventricular estd dirigido a la prevencitn de la endocar-
ditis bacteriana y de la falla cardfaca, en los casos serios. -
La reparacifn quirfrgica del defecto actualmente es posible.

El segundo defecto cardfaco en frecuencia, que se presenta -
en los pacientes con SDD es la Persistencia del Conducto Arte--
rial. En la vida fetal, cuando los pulmones estdn colapsados y
sin funciéh, el ductus arterioso act@a como una desviacién, pe-
r0 normalmente se oblitera no mucho después del nacimiento, pe~
ro si persiste, la sangre pasa a través de &1 desde la aorta a
la arteria pulmonar y la cantidad de sangre depende del tamafio-
del ductus y de la diferencia de presifn, entre los dos vasos --
principales. En los casos graves puede haber disnea, fatiga y -
més tarde hipertrofia ventricular izquierda y falla cardfaca -~
congestiva, También es un defecto septal gue permite paso de --
sangre de izguiexda a derecha. El tratamiento quirtrgico es sen
cillo y la mejoria del paciente, después de la operacidén, suele
ser evidente y répida.

El tercer defecto cardfaco en frecuencia en los pacientes --
con SDD es la Comunicacidén Interauricular, que al igual que las
otras dos permite el paso de sangre de izquierda a derecha, es
también llamado Defecto Septal Auricular, en el que hay agranda
miento del lado derecho del corazén debido al trabajo aumenta--
de, necesarioc para bombear la sangre extra por la circulacidn .
Si la presi6n en el lado derecho aumentara, pasando la del iz~~
quierdo, hay una reversién del flujo y esto puede ocurrir cuan—
do hay una falla cardfaca congestiva, hipertensifn pulmonar o -
.estenosis pulmonar asociada (es probable entonces la cianosis).
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Los pacientes tienden a padecer infecciones respiratorias recu-
rrentes y el tratamiento estd dirigido al control de la infec--
cién pulmonar. lLa reparacifn quir@rgica es ahora un procedimien
to razonable, seguro y el defecto puede ser cerrado por comple-

to.
Estos tres defectos tienen las siguientes caracteristicas cg

munes :

1.~ No son cianéticas, ya cue la sangre pasa del lado arterial-
al lado venoso.

2.~ Sobrecargan el pequefio circuito pulmonar, con exceso de san
gre.

3.~ Hacen disminuir por el contrario, el flujo adrtico.

En los pacientes con Sindrome de Down la circulaciSn es po--
bre e imperfecta, hay mala irrigacién, y puede haber cianosis ,
que aparece cuando la anomalfa permite gue un considerable voly
men de sangre se desvie de los pulmones y vuelva a circular por”
el cuerpo sin oxigenacién. (9,28,46)

Generalizando, las principales comblicaciones que presentan-
las personas con Sindrome de Down son: el hipotiroidismc, la ce
guera, coxa valga {(incurvacién del cuello del fémur que determi
na una abduccién del miembro, con rotacifn externa) y estenosis
duodenales,

El pronéstico de estos nifios suele ser sombrfo, la mayorfa. -
muere a temprana edad. El 40% aproximadamente, mueren el primer
afio de la vida; el 60% en la primera d&cada. Sin embargo, con -
mejores cuidados, es cada vez mayor el nlmera de los gue alcan-
zan la vida adulta y algunos pueden incluso tener hijos (40) ,
pero hay un 50% de probabilidades de que los hijos hereden la -
anomalfa. (8)

En cuanto a la mortalidad en los pacientes con Sindrome de -
Down podemos decir,que en diversos estudios como el realizado -
por Jakob Oster, una tasa total de muerte de cinco a siete ve--
ces mayor que de la poblacién general fue encontrada. No se ob-
servd ninguna diferencila en cuanto al sexo. La mortalidad exce-
siva fué especialmente alta para los padecimientos cardfacos vy
padecimientos respiratorios; tambié&n los padecimientos infeccio
s08 como la neumonia y la tuberculosis mostraron altas tasas de
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mortalidad, Su material consistif en 524 personas vivas con Sin
drome de Down, observadas desde 1949 hasta 1972. De los 524 ca-
sos, 73 habian muerto antes del primero de enero de 1960. 57 -~
mds murieron antes del primero de enerc de 1972. A esa fecha -—~
394 personas estaban vivas y 130 habfan muerto. El radio obser-
vado, en cuanto a la mortalidad de la poblaci6n para los pacien
tes mayores de 10 afos disminuy6 de 7.2 a 5.5; la disminucitén -
fue menor para las mujeres, en comparacifn con los hombres. Las
diferencias, no son significativas, como se ve en seguida:

NUMERO DE MUERTES COMPARADAS CON LA MORTALIDAD EN LA POBLACION

Perfodo 1949-59 Perfodo 1960-71
Edad Obser- Calcu-~ Observadas/ Obser~ Calcu- Observadas/
vadas. ladas, Calculadas, vadas. ladas. Calculadas.

Hombres

0 - 4 7 0.22 32 - - -

5~ 9 5 0.24 21 - - -
10 - 14 3 0.2¢ 15 1 0.06 17

15 - 44 12 1,67 7 19 2.62 7

45 - 11 1.88 * 6 15 3.76 4
M&s de 10 26 3,75 7.0 35 6.44 i:i
Mujeres

0~ 4 10 0.11 91 - - -

5~ 9 B 0.11 73 - - -
10 - 14 - 0.11 - - 0.03 -

15 -~ 44 8 1.36 6 8 1.75 5

45 - 8 0.78 12 14 2.17 6
Mds de 10 17 2,25 7.6 22 3.94 5.6
Ambos sexos
Total 73 6.68 10.9 57 10.39 5.5
Més de 10 43 6.00 7.2 57 10.39 5.5

Las personas con SDD también fueron divididas en personas vi
viendo en el hogar o en las instituciones, una tendencia lige--
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ra, no significativa fue encontrada hacia rangos mayores en las
instituciones de mortalidad, esto fue reducido durante el peri-
odo de 1960 a 1971, como se observa en la tabla siguiente:

NUMERO DE MUERTES COMPARADAS CON LA MORTALIDAD EN LA POBLACION,
CORREGIDAS PARA LA EDAD ¥ EL SEXO.

Perfiodos
1949 -~ 1959 1960 - 1971
Edad Obser~ Calcu-~ Observadas/ Obser- Calcu~ Observadas/

vadas. ladas. Calculadas. vadas. ladas. Calculadas.

Muertes en

el hogar

0 - 4 8 0.20 40 - - -
5~ 9 4 0.19 21 - - -
10 -~ 14 2 0.15 13 - 0.04 -
15 ~ 44 8 1.45 6 12 1.82 7
45 - 5 0.97 5 6 1.75 3
M4s de 10 15 2.57 5.8 ~--18 3.61- 5.0
Huextes en
instituciones

0 - 4 9 0.13 69 - - -
5~ 9 9 0.16 56 - - -
10 - 14 1 0.16 ] 1l 0.05 20
15 - 44 12 1.58 8 15 2.55 6
45 -~ i5 1.69 9 23 4.18 6
Mas de 10 28 3.43 8.2 39 6.78 5.8

Esto puede reflejar gque como consecuencia de la mayor sucep-
tibilidad a las infecciones, hay una mayor incidencia de infec-
ciones en las instituciones y mayor mortalidad. Asf{ también---
puede reflejar gque las personas institucionalizadaz con Sfndro~-
me de Down estfn m&s severamente afectadas, que aquellos gue vi=-
ven en la casa.

Las tasas de mortalidad y las tasas de muerte de los 130 in-
dividuos estdn marcadas en la tabla de la pigina siguiente, son
comparadas para dos perfocdos y con la poblacifn general.
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NUMERO DE MUERTES COMPARADAS CON LA MORTALIDAD EN LA POBLACION, CORREGIDAS PARA EDAD Y SEXO .

Perfodo 1949-1959 Perfiodo 1960~1971
Causa de  Muerte Obser~ Calcu~ Observadas/ Obser- Calcu~ Observadas/
vadas. ladas. Calculadas. vadas. ladas. Calculadas.

Padecimientos infecciosos excluyen

do Tuberculosis y Neumonia. 5 0.097 52 1 0.086 12
Tuberculosis. - 0.128 - - 0.050 -
Condiciones malignas, 4 1.180 2 5 3.700 1
Accidentes, envenenamientos y vio-

lencia. 2 1.136 2 2 1.471 1
Suicidio. - 0.685 - -~ 0.914 -
Padecimientos respiratorios. 37 0.299 124 22 0.353 62
Padecimientos cardfacos. 13 1.213 11 17 3.037 6
Padecimientos seniles y apoplejia. 3 0.363 8 4 0.771 5
Padecimientos del aparato digestivo. 0.444
Padecimientos del aparato genito ~--~ 9 | 2.640 3 6 0.303 3
urinaxric.

Otras causas 1.226

(39)



Las dos causas principales de mortalidad fueron padecimien--~
tos respiratorios (sobre todo, neumonia) y padecimientos cardi-
acos.

La mortalidad ha partir del padecimiento respiratorio, fue --
muy alta especialmente para el grupo de edad de los cinco a los
catorce afos.

El padecimiento cardiaco mostré una alta tasa de mortalidad,
especialmente para el grupo de los cero a los catorce afos.

Los padecimientos infeccicsos aparte de la neumonia y los pa
decimientos seniles incluyendo la apoplejfa, mostraron altas ta
sas de mortalidad.

La tuberculosis y los suicidios no fueron reportados.

Se ha mencionado también que los padecimientos malignos son-
m&s comunes en los individuos con SDD que en la poblacibén gene-
ral. El cancer de testfculo fue también encontrado, asf, como -
un caso de seminoma. Hay dos casos de leucemia (de los cuatro -
que aparecen en las condiciones malignas) de la infancia que -~
son significativamente mds que esperados; las personas con SDD
son mids suceptibles a las infecciones y asi como recientes estu
dios han indicado que la infeccidn viral puede ser una causa de
leucemia, la incidencia mayor de leucemia en el Sindrome de ---
Down, puede ser una simple consecuencila de este hecho.

Después de la edad de los diez afics no se observa ningGin in-
crementoc en los padecimientos malignos. (39)

AGn cuando las tasas de mortalidad son mayores gue la pobla-
cifn general, muchas personas con Sindrome de Down alcanzan eda
des mavores de los cincuenta'aﬁos,'pues los avances con una te-
rapia mis activa en los casos de infecciones, padecimientos car
dfacos y respiratorios han jugado un papel muy importante desde
el afo de 1960 y disminufdo la taza de mortalidad, para gue las
personas con Sindrome de Down tengan una supervivencia mayor.
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CARACTERISTICAS ORALES

En las personas con S{ndrome de Down hay una incidencia mis =
elevada de malformaciones bucales de desarrollo, gque est&n espe-
cificamente asociadas con este sindrome. (1) La relacifn de caun
sa y efecto todavia no es clara, pero se ha demostrado ¢ue hay -
una correlacién entre retardo bioetiolégico y aberraciones den--
tarias. (37)

Las caracteristicas de la boca y labios en estos pacientes se
gfin Levinson (32) son las siguientes:

Boca constantemernite ablertad «vvsveenssssse. 628
BOCA PEQUETIA tovcesvvesosssesennsossrnavassssdll
LabioS grueBOS sevessesvsesvesasscnssnsnnseslbl
Labics irregulares .....cceavesscasnvossasss28%
LabioS SECOB sveveveresascscssrnncsanessenealll
Labios ficuradoS ..ccevrececceccsrerensnenssDbE

Generalizando, las personas con Sindrome de Down tienen bocas
pequefias (17), pero constantemente abiertas, pues suele haber --
falta de sellado labial, tienen labios gruesos que presentan sur
cos radiados. Hay hipotonia de los mfisculos labiales y el labio-
inferior habitualmente cuelga flojo con grietas persistentes, =--
més el labio inferior, gue el superior.

Con respecto a su lengua, podemos decir, que es redondeada o
roma en la punta, tienen macroglosia (lengua grande) en un 30% -
porque los msculos tienen hipofuncién, protruyendo en un 32% so
bre el labio inferior, esto Qrasiona que estas personas tengan -
la boca generalmente abierta y por consecuencia, sean respirado-
res bucales. (2,46) Algunos autores (25} dicen gue no es comGn -
que la lengua esté agrandada y que en la mayorfa de los casos, -
este aspecto se debe a la falta de espacio bucal por lo que pare
ce protrufida o caida en el piso de la boca. La lengua estd agrie
tada o fisurada en un 44%, las papilas circunvaladas estdn hiper
trdficag,ddhdole un aspecto escrotal y es propulsada hacia afue~
ra coexistiendo sialorrea (del qriego sialon-saliva y regnymiw--
yo rompo; es el derrame abundante de saliva fuera de la boga o -
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aumento de secrecibn salival), aunque en otros casos se observa
xerostomia (del gr. xeros, duro y stoma boca; que es la supre--
sién de la secrecién salival, que ocasiona seguedad de la boca-
con sensacién de dureza). (42}

Las medidas del paladar, segln Jensen, (28) en un estudio -~
que realizé en 129 pacientes con SDD, se encuentran pequeiias en
ambos sexos comparados con sujetos normales, pero son mayores -
los de los de los hombres con sindrome gue los de las mujeres a
fectadas. En otros estudios se ha reportado gque en personas con
trisomfa 21, la longitud del paladar era mayor que lo normal. -
sin embargo, es seguro que hay decremento en la hendidura del -
paladar y en su anchura. La afirmacién tan difundida de que el-~
paladar alto y angosto es una caracteristica comtin del SDD no -
ha sido comprobada en un estudio reciente. (1) El paladar es o-
jival o g6tico en un 74%. Tienen anomalfas palatinas con rugas-
anteriores prominentes, procesos laterales engrosados, 2 surcos
en el paladar y a veces hendidura del paladar primario y secun-
dario. (37) Aungue algunos autores (17) afirman qué como caso -
excepcional, eh los nifios con sindrome, se encuentra el caladar
y el labio hendido.

Como se menciéns dnteriormente, los estudios sugieren que un-
efecto importante de la trisomfa es una disminucifn en la esta-
bilidad del desarrollos La denticién, a diferencia de la mayorf
a de las estructuras del cuerpo, couienza su desarrollo embrio-
18gieo a las cinco semanas en el dtero, en el caso de incisivos
y molares primaries y oontinGa iniciando nuevas unidades denta-
rias, hasta por lo menos los ‘ocho afios de edad, en el caso de =~
los terceros molares. Ia torona del tercer molar se completa en
tre los 12 y 17 afios. Esto es una diferencia directa con la ma-
yoria de las estructuras restantes del cuerpo, cuyas caracteris
ticas eapecificamente humanas estdn bien establecidas hacia la-
octava semana de desarrollo intrauterino. Por eso, la embrioclo-
g%a dental es un proceso que se inicia cuando el orxganismo como
totalidad ha completado su desarrollo embrionario y continda du
rante la nifiez y comienzos de la adolescencia. (37, 27) En el -
mongolismo la erupcién retardada de los dientes es un hecho fre
cuente, hay patrones de erupcién aberrantes, pues normalmente -~
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los incisivos erupcionan alrededor de los 6 meses de edad, mien
tras que en el SDD, es raro gque se produzca antes de los 9 me--
ses, tardan hasta la edad de dos afios y a veces aparecen prime-
ro los molares o los caninos, antes gue todos los incisivos.

Sergovich (44) report6 gue el tercer diente de un mongolito-
apareci$ a los 13 meses y por lo general, en estas personas la-
denticifn primaria termina de erupcionar entre los 4 y 5 afios,~
lo que en una pérsona normal estd completa a los 3 afios. (1)

La erupcifén sigue con frecuencia en los "mongeles', una se-~
cuencia anormal y algunos de los dientes temporales pueden que~
dar en la boca hasta los 14 o 15 afios (33), o sea que hay dien-
tes deciduales permanentes, pues no se exfolian por falta de re
sorcifn radicular de los mismos.

Los sujetos con SDD tienen una asimetria dental significa--
tivamente incrementada, esto se cree gue es el reflejo de suce-
sos relativos de la omeostasis del desarrollo,gue en el caso -~
del mongol est& afectada. Las estructuras morfoldbicas se desa-
rrollan a través de vias de desarrollo especificas y los planos
de desarrollo representan la aparicibén de sistemas gen&ticos y-
cromosSmicos coadaptados, los cuales han evolucionado, ya que -
&llos, a su vez, producen fonotipos selectos a través del paso-
del tiempo (Shapiro 70). La microdoncia (dientes peqgueiios), es-
el defecto morfolSgico mds comin en los sujetos con SDD. Mc. Mi
llan y Kashgarian observaron que los defectos de la morfologfa-
y la agenesia congfnita de loz dientes existfan en las dos den-
ticiones, con tendencia a c¢ircunscribirse a los incisivos supe-
riores e inferiores, asi como encontraron gque las rafces denta-
les son mds pequefias que en los normales. (37, 1} Jensen obser-
vé que el tamafio total y el desarrcllo de las estructuras dento
alveolares son bastante deficientes en las personas con trisomi
a 21, en todas las edades y en ambos sexos.

El tamafio de los dientes e los sujetos con trisomfa 21 son-
peguefios, tanto en las dimensitnes nesiodistales como bucolin--
guales; pero siempre los masculinos son mayores que los femeni-
nos, excepto los incisivos laterales vy los primeros premolares.
ias diferencias mds pronunciadas fueron encontradas en los cani
nos mandibulares y en los primeros molares y las pequeiias dife-
tencias se encontraron en los primercs premolares.
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Los datos que nos da Howard (26) difieren un poco con los an
teriores, &l midi6 el incisivo central, incisivo lateral y pri-
mer molar permanente, asf comc el canino, primer molar y segun-
do molar decidual o temporal; los diametros mesiodistales del -
canino y primer molar decidual fuerno significativamente mayo--
res en los sujetos Down, que en las personas normales. El segun
do molar decidual, no fué significativamente diferente en cuan-
to al tamafio de los normales. Los dientes permanentes fueron ge
neralmente mds pequeiios en los sujetos normales, gue en 1los su-
jetos con SDD. lLos investigadores han sugerido que los dientes~
podrian ser utilizados con el fin de establecer los tiempos o -
periodos de edad gestacicnal,durante los cuales, aspecfos'del -
crecimiento y del desarrollo, son afectados por varias anormali
dades genéticas y agresiones ambientales. :

El perfiodo critico de odontogénesis, es el perfodo entre la-
formacién inicial del 6rgano del esmalte y el perfodo de calci-~~
ficaci6bn de la corona dental. La'varigqién en el tamafio y la -~
forma de un diente,; son producidos durante este perfodo ante --
rior a la calcificacibn. Los pacientes con SDD presentan hipo--
plasia del esmalte. La taza de incremento en el di&metro mesio-
digtal de un diente es mds ripido durante los estadfos inicia--
les del desarrollo dentario, una vez gque la calcificaci6n de la
corona empieza, la actividad mitética de las c&lulas del epite-
lio interno del 6rgano del esmalte decrece y el crecimiento pos
terior se incrementa gracias a una aposicién de esmalte sobre -
la superficie del diente. Desde un punto de vista del desarro--
llo, la formacién de los 6rganos del esmalte para los incisivos
caninos y primeros molares deciduos, ocurre aproximadamente a =~
las 8 semanas de gestacién, los factores gue afectan el tamano-
del diente en este estadfo temprano del desarrollo, debe espe--
rarse que afecten estos dientes deciduales de una manera simi-~
lar. E]l tiempo de formacién del 6rgano del esmalte para los se~-
gundos molares deciduales ocurre considerablemente mds tarde, -
a las 10 semanas de gestacién, la calcificacién inicial ocurre-
varias semanas mds tarde para estos dientes, aproximadamente a-
las 18 o 19 semanas, en cambio en otros dientes deciduales ocu-
rre a las 14 o 17 semanas. Los Srganos del esmalte de los pri-
meros dientes permanentes (primeros moclares), aparecen a las 16
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semanas de gestacidn y la calcificaci6n comienza a las 32 sema-
nas de gestacién,

El hallazgo de Howard, de un difmetro mesiodistal mds largo-
que el normal del canino y primer molar deciduales, un tamano -
normal en el sequndo molar decidual y tamafio pequefic em los =--—
dientes permanentes, indican que los sujetos con SDD pueden ex-
perimentar una acelaracibn transitoria en la actividad mit6tica
de los 6rganos del esmalte en desarrollo. Ya que las variacio--
nes en el tamafio de los dientes son producidas durante los esta
dfos criticos iniciales de actividad mit6ética ré&pida anterior a
la calcificacifn, la acelaraci6én suqerida puede ocurrir aproxi-
madamente dentro de la octava a décima semanas de gestacibn y -
persistir durante los estadfos iniciales de calcificacién de --
los dientes deciduos. El tamafio normal del segundo molar deci~-
dual y el desarrollo subsecuente retrasado de los dientes perma
nentes, puede reflejar una regresifn del crecimiento inicial a-
celerado v la aparicif6n del retraso ampliamente reconocido en -~
el crecimiento, el cual es aparente en la dentadura permanente-
Yy en otros atributos del crecimiento del paciente con SDD. Los-
resultados apoyan la posibilidad de una aceleracién limitada,en
el crecimiento que afecta los elementos de la dentiecibn decidua
o primaria,seguida por un retraso generalizado en el crecimien-
to gque afecta la denticifn permanente,asi como otras partes del
cuerpo en sujetos Down.,

Seglin Howard (27) alteraciones fisicas, quimicas, nutriciona-
les o ambientales pueden causar anormalidades en las condicio--
nes tisulares locales, las cuales afectan la estabilidad y la -~
expresi6n continua de informacifn genética, que deb¢ dar un de
sarrollo dental normal. La asimetrfa dental fluctuante se cree-
que es una consecuencia de la interaccifén de varias influencias
del mecio ambiente, con herencia poligen&tica durante el desa--
rrollo.

No estd claro, sin embargo, si la deficiencia puede operar -
en un perfodo largo de tiempo, gque incluya 2l perfodo de inicia
cién de la yema de los dientes deciduales y del sucesor perma--
nente, o si la yema de los dientes deciduales pueda contener el
potencial de crecimiento para ambos, tanto los dientes decidua~
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les, come sus sucesores permanentes, Tal vez en el futuro con -
una mayor comprensién de los factores genéticos y ambientales,-
el tiempo exacto y causa del desorden del desarrollo puede 4i--
scernirse.

En los pacientes Down, la morfologfa dentaria estd afectada,-
los dientes tienden a ser redondeados o bulbosos. Los patrones-
fisurales pueden ser variados y tienden a ser mds superficiales
Los incisivos pueden ser de una forma mds simple, con menor de-
sarrolloc de los mamelones laterales, El 60% de los individuos -
con trisomfa 21 tienen incisivos centrales en forma de pala.
(37) Los incisivos laterales son cbnicos (46%), pudiendo presen
tarse también los caninos en forma cbnica. La prevalencia de --
dientes ausentes en el SDD es por lo menos de cuatro a cinco ve
ces mayor,que en la poblacién general © en retardados mentales-
no mongblicos. Se registréd la ausencia congé&nita de uno o mis -
dientes permanentes en alrededor del 25 al 35% o sea 1/3 de los
pacientes Down estudiados. (1)

Jensen (28) encontrd en su estudio gque el espaciamiento en ~
sujetos con trisomfa 21 fué mepor en relacibn al de los sujetos
normales, en la denticién decidual debiéndose esto, parcialmen-

"te al hecho de que los dientes deciduales son més similares en-
tamafio mesio-distal, a aquellos de los sujetos normales y par-=
cialmente a la incidencia relativamente baja de ausencila congé-
nita de dientes deciduales.

El porcentaje de dientes permanentes, con ausencia congénita,

se presenta en la siguiente tabla:

Dientes implicados Porcentaje de dientes congénita
mente ausentes.
Trisomfa 21 Normales

Dientes permanentes maxilares

Incisivo central 1.9 0.0
Incisivo lateral 19.0 1.2
Canino 0.0 0.0
Primer premolar 1.9 0.0
Segundo premolar 12.18 0.0
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Dientes implicados Porcentaje de dientes congénitamen
te ausentes.

- Trisomfa 21 Normales
Primer molar 0.0 0.0
Segundo molar 0.0 0.0
Tercer molar 48.0 0.8

Dientes permanentes mandibulares

Incisivo central 1.9 0.0
Incisivo lateral 1.9 0.0
Canino 1.9 0.0
Primer premolar 1.9 0.0
Segunde premolar 13.2 1.6
Primer molar 0.0 ¢.0
Segundo molar 1.9 0.0
Tercer molar 46.3 2.7

En la tabla se puede observar que los dientes m&s frecuente-
mente afectados, fueron los incisivos laterales maxilares, los-
segundos premolares maxilares y mandibulares y los terceros mo-
lares maxilares y mandibulares. Ocasionalmente los incisivos la
terales mandibulares se encuentran fusionados con los caninos,-
tanto en la denticifn decidual, come permanente,

Hay un incremento total en el espacio interdental en los su~-
jetos con trisomfa 21, conforme avanza la edad, present&ndose -
diastemas en un 28 %. La anbdoncia, sin embargo, es extremada--
mente rara, per¢ a veces se presenta, asi como el apinamiento y
los dientes supernumerarios. ( 37, 1, 32)

La implantacifén o alineacifn irregular dental se presenta en
e3tos pacientes en un 65%, presentando también giroversiones =-
dentales,

Como on los sujetos con SDD la circulacidn es pobre o imper--
fecta, hay una reduccifn de la resistencia del tejido a la in--
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feccibn; especialmente en dreas de vascularizacién terminal, --
tales como los dientes y los tejidos gingivales. Parece proba-
ble,que un factor importante en las diferencias observadas en--
tre los tamafios y la forma de los dientes entre los sujetos con
trisomfa 21 y los dientes de los sujetos normales, puede ser -
la interrupcién del aporte normal de sangre y de los materiales
que en &sta provienen, impidiende un desarrollo normal. de los -
gérmenes dentales.

Los nifios mongoles tienen una notable resistencia a la ca---
ries y por 1o menos la mitad de ellos estén libres de caries. -
{46) Johnson y asociados hallaron una experiencla de caries muy
inferior en ambas denticiones. Brown y Cunningham en un estudio
de ninos mongoles, hallaron gue un 44% estaba libre de caries.-
{33) Mc, Millan y Kashgarian estimaron que el 34% de ‘95 pacien-
tes que &llos examinaron con espejo y explorador, no tenfan ca-
res. Recientemente, Curtress observé que sujetos con trisomfa -
21 residentes en instituciones tenfan menos caries gque las per-
sonas con deficiencias mentales congénitas, residentes en insti
tuciones y con personas con trisomfa 21 que vivian en sus hoga-
res. (1} Las razones de esto, son especulativas y van desde las
teorfas de caracteristicas morfolbgicas a factores culturales,-
como acceso disminufdo a alimentos con alto contenido de hidra-
tos de carbono. (37)

Kroll y colaboradores no encontraron diferencia significati-
va de la cantidad de caries entre pacientes mongblicos,con los-~
no mongblicos. En el estudio realizado por Jensen (28) ( caries
en diversos grados ). En quienes desarrollan caries, el nfmero-
de cavidades es mucho menor que lo gque se esperaria en un nifjo-
normal. Esto puede relacionarse en parte, con la forma m&s sim-
ple de los dientes con mencs fisuras profundas, pero no es la-
razén principal de que las cavidades intersticiales sean infre-
cuentes. (46)

Los pacientes con SDD tienen gran prevalencia de enfermedad-
periodontal, sus tejidos gingivales, con frecuencia permanecen-
crénicamente inflamados, sufriendo de un grado moderado o seve-
ro de enfermedad periodontal, tanto nifios como adultos. Los re-
sultados de estudios llevados a cabo en varios paises lo confir
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man. {6,45) Brown y Cunningham informaron gue hasta un 90% de -~
los mongoloides padecfa la periodontopatia por lo menos en la re
gibn anterior. (4,33) Dow examin6 151 pacientes y registré la ——
prevalencia segfin la edad y la magnitud. Mc Millan y Kashgarian-
encontraron que el 62% de sus 95 pacientes tenfan alteraciones -
periodontales que se caracterizaban por inflamacidn de las enci-
as en la zona de los incisivos inferiores y la pérdida temprana-
de los dientes. Kisling v Krebs hallaron que la incidencia de la
gingivitis fué de 100% en un grupo de 71 varones,entre 19 y 25 a
fios de edad. Cohen, en un grupo de 100 pacientes (57 varones y -
43 mujeres) encontrd enfermedad periodontal avanzada en el 96% .
Johnson y Young reportaron en una muestra de 70 sujetos mongoloi
des, usando medidas cualitativas de nadecimiento periodontal (co
mo el heritema, la hemorragia y la movilidad) que la condici6n -~
periodontal en éllos es severa (96%),pero es mucho mis severa,-
cuando se compara con otros sujetos congénitamente afectados, es
aproximadamente lo doble, como se ve en la siquiente tabla:

PERDIDA DE HUESQO ALVEOLAR EN MONGOLISMO Y DEFICIENCIA MENTAL

Grupo Cantidad Pérdida Osea Alveolar
total examinada Leve Ninguna Moderada Avanzada
Mongb6licos 25 1 6 8 10
Deficientes
mentales no
mong&licos 25 7 9 9 0
(29)

Sznajder en Argentina y Cutr&ss en Nueva Zelandia, al comparar
pacientes Down con paraliticos cerebrales , observaron aue ambos
grupos tenfan mala higiene bucal e f{ndices de placa similar, pe-
ro los niifios con parflisis cerebral tenfan un fndice periodontal
bajo,sin bolsas periodontales, en tanto gque los Down tenfan fIndi
ce periodontal alto, con bolsas profundas y pérdida de hueso al-
veolar. Cohen, Winer, Schwartz y Shklar encontraron en su estu--
dio de cien pacientes el padecimiento periodontal caracterizado-
por gingivitis crdnica, formaci6n de bolsas y pérdida de hueso -
en un 96%. (5) Hay una separacifn del borde gingival incertado -~

.
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con formacibn de bolsas y pérdida progresiva del hueso de sopor-
te. Esto continGa con la edad, y la complicacifn de los incisivos
infericres es seguida por la de los supericres y m&s tarde por -
el resto de los arcos dentarios. Radiogrificamente hay falta de
claridad de la l&mina dura y las trab&culas 6seas parecen mids ~-
cortas y gruesas, con espacios medulares més peguefios. Las rafl--
ces de los incisivos son cortas. (46) Las zonas m&s comunes de -
pérdida 6sea son las anteriores superiores e inferiores, pero el
anterior inferior tiene la destruccién neriodontal de mayor mag-
nitud, siendo m&s intensa en los seamentos anteriores gue en los
posteriores. Gorlin en una revisibén de rnadecimiento oral en el ~
mongoloide reporté una pérdida excesiva de hueso rericodontal, a-~
in en los nifios mongoloides menores de seis afos de edad, varti-
cularmente en la regifn m&s baja de los dientes anteriores, esto
es comfin en las dos denticiones, pero mis en la permanente, los-
incisivos inferiores permanentes se pierden muy temprano y es co
min antes de la pubertad. Hay ciertos indicios de gue los varo~-
nes tienen pérdida 6sea alveolar y prematura de sus dientes ver-
manentes de mayor magnitud que las mujeres, como se puede obser-
var en la siguiente tabla, que realizé el doctor Dow:

PREVALENCIA DE LA  ENFERMEDAD PERICDONTAL

Sexo NGmero Edad Enfermedad Periodontal
Leve Avanzada
Varones 10 1- 7 6 - 60 1-10
12 g - 12 10 - 83 2 - 16
25 13 - 18 16 - 65 9 -~ 36
28 19 en adelante 2 - 7,1 26 - 92,2
Mujeres 8 1- 7 5 - 62,5 2 - 25
15 8 - 12 12 - 80 1 - 6,6
25 13 - 18 15 - 60 10 - 40

28 19 en adelante 5 17,6 23 - 82,1

{4)

Ciertos datos sefialan gue la enfermedad es mAs avanzada en pa
cientes internados en institutos, que los que se atienden en cen

57



fe D ar et
vl 2

v ST 4 W PmE i
.'y‘.‘,*:’a}". 7,
. - e

Fn las nersnnas con SB)Y la rérdida osea alveo—~
lar ¢s menor en zonas rosteriores.



LN ey
"l‘\}"i"u" .
L

.!
)

-
LYY

-

)

lenaua, pxant,. BRITGL pdg ey
OI TUT s 1t ) Ty e tnfer o,

Por la aceié, e T

080 alveolgr



tros de rehabilitacién y viven en sus hogares,

Otra caracterfstica interesante es la elevada incidencia de -
la gingivitis ulceronecrotizante aguda. Cohen comunicS su presen
cia en 29 de 100 casos de su estudio, en tanto que Johnson y ===
Young observaron que algunos de los nifios de su estudio tenfan -
papilas interdentarias ulceradas cubiertas de una capa grisédcea,
sugerente de gingivitis ulceronecrotizante aguda, pero no pudie-
ron hacer un diagndstico definitive, Brown compard los registros
clinicos de 68 pacientes mongoloides con 99 deficientes mentales
congénitos de otra fndole, todos mencres de 21 afios y encontrd -
gue el 32% de los pacientes ¢on Sindrome de Down, habfa padecido
gingivitis ulceronecrotizante, en comparacién con el 7% del otro
grupo.

La presencia de cdlculos parodontales no es una caracterfisti-
ca. Cutress compardé calculos parodontales de mong6licos interna-
dos y comprobb gque los grupos residentes en instituciones, teni-
an Indices de cdlculos mds elevados gue los gue residfan en sus-
hogares. (1) XKisling, Krebs y Sznajder registraron que la canti-
dad de cdlculos parcdontales era bastante pequefia, sin embargo ,
Johnson y Young observaron que los cdlculos grandes eran mis evi
dentes en mongoles en los cuales aparecian en el 85% de los pa--
cientes, contra 67% de los pacientes deficientes mentales no mon
gblicos. {1)

No hay duda que la higiene bucal sigue siendo uno de los pro-
klemas principales del manejo odontolfgico, aungque la higiene bu
cal suele ser pobre, tiene poca correlacién con el grado de en--
fermedad periodontal en el paciente con Sindrome de Down.

Se sugiere que log factores ambientales, la nutricifn y la hi
giene oral probablemente,no por sf s6los, sean los Gnicos facto-
res que inicien la etioclogfa del padecimiento periodontal en el
paciente Down. Varios mecanismos se han sugerido como influencia
sistémica en la progresién y en la tasa del padecimiento perio--
dontal en estos pacientes; tales como : la circulacifn periféri-
ca alterada, las anormalidades en la respuesta inflamatoria se--
cundaria o mecanismos neurodistrb6ficos y la demostraci6n de una
correlacifén entre los niveles incrementados de citrato en la san
gre y el padecimiento periodontal. (35)

»
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Con respecto al maxilar y la mandfbula podemos decir que en -
las personas normales las mediciones maxilares son mayores gque -
las mediciones mandibulares, mientras que en las personas con -~
Sindrome de Down ocurre lo contrario, presentan arcos dentales -~
asimétricos, hipoplasia del maxilar superior (tamafio peguefio)l -
tanto en longitud como en circunferencia, por falta de desarro--~
llo hacia adelante y abajo o por los dientes congénitamente fal-
tantes y los dientes permanentes pequefios presentando una anchu-
ra del arco mandibular que excede la del maxilar.

La mayorfa de los investigadores describen la cara del pacien
te Down como deficiente, mientras que la mandfbula se considera-
con m&s frecuencia gue no estd afectada, que es "normal®. Brown=-
puntualiza que la deficiencia severa mediofacial hace que la man
dfbula aparezca progndtica. Resk cree que la protrusifn de la --
lengua cause gque la mandfbula se deslice hacia adelante. Kanar -
ha reportado que el cuerpo y la rama de la mandibula no fueron ~
significativamente diferentes en cuanto & los sujetos normales ,
pero los contornos labiales y linguale;-de la sinfi;is mandibu--
lar fueron diferentes en los sujetos mongoles, lo cual les 48 su
apariencia caracterfstica. (12)

E1l tamafio pequefio del maxilar superior y la mayor anchura del
arco mandibular, d& por resultado una maloclusién (malposiciones
dentarias) clase III de Angle en un tercio o m&s de pacientes ~-
con Sfndrome de Down en ambos sexos. La clase III de maloclusidén
seqgfin la clasificacifén de Angle, e&s cuando el primer molar infe-
rior se encuentra en posicitn mesial con respecto al primer mo-—-
lar cuperior. El prognatismo del maxilar inferior, generalmente-
se refleja en el perfil del paciente con Sfndrome de Down. {(20)

SegGn Jensen (28) la alta incidencia de clase III se observa-
mds en los hombres (61%), que en las mujeres (57%).

La incidencia de maloclusidn clase III en los pacientes Down
puede ser atribufda a cualquiera, o a todas las siguilentes situa
cicones: a} Maxilar subdesarrollado.

b) Lengua mayor y en una posicidén anormal.

c} Mandfbula progndtica y relativamente grande,
Estas situaciones producen también malposiciones dentarias ante-
riores, como labioversiétn de los incisivos inferiores, acentuan-

=
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Clase III de maloclusidn: el vrimer molar inferior se-
encuentra en posicitn mesial con respectec al primer mclar
superior. El prognatismo del maxilar inferior se refleja-
en el perfil del paciente.



/.
7 //// Clase III esquelética
47 criginada por:

b) Retroonatisma

superior,

\
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¢) Combinacidn
e de las dos-
anteriores.

El naciente Down puede presentar

cualouiera de los tres.



do la relacifn invertida, asf como giroversiones © rotaciones de
piezas dentarias posteriores.

Un alto porcentaje de arcada abierta o "mordida abierta" es -
notada 15% aproximadamente, siendo en las personas normales de ~
un 7% Gnicamente. E1 término de "mordida abierta" se refiere a -
la situacién en la que existe un espacio entre las superficies -
oclusales e jincisales de los dientes superiores e inferiores de
los segmentos vestibulares o anteriores, cuando el maxilar infe-
rior se lleva a la posicifn oclusal céntrica habitual. (20)

La arcada abierta anterior se nota m&s frecuentemente en los-
hombres con Sindrome de Down que en las mujeres (h-62%,m-48%), -
con una incidencia incrementada, en tanto gue la adultez se apro
xima. El padecimiento periodontal se expone frecuentemente como-
un factor que contribuye en la produccién de arcada abierta ante
rior, pues el padecimiento periodontal puede, en efecto, velver
a los incisivos maxilares y mandibulares mis suceptibles a los =
invalances esquel&ticos y musculares, cuando estos existen.

Las arcadas abiertas posteriores se observan m&s en las muje-
res que en los hombres con Sindrome de Down (m-25%,h-8%).

Las arcadas cruzadas ocurren en los sujetos Down y tienden a
incrementarse, mientras se incrementa la edad, en ambos sexos., =~
La arcada cruzada o "mordida cruzada" se refiere al caso en que
uno o més dientes ocupan posiciones anormales en sentido vestibu
lar, lingual o labial, con respecto a los dientes antagonistas .
La arcada cruzada tanto unilateral como bilateral se observa =-~-
aproximadamente en 90% de los pacientes con trisomfa 21, en am-~-
bos sexos afectados similarmente. Las arcadas cruzadas posterio-
res afectan mds a las mujeres que a los hombres (m-68%,h-42%) .
La arcada cruzada es la segunda mds importante en categorfa, apa-
reciendo en los hombres en un 20% y en las mujeres en un 108%.

El t&€rmino "sobremordida vertical® (overbite) se aplica a la
distancia en la que el margen incisal superior sobrepasa el mar-
gen incisal inferior, cuando los dientes son llevados a la oclu-
5i6n habitual o céntrica. ’

El término "sobremordida horizontal" (overjet) es una medida
horizontal que se refiere a la distancia entre el aspecto lin-~--
gual de los incisivos superiores y la superficie labial de los -
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Perfil blando y duro de una perscna normal a 3 edades diferentes
Esté inclufda la dimensién lineal del lIiImite anteronosterior de la l&mina
cribiforme del hueso etmoides. Obsérvense las modificaciones morfolégicas --

progresivas de los senos frontales a las diferentes edades.
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Perfil blando y duro de pacientes con Sindrome de Down a 2 edades diferentes

Estd inclulda la dimensi6n lineal del limite anteroposterior de la l&mina —_—
cribiforme éel hueso etmoides. Obsé&rvese la ausencia de seno frontal y la --
arcada abierta



incigivos inferiores, cuando los dientes son llevados a oclusidén
céntrica o habitual, (20}

El 'overbite y el overjet, son muchc m&s pequefios para el gru-
po de trisomfa 21 que para las personas normales, es un reflejo
de la arcada abierta y de la tendencia a la clase III de maloclu
si6n. Entre mds joven es el sujeto, hay una tendencia a padecer
overjet mayor gque en los grupos de m&s edad de trisomfa 21, esto
puede ser un resultado de la funcién de la lengua y su postura ,
asf como de la insuficiencia del crecimiento vertical y antero--—
posterior de la maxila y del tamano de la misma. Hay overjet ne-
gativo y overbite superficial.

La curva de medicifn de Spee que parcialmente refleja los cam
bios en el overbite y el overjet, fue estudiada y comenzé con un
incremento ligerc en la relacién en el grupo normal durante el -
perfodo de denticién decidual; durante el pericde de denticién -
mixta tendid a formar una meseta e incluso a disminuir en algu--
nas personas. Conforme avanzaba la edad la curvatura de Spee ten
di6 a disminuir otra vez, pero todavia de manera ligera probable
mente a causa de 1los premolares congénitamente ausentes en el -~
grupo de trisomfa 21 y nunca se volvi6 tan pronunciada como en -
el grupo de perscnas normales, (28)

En el estudio realizado por Levinson (32) se encontrS un 4% -
de personas con Sfindrome de Down en las gue habla @Qvula fisura--
da, reportando ademds un 54% con voz ronca y un 20% con voz de -
tono bajo.

La mayorfa presenta voz gutural y grave, 8sta carece de una -
explicacifn adecuada : "lLa fonacién es habitualmente dspera, pro
funda y amelédica, las cuerdas vocales hipoténicas producen ‘una
frecuencia vibratoria md&s baja de lo normal y el timbre de la --
voz es dspera por falta de contacto uniforme de los bordes li---
bres de ambas cuerdas vocales: las cavidades de resonancia dig--
tendidas y configuradas con poco tono muscular, apagan el sonido
haciéndolo profundo y sombric. Por la conjugacidén de los facto--
res hipoténicos de cuerdas vocales y de cavidades de resonancia-
se obtiene con dificultad la armonfa melédica en la emisién vo—-
cal. A estos factores hay qua agregar la deficiente energia de ~-
contracceibn, entre el velo del paladar y la pared posterior de =~
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la faringe, lo que agrega una c¢ierta hipernasalidad en la voz -
de estos nifios,que algunas veces, se ve compensada por la hi---
pertrofia de cornetes nasales que frecuentemente se encuentra -

presente” . (17}
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TRATAMIENTO ODONTOLOGICO

La primera tarea de la odontopediatrfa y tal vez la mis impor
tante, consiste en la preparacién psilcolSgica del nifno, en todo
lo referente a los dientes.

Debe prestarse especial atencibn a la ambientaci®n del consul
torio. Una atmb8sfera amistosa y familiar, lo m&s parecida posi--
ble al ambiente natural del nifio ayuda a establecer el contacto-
inicial. Los pacientes se sentirdn complacidos si encuentran ju=-
guetes, revistas, posters (de lcs artistas de moda, sobre todo),
etcétera. Es conveniente colocar material didfctico y de esclare
cimiento, en un lugar especialmente destinado para eso, perc no-
corresponde hacerlo en la sala de espera, La ropa de trahajo no_.
conviene blanca, mds bien de color, o incluso una vestimenta co-
tidiana destinada para la préctica, ayudan a evitar la arociacifn
con experiencias negativas vividas con médicos o en algGn hospi-
tal. (25)

Aungue el CI (coeficiente intelectual} de los pacientes con -
Sindrome de Down raramente pasa los 50, la realizacién a nivel -
social excede con frecuencia la edad mental y es muy similar a -
su edad cronolégica; la mayorfa de los nifios son afectuosos, fé-
lices, amistosos, agradables y carifiosos, sin embargo, pueden —--
volverse repentinamente toscos, obstinados y presentan problemas
en el consultorio odontolbgico. (17,37)

Este sfndrome, probablemente incluye la mayor cantidad de re-
tardados mentales que va a atenderse a consultorios privados, de
bido al alto porcentaje de nacimientos y sobrevivencia de estos-
nifios. (1)

Pueden ser manejados en el consultorio tal como los nifios nor
males. Hay que tener en cuenta la posibilidad de una resistencia
reducida a la infeccidn, al tratar un nifio mongoloide. (33) La -~
mayorfa de estos pacientes pueden ser tratados en forma rutina--
ria, con la aplicacibn de principios s6lidos del manejo odonto~-
pediftrico. En la mayorfa de los casos, es en verdad diffcil di-
ferenciar sus reacciones, de las de sus pares normales. Lo mismo
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puede decirse para un nimero significativo de pacientes con SDD
afectados més profundamente, pero due pueden responder sorpren-—
dentemente bien en el consultorio odontolégico, a un acercamien
to paciente y simpidtico.

Mucho dependerd de las actitudes del odontélogo y el perso--
nal auxiliar, sobre todo, si se evita estereotipar al paciente-
por su problema. El manejo debe efectuarse siempre tomando en -
cuenta la Historia Médica, Estado Dental e Historia Odontol6gi-
ca previa. Una estrategia del manejo que no considere los aspec
tos fisicos, emocionales y sociales de cada individuo, al igual
que el estado de su dentadura, conducird inevitablemente al fra
caso del programa de tratamiento.

Existe, por supuesto, pacientes con transtornos de conducta-
gue presentan problemas en el manejo odontolSgico. A menudo son
hiperactivos e impulsivus, pueden perturbar los procedimientos-
del consultorioc y plantear exigencias fuera de lo comfin, sobre-
el tiempo y la paciencia del overador. El profesional privado -
se encuentra e¢n un dilema mayor, porque con frecuencia no puede
ser remunerado adecuadamente debido a los gastos de una enferme
dad crdnica (patologla gue presentan). El factor principal en -
la negativa de muchos odont6logos para tratar a estos enfermos-
es una falta de entrenamiento adecuado para superar los proble-
mas que presentan. Nowak resume su experiencia del impedido men
tal en los siguientes 10 puntos:

1,- Conozca la enfermedad del paciente.

2.~ Analice a cada paciente como un individuo y trételo de a --
cuerdo a sus méritos propios.

3.- Evite actitudes negativas hacia el enfermo.

4.- Estructure el ambiente del consultorio, para recibir y agra
dar a los nifios.

5.=- Ejeccite una atencién carihosa, combinada con criterio y =-=-
firmeza.

6.- Emplee los auxiliares due mejoren la capacidad del paciente
para aceptar la atenci6n ambulatoria,

7.~ Recompense prontamente el buen comportamiento y desaliente-
el que es inapropiado.

8.~ Ensefie a los padres de pacientes pequefios los principios -
de la prevencifn.
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9.~ Estudie continunamente las modalidades de los impedidos men-
tales o fisicos y solicite su apoyo en el manejo de esos pacien
tes. (37)

No es posible tratar a pacientes de CI muy bajo, sin someter
los a premedicacifn, ya gue &llos no se pueden adantar a coope-
racién alguna. Por otro lado, se pueden realizar otros procedi-
mientos terapButicos limitados en pacientes con SDD, con deseos
de cooperar con CI md&s altec. El pronéstico, sin embargo, es ma-~
lo para los dientes con lesiones avanzadas, bolsas wperiocdonta--
les profundas y pérdida 6sea. Probablemente en estas circunstan
cias debamos considerar la pérdida 6sea como otra manifestacidn
bucal de la enfermedad orgénica. Por lo tanto, no estdn indica-
dos los tratamientos extensos y heroicos. (1) El grado de coope
racifn depende mucho del nivel de inteligencia. El mongol més -
inteligente puede ser tratado en el sillén dental en forma nor-
mal para procedimientos conservadores. Para los de grado mds ba
jo, el tratamiento debe ser adaptado a las necesidades inmedia--~
tas y puede linitarse a extracciones.

La prevencién con flGor se debe realizar cuande el nifio haya
completado su dentadura primaria, debe tratirseles desde peque-
fios inspirdndoles confianza en los precesos dentales y aconse--
jar a los padres el cepillado dental después de cada copida y =~
si fuera posible terminandoc de comer golosinas, los padres debe
rédn realizarlo las tres veces al dia en los primeros afios de vi
da y supervisarlos posteriormente, tratando de cue el cepillado
dé un buen masaje gingival. La operatoria dental siempre serd -
definitiva. No hay contraindicacifn para la anestesia local, pe
ro en estos nifios con afecciones cardfacas es preferible usarla
sin vasoconstrictor (como el citanest octapresin), pues estos pa
cientes necesitan un plan de tratamiento especial que tome en -
cuenta esa condicién, las extracciones y los raspajes profundos
deben hacerse bajo cobertura antibidtica y la terapia de conduc
tos radiculares estd contraindicada. Esto y la suceptibilidad -
a la infeccidn tordcica influirdn cualquier decisién para usar-
un anestésico, ya sea para extraccidén o para conservacién.

El estado periodontal constituye la dificultad principal en -
el logro de la salud dental. La enfermedad es progresiva y atin-

65



en el mongoloide de alto grado, la extraccién puede ser inevita
ble, El tratamiento gingival se hace de acuerdo a los princi --
pios generales, perc habitualmente debe ser de tipo sencillo. -
Hay que tener en cuenta el desarrollo de una leucemia.

Tanto los aparatos ortod6nticos, protésicos y mantenedores -
de espacio suelen estar contraindicados por varias razones, El-
mal estade gingival, la lengua relativamente grande, y el tono-
musucular pobre, hacen diffcil la retencifén, y la cooperacién -~
suele ser por completo inadecuada. Las raices cortas también --
son desventajosas para el movimiento dentario ortoddntico.

En la prdctica odontolégica los pacientes con SDD pueden ser
tratados con sedantes, para volverlos menos resistentes emocio-
nalmente y/o fisicamente, en &llos estd indicada con mucha m&s-
frecuancia que con el resto de poblacifén que tratamos, pues son
las mds agradecidas si no les ocasionamos dolor y pueden no te-
ner la capacidad de comprender la necesidad y naturaleza del «~-
tratamiento, de comunicar sus sentimientos o mantener una posi-~
ci6n muscularmente relajada, afin por pefodos breves. Afortunada
mente la posicién odontolbgica ha elaborado formas eficaces pa-
ra superar esas dificultades. Los odontSlogos deben aprender c@
mo tratar a la gente y cO6mo manejar sus temores y ansiedades. -
El tratamiento puede ser mis eficaz, pues mientras los anestési
cos locales eliminan el dolor somdtico, los sedantes actfian co~
mo un medio adicional para controlar el componente psicolSgico-
de la incomodidad y resistencia al tratamiento, sin los rasgos-
negativos de la anestesia general.

La sedacién o premedicacifn actfia reduciendo la actividad ~-~
funcional de los centros superiores del Sistema Nervioso Cen --
tral, sin perturbar las funcicnes vitales (pulso, presién san--
gufnea y respiracidén) produciendc la sedacidn, que es la produc
¢cion de un estado depresivo caracterizado por una falta de con-
ciencia total, cercana al suefio anestésico.

Los reflejos protectores farfingeos y laringeos no son embota
dos, de modo que el paciente puede mantener su propia via de ai
re, El alivio del dolor no es una meta fundamental y raramente-
se produce en grado significativo con los sedantes. El uso de ~
anesté&sicos locales es parte intearal de una sedacién eficaz.

En la historia clfnica del paciente deben ser incluidas pre-
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guntas que permitan informar sobre las caracteristicas de perso-
nalidad, estabilidad psiquica y experiencias previas,

Los signos objetivos de la sedacién pueden diferir mucho, se-
gtn el tipo de paciente, la necesidad y el ré&gimen de esa medica
cifn, El paciente puede estar obviamente despierto, pero tranqui
lo y quieto, o puede estar somnoliento, Habitualmente hay cier -
to grado de relajaci6n muscular. Para los procedimientos odonto-
16gicos se necesita poca relajacitin muscular, poroue la boca se~-
puede abrir, si es necesario. lLa relajacifn no es un requisito -
patra el tratamiento odontolSgico, perc s{ es ventajosa, Los pa-—
cientes pueden mostrar una menor agitacién, por un estado de di-
sociacién mental, que no les permite relacionarse con su ambien-
te de manera normal. El resultado clinico suele ser una mayor a-
ceptacién, de todo lo que el tratamiento implica. Adiclonalmente
hay ciertos beneficios colaterales fortuitos, entre &llos, la a-
nalgesia (disminuci6n de la sensacién dolorosa). Los pacientes =
pueden reaccionar menos a la inyecci6n del anestésico local. Pue
de haber amnesia parcial o total. Otra posibilidad con la seda--
cién es un menor flujo salival, como efecto secundaric, mis que-
directo, sobre la funcibén de la gldndula salival. La boca puede-
estar seca, por guedar abierta mucho tiempo vy por una falta de -
estimulo a un flujo salival aumentado, concomitante con la mayor
ansiedad y temor.

Los pacientes sedados nrotecen sus propilas vias de aire, en -
contraste con la situacidn que existe con la anestesia general,-
donde no puede hacerlo, por lo cue debe ser ayudado por el opera
dor. A veces, como ocurre a menudo con el SDD, el paciente debe-
ser ayudado para mantener una via de aire abierta, poniendo en -
posicidn Gptima su cabeza y teniendo su lengua hacia adelante. -
Afin en esas circunstancias, el mantenimiento de una via de aire-
no es$ verdaderamente dificil. Los pacientes sedados responden a-
los estimulos apiicados externamente, como el dolor, pere lo ha-
cen de manera alterada, cuantitativamente menos y cualitativamen
te en forma diferente que los pacientes no sedados.

Toda sadacifn, por definicidn, cae dentro del estadio uno, de~
Guedel, guien clasific6 la anestesia general con &ter, no preme-
dicada, en 4 estadios, con ciertas pautas basadas en la presen--
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cla o ausencia de ciertos reflejos neurgles,

l.-

1l,-

Estadfo uno de analgesia. Comienza con la primera administra
cifn del medicamento y continda hasta el punto de pérdida de
conciencia. Todo lo que se hace en sedacibn cae dentro de es
te estadfo. Las drogas utilizadas actualmente pueden exten--—
derle mucho, facilitando su uso en un grado mayor de lo que
habfa sido posible previamente.

Estadfo dos de excitaci®n. Progresa desde la pérdida de la -
conciencia durante un tiempo de c¢iertos desequilibrios neura
les caracterfsticos. Ciertos eventos ocurren debido a la pér
dida del eguilibrio natural de inervaciones antagbnicas . La
excitacibn termina con la vuelta a un punto de funcifn regqu-
lar y respilracién pareja normal automdtica. Durante el segun
do estadfo no puede efectuarse ningGn tratamiento. Debido a
la falta de controles de los fenSmenos neurales, ésta es una
de las &reas de peligro en la prictica anesté&sica, El segun-
do estadfo indica que el paciente ya no estd en sedacifn, --
gue ha sido dada una dosis demasiado grande para el manteni-
miento de la misma, el operador debe sacar de €lla al pacien
te si es posible. Ciertamente, no debe administrarse mds me-
dicamento.

Estadfo tres de anestesia gquirGrgica. En el gue hay mayor de
presién de ciertas funciones.

Estadfo cuatro. Es una zona de peligro, en la cual las fun--
ciones vitales pueden estar deprimidas, tan gravemente, como
para constituir una amenaza a la vida. Este estadfo nunca se
mantiene intencionalmente.
Las rutas de administracifn para la sedacifn son cuatro:

via Rectal, a) Su absorcibn es lenta y variable. b} Recupera
cién muy prolongada.

2.~ Via Oral. a) Absorcifin lenta. b) Menor reaucibn alérgica. c)

No hay temor a la inyeccién. d) Depende de la cooperacifn --
del paciente, &) La respuesta es variable,

3.~ vifa Intramuscular. a} Control especffico, b} No es necesaria

la cooperacién, c] Hay miedo. d) Mayor predictabilidad. e) A
plicacifn en la regién anterior femoral a menores de tres a-
fios y regifn glfitea a mayores de tres anos.

68



4.- Via Intravenosa. a) S6lo en anestesia general o en inhala---
cién con 8xido nitroso. b) Efecto rédpido, c¢) Excrecibn ré4pi-
da 4} Muy controlable. e} Recuperacién corta,

En la préctica, las vias de administraci6n se combinan para -
suplementar y potenciar una a la otra, emmascarando los razgos -~
malos que pudieran ocurrir y reforzar los puntos buenos, Las dro
gas utilizadas deben ser confiablemente eficaces, con absorcibn-
e Incorporacién lo suficientemente rdpidas, para que se pierda =~
poco tiempo entre la administracibén y el comienzo del tratamien-
to. La duracién del efecto de las drogas debe ser prolongada, pe
ro la recuperacidn r&pida. Como la inhalacifn estd& casi siempre-
inclufda, es mejor trabajar con agentes compatibles con el 6xido
nitroso y como &éste, a veces provoca nduseas, las drogas con pro
piedades antiem&ticas son beneficiosas; las drogas deben ser ba-
ratas y tener suficiente vida activa, hipoalérgicas y minimamen-
te téxicas, con pocas reacciones colaterales. Deben evitarse drg
gas que produzcan h&bito o adiccifn.

La dosis se ajusta a menudo de acuerdo a la edad fisiol6gica,
mis que a la cronolégica del paciente., En los sedantes para ni--
fios la dosis no puede ser determinada como porcentaje de la edad
adulta o el peso, porque la velocidad metabélica es un factor mo
dificante muy poderoso. El metabolismo es relativamente bajo en
la infancia, se eleva precipitadamente m&s o menos a los dos a--
fios de edad y permanece alta, hasta casi la mitad de la puber---
tad, comenzando a declinar a una velocidad gradual creciente, --
hasta que en el anciano ya se presenta muy lento. Las dosis pro-
medio citadas han sido establecidas para un adulto con un prome-
dio hipotético de 75 kilos; los individuos con mds peso, robus~-
tos y musculares requieren m&s medicacifn, mientras que las per-
sonas flemdticas y obesas, necesitan menos. Los transtornos endo
crinos que elevan la velocidad metab6lica (hipertiroidismo) obli
gan a aumentar las dosis necesarias. En pacientes con condicio--
nes que hacen mds lento el metabolismo (hipotiroidismo}, habi-=-
tualmente se puaede usar droga para producir ¢l mismo efecto. Re-
sultados similares suelen presentar el miedo, la fiebre, el do--~
lor y el alcoholismo, todos los cuales elevan la velocidad meta-
b6lica, Los grupos de menores y ancianos presentan problemas -—-
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propios,

El nivel de temox de los nifios con Sindrome de Down y su ni=-
vel metab8lico, a menudo predisponen a necesitar dosis relativa
mente grandes, pero hay que tener mucho cuidado y las cantida--~
des grandes deben darse cautamente, porque puede haber una mar-
cada inmadurez de los 6rganos destoxificantes o una variacibn -
de las caracterfsticas, De todos los grupos de edad, es muy pre
bable que los nifios normales, los pacientes con Sindrome de ---
Down y los ancianos, esté&n tomando drogas concomitantes con me-
dicaciones recetadas por el odontflogo, con la posibilidad siem
pre presente, de una interaccién quimica o fisiolbgica.

Los pacientes con Sindrome de Down, podrfan estar tomando in
hibidores de monoamino oxidasa para contrarrestar la depresibn-
emocional y pueden ocurrir crisis, si se les dan narcbticos.

Es indispensable que los odont6logos nos familiaricemos con
cada paciente, antes de medicarlo. En los individuos con Sindro
me de Down la importancia de esto se multiplica, muchas veces ,
porque son mds propensos a que sus sistemas orgfnicos funcionen
mal y a ser medicados crbnicamente con mayor probabilidad de to
lerancia cruzada o sensibilidad., La primera lfnea de defensa --
del odont6logo contra una reaccin indeseable, es una historia~
y examen fisico completos y exactos. Los pacientes deben ser ob
servados con el cuidado suficiente, como para darse cuenta de -
las enfermedades sistémicas que pudieran tener y tratar s&Slamen
te a aquellas personas gue hemos llegado a conocer,

Para poder premedicar o sedar a nuestros pacientes y reali-~
zar un buen tratamiento debemos saber lo siguiente:

Se denomina hipndtico a una droga que produce suefio semejan-
te al natural o fisiol6gico, su accibn sobre el Sistema Nervio-
so Central se asemeja a la de los anest8sicos generales, su fini
ca diferencia es cuestifn de grado. Todo anesté&sico general ad-
ministrado en pequeiias dosis tiene efecto hipnbtico (perfodo --
uno de la anestesia) y todo hipnGtico, a grandes dosis, produce
anestesia general, pero salvo en el caso de algunos barbitfri--
cos no se emplea una misma droga para ambas acciones, pues es -
diffcil que una sola sustancia presente las dos propiedades en
forma conveniente para ser utilizada, Los hipndticos a dosis ==

70



muy pequefias act@ian coma sedante y se emplean corrientemente con

ese fin, sin embargo, hay drogas que poseen esta accién en espe-

cial, Existe una inmensa variedad de hipn6ticos, Seg@n Clark ---

(1942), el hipn6tico ideal debe reunir las siguientes condicio---

nes:

1.- La droga ha de tener accién hipnStica segura.

2,~- La accibn hipn6tica debe producirse sin periodo de excita---
cién previo,

3.~ La droga no debe irritar el estémago.

4.~ Debe absorberse facilmente.

5.- Debe excretarse o destruirse r&pidamente y no dar lugar a --
acumulacién,

6.~ No ha de producir acciones colaterales peligrosas, tales co-
mo depresibn cardfaca o respiratoria. ,

7.~ Debe existir un margen de sequridad amplio, entre la dosis -
hipn6tica y la que produce pardlisis bulbar, -

8.~ No debe producir habituacibn ni adiccibn.

Ninguna droga llena estas condicionés, pzro clertos Larbitfri
cos se acercan al hipn6tico ideal. lLa mejor clasificacifn de los
hipn6ticos se basa en la estructura quimica, asf existen siete -
grupos :

a) Aldehidoshalogenados (clorobutanol, hidrato de cloral),
b) Aldehidos polimerizados (paraldehidos).

c) Esteres del 4cido carbbnico o uretanos,

d) Ureidos aciclicos o monoureidos.

e) Ureidos ciclicos o diureidos (barbitdricos)

f) Piperidindionas.

g} Esteroides anestésicos (hidroxidiona).

Se denominan sedantes, a las drogas depresoras del Sistema Ner
vioso Central que son capaces de atenuar la hiperexitabilidad --
nerviosa a dosis pequefias y medianas, mientras que a dosis mayo-
res producen suefio. No existe una distincidn neta entre drogas -
sedantes e hipnéticas, todo es cuestidn de dosis. El objeto que-
se persigue al administrar un sedante a un sujeto excitado o an~-
sioso, es calmarlo, hasta conseguir una funcibn psiquica normal ,
pero sin embotarlo ni provocarle somnolencia. La sedacibn se ===~
acompana frecuentemente de depresifn y torpeza intelectual, Hay

+
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muchas drogas sedantes, perc se usan relativamente pocas, Aparte
del 6xido nitroso hay tres categorfas basicas; Narc6éticos, Barbi
tiricos y Tranquilizantes, con &llas, la prdctica odontol8gica --
puede cubrir sus necesidades para la sedacibn y las tres son ade
cuadas para administracidn bucal, intravenosa o intramuscular.
Respecto al Oxido Nitroso, podemos decir que su finica accifn -~
farmacol6gica es la depresibn del Sistema Nerviose Central, pro-
duce analgesia e hipnosis por si mismo. Actfa bien con niveles -
fisiolbgicos de oxigeno, es la finica forma en que debe ser admi-
nistrada. Es incoloro y no irrita la mucosa respiratoria, Es lle
vado a la sangre s8lo en solucién ffsica en el plasma, se difun-
de en el torrente sanguinec por las paredes mucosas de los alvéoe
los pulmonares; su solubilidad en sangre es 16 veces a la del -~
oxfgenc y en consecuencia la incorporacidn se produce muy pron--
to. La recuperacibn es répida y es eliminado sin cambios por los
pulmones. Los centros inferiores del cerebro son afectados sélo-
ligeramente, los valores circulatorios y respiratorios permane--
cen bastante constantes, La depresidn de los centros superiores-
{principal acci6n del &xido), disminuye las funciones intelectua
les y de la memoria, al iqgual que la sensacifn de estimulos ex-~=-
ternos, tiene muy poco efecto sobre las funciones corporales; el
paciente queda relajadc y se encuentra en su propio ensuefio, pue
de haber algGn enrojecimiento de la cara, cuello y sudoracién. -
Los ojos reaccionan normalmente a la luz y los movimientos y res
puestas estdn demorados y letérgicos. Usado correctamente carece
de toxicidad. Si se evita la hipoxia, que es el peor problema ~-
que puede encontrarse durante su empleo, es una ndusea ocasional

o un mal suefio 21 que puede producir.

De los Narc6ticos describiremos la meperidina o demerocl., La -
accibn principal de los narcSticos es deprimir la respuesta cere
bral al dolor y producir alguna euforia y sedacibn. La accidn se
dante de la meperidina, debe a menudo, ser potenciada por otras-~
drogas y a su vez es potenciadora, agregando analgesia a la mez-
cla. La respiracifn puede ser deprimida en forma paligrosa (mé&s
en velocidad que en profundidad) por las dosis téxicas de narctd-
ticos, pero no tan gignificativamente en las dosis clinicas co--
rrientes; este efecto se ve, mis comunmente, después de la admi-
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nistracién intravenosa mds que por las otras vias y puede ser re
vertida por un antagonista. No deprime el reflejo de tos. Los ~---
efectos cardiovasculares son leves con las dosis terap&uticas ---
usuales, pero la hipotensibén postural puede ocurrir en un indivi-
duo erecto. La absorci6én es rdpida, tanto por via bucal (oral) --
como por la via parenteral (intramuscular, intravenosa); el higa-
do metaboliza el 90% de la droga y el resto es excretado por la -
orina junto con los productos de degradacién. Puede no observarse
defectos adversos como vértigo, nduseas, vbmitos, visién borrosa-
y desmayo, que son mé&s comunes después de la inyeccidn intraveno-
sa o una ambulacibn prematura. Una sobredosis puede llevar a excl
tacibn cerebral, temblores e incordinacibn musecular (la presibn -
sanguinea puede caer precipitadamente, si el paciente estd8 toman-
do inhibidores monoamino oxidasa, o lo ha estado haciendo dentro -
de las dos semanas previas). No es de esperar tolerancia, habito~
o adiccién después de un mantenimiento muy limitado, como el que
se utiliza en el tratamiento odontol6gico. El demerol (nombre co-
mercial) puede aplicarse por ampulas de dos mililitros (50mg/ml)-
en dosis no mayor de 25 miligramos y se utiliza exclusivamente a
nivel hospitalario (anestesista).

Los Barbitfiricos son substancias sintéticas que provienen de -
la urea. Seglin su duracién de accifn, se pueden clasificar en cua-

tro grupos:

l.- Accidn Prolongada.- Barbital, barbital s6dico, fenobarbital ,
fenobarbital sédico y mefobarbital.

2.- Accidn Intermedia.~ Butabarbital s&dico, amobarbital, amobar-
bital s6dico, vinbarbital, aprobarbital y &cido dialilbar---
bitfrico.

3.~ Accibn Corta.- Pentobarbital s6dico y cdlcico, ciclobarbital,
heptobarbital, secobarbital sSdico y hexobarbital.

4.~ Accifn Ultracorta.- Hexobarbital sSdico, tiopental sbdico, ~--
tiamilal s6dico, tiabarbital sédico.

ActGan sobre el Sistema Nervioso Central produciendo una depre
gién no selectiva, que segfin la dosis, pueden ir desde la seda---
ci6n hasta la muerte por paro respiratorio. La accidn sedante se
acompafia de embotamiento intelectual. La accifn hipn6tica con do-
sis mayores, dejan,una vez gue pasa $§sta sensacién de malestar, --
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lasitud y depresiOn nerviosa, La accifn analgésica s@lo se legra-
a dosis mayores, con el riesgo de producir excitacifén ¢ delirio -
por inhibicién cortical y liberacifn de centros inferiores; su -~
uso a dosis menores junto con otros analgésicos as Gtil, porque -
potencializa la accibn de estos Gltimos. La anestesia general se
logra con el uso de barbitfiricos de accién ultracorta y por via -
intravenosa. Los barbitGricos también actfGan sobre el sistema car
diovascular, centro respiratorio, tracto gastrointestinal, higa--
do, rifién, etcétera. Dosis prolongadas producen tolerancia cruza-
da, adiccibén y dependencia, se absorben por todas las vias, en --
sangre se combina con las proteinas y se distribuyen a todos los
tejidos, atraviezan la barrera placentaria y en peguenas cantida-
des pasan a la leche materna. En el organismo se distribuyen & ni
vel hepdtico y se eliminan pox la orina, algunos répidamente, --—-—
otros, hasta varios dias después. La duracién y caracteristicas -
de recuperacifn del secobarbital lo hacen el mejor del grupo, pa-
ra la mayorfa de los pacientes. Es absorbido rdpidamente y distri
buido a todos los tejidos del cuerpo, perc ejerce su accibén depre
sora s6lamente en el cerebro. S6lo 15% es metabolizado en el higa
do cada hora, y el resto, es recogido en reservorios grasos y 1li--
berado gradualmente de vuelta a la sangre, en las horas siguien---
tes. El paciente presenta un estado similar a un dormir natural -
sin suefios, pero persiste una somnolencia por varias horas. La --
toxicidad es baja en dosis subhipn6ticas, peroc cantidades mayores
reducen la ventilacién pulmonar deprimiendo el centro respirato--
rio en la m&dula. La alergia es rara y habitualmente de la varie-
dad de un zalpullido transitorio. Potencian a otros depresores, -
como el alcohol, antihistaminas y reserpina. Las soluciones son -
altamente alcalinas y pueden producir irritacién y hasta necro---
sis, si algo se extravasa alrededor del sitio de venipuntura. Las
inyeccionas intramusculares deben ser profundas, en una masa mus-
cular grande con, no mds de 5 mililitros, en cualquier otro sitio,
En algunos nifios se ve una reacci6n paradfjica que causa excita-
¢ibn, inquietud y delirio, sobre todo, en aqu&llos con dafio cere-
bral. La incidencia es baja, pero se puede eliminar la eleccibn -
de una droga de este grupo, para algunos pacientes.

Con el nombre de Drogas Tranquilizantes o atardxicas, se desig
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nan las que poseen un efecto calmante de la hiperexcitahilidad ~
nerviosa, sin embotamiento de la conciencia y sin tendencia al -
suefio con las dosis usuales, Corresponden al grupo mis importan-
te de las drogas psicotr8picas y su aplicaciBn en el tratamiento
de las enfermedades mentales, constituye un importante progreso-
en estos (iltimos anos. Actfian principalmente a nivel subcorti-~--
cal, hipotdlamo, sistema activador mesodiencefdlico y rinencefé&-
lico (son depresores selectivos), sin actuar en forma preponde--
rante sobre la corteza cerebral, permiten gue los pacientes reor-
ganicen sus procesos psiquicos y su equilibrio mental, son fGti--
les en las neurosis y esquizofrenmia. El t&rmino ataréxico ( Pa -
bing 1955 ), significa produccién de "paz en la mente, libre de
confusién" y tratd de remplazar el término de tranquilizantes. =~
De acuerdo a su accién farmacolSgica, pueden establecerse dos --
clases que comprenden & su vez, cuatro grupos en relacién con su
estructura quimica.
l.~ Tranquilizantes mis poderosos gque actGan con eficiencia en -
las psicosis y son capaces de dar lugar a manifestaciones =--
nerviosas somidticas intensas y definidas, el sfindrome neuro-
16gico por alteraciones del metabolismo cerebral y a manifes
taciones relacionadas con el Sistema Nervioso AutSnemo. Esta
clase ha sido denominada de los neurolépticos o tranquilizan
tes mayores y comprende dos grupos:
a) Darivados de fenotiacina y anflogos.
b) Alcaloides de la rauwolfia (derivados del indol).
2.~ Tranquilizantes menores aplicables en las neurosis y que no-
dan lugar al sfndrome neurolfgico de los neurolé&pticos, sino
algunas manifestaciones mnerviosas somiticas o automiticas de
poca importancia. Comprende dos grupos:
a) los derivados de los alcaloides y de la benzodiazepina de
accién farmacolégica similar.
b} Los derivados del difinilmetanc.

Muchas drogas, de este grupo, pueden ser usadas eficazmente =
en la sedaci6n para el tratamiento odontolSgico, son seguras y -
confiables, La prometazina es una del grupo de drogas fenotia---
zina, que afectan la conducta y el Sistema Nervioso Auténomo, To
das son antihistaminicas (buena eleccifn para los pacientes aldx
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gicos), antiem&ticos (buena eleccifn para usarleos con Oxido ni--

trose), La prometazina tien; el nombre comercial de fenergan,

La combinacién prometacina/meperidina (Fenergan/Demerol}, es
probablemente la mozcla mds usada para premedicacifn, antes de -
una anestesia general y es diffcil superarla para la sedacifn --
por via intramuscular en odontologfa. La reaccifn paradfjica de
los barbit@ricos falta totalmente. Las dos drogas son quimica---
mente compatibles y pueden ser mezcladas en una jeringa y dadas«
en una sola inyeccifn. Clinicamente la prometacina parece poten~
ciar las capacidades sedantes y euforizantes de la meperidina, «
permitiendo reducir la dosis de esta Gltima y disminuyendo asf,~
la tendencia a la depresifn respiratoria. La prometazina brinda-
alguna prevencibn de la hinchazén y trismus, despufs de la ciru-
gfa y su efecto anticolinérgico tiende a secar la boca; es irri-~
tante y debe ser inyectada lentamente en una masa muscular gran-
de. Si se la mezcla con barbitfiricos precipitard y aunque actfia-
bien con el secobarbital, cada uno debe ser inyectado en jerin--
gas separadas y preferiblemente en mfisculos diferentes,

Los fdrmacos que mi&s se usan para la premedicacién y sedacidén
en odontopediatrfa, para los pacientes con Sindrome de Down, son
los siguientes (nombres comerciales) :

1.- Bonadoxina (Meclizina con piridoxina).- Contreocla el reflejo-
del vbmito administrindolo dos o tres veces al dfa, 3 milili
tros en gotasg, © una vez al dfa 10 mililitros de jarabe o ==
una tableta tres veces al dfa.

2.~ Diazepam .- Sedante, tranquilizante y miorrelajante, la do--
sis para nifios de 3 a 5 afios es una tableta de 10 miligramos,
dos horas antes de la intervencidn o tabletas de 5 miligra--
mos, hasta tres tabletas (15 miligramos), no mds.

3.~ Valium .- Sedante trangquilizante y miorrelajante, Comprimi--
dos de 2, 5 o 10 miligramos, 2 miligramos dos veces al dfa ,
durante el dfa anterior a la intervencitn, Jarabe 2mg/S5ml, ~
por cucharadita, una cucharadita, horas antes de la interven-
cibén, Se puede mantener el relajamiento dos o tres dias,

El Diazepam (Valium) es una droga anticonvulsiva, tranguili--
zante y relajante muscular, que se absorbe principalmente por -~
aparato gastrointestinal, alcanzdndose niveles altos a las pocas

»
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horas y que pueden persistir hasta por 24 horas. Se metaboliza -
y conjuga en el higado y se excreta por vfa renal, una minima --
parte, sin alteraciones, peroc la mayoria como productos de degra
dacifdn. No se recomienda a menores de seis meses, cuando exista-
coma, y si hay sensibilidad a la droga. Los efectos secundarios =~
pueden ser somnolencia, hipotensién y en casos extremos, cambios
de comportamiento y depresibn respiratoria,

4.- Atarax (Clorhidrato de hidroxicina} .- Tranquilizante, gque -
se dd a los nifios una cucharadita cafetera, una o dos veces -
al dfa de jarabe {(frasco de 180 mililitros),

5.- Marex .- Tranquilizante cuya presentacifn es de caja con 24
tabletas, se administra, media tableta dos a cuatro veces al
dfa y frasco de jarabe con 120 mililitros, se da una cuchara
dita, tres a cuatro veces al dia. No se recomienda para nifos
menores de 5 anos.

6.- Noctec (Hidrato de cloral) .~ Es el hipn6tico m8s activo de
origen sintético, su accifn es semejante a la de los barbitd
ricos. La dosis recomendada en nifios es de 200 a 500 miligra
mos, dosis Gnica, que se puede repetir en intervenciones pos
teriores. La presentacifn comercial es de jarabe, contenien-
do 5 gramos en 5 mililitros.

El Noctec puede provocar segfin la dosis, sedaci6n o hipnosis.
Dosis elevadas pueden producir anestesia general y muerte por —-
depresién del Sistema Respiratorio; tiene accifén anticonvulsivan
te, se absorbe por tracto gastrointestinal, con los inconvenien-
tes de su mal sabor y la irritacidn gé&strica que puede producir,
En el organisme se conjuga a nivel de higado, con el &cido glucu
rénico y los productos de descomposicifn se eliminan por la ori-
na. No debe administrarse a pacientes con afecciones cardiacas -
graves, por el peligro de hipotensién y a pacientes con altera--
ciones serias de la funcién hep&tica. (34,37,38)

En el caso de premedicar, el consultorio dental puede estar -~
mejor equipado con : estetoscopio, baumanSmetro, aparato con oxi
geno y nitrfgeno, mascarilla de oxfgeno o Salvo, hidrocortisona-
(eleva la presidn, la resistencia del paciente y los signos vita
les al administrar un centimetro cBbico), epinefrina (estimula-=-
dor cardiovascular en casos extremos con la administracifn a ni-
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vel cut&nec)., clnulas (en caso de espasmeo, abre entrada de aire=~
libre), jeringa desechable y sdbana quirfrgica.

ye

1.~

2.~
3.~
4o
5.~
6.~
7=
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A nivel hospitalario se utilizan el Nembutal, la Escopolamina
1 Demerol.

Las siguientes reglas son para premedicacifn:

Conocer hien la historia mé&dica y reglas pre, post e inter -
tratamiento.

Padres informados del plan de tratamiento.

Padres informados de la dosis inicial.

Supervisibn estricta en el consultorio.

Supervisitn estricta en la casa.

Dar tiempo para que la droga actGe.

Supervisibn de signos vitales.

A) Pulso que nos indica la regulacifn del trabajc cardfaco.

Edad Pulsaciones por minuto
2 a 5 anos 160 - 135
5 a 8 anos 90 -_100
8 al2 afos 80 - 100
Adultos 60 ~ 80

B) Presi6n sanguinea (aumenta con la edad)

Edad Sistélica DiastSlica
3 afios 85 - a5 45 - 55
8 anos 95 -~ 100 50 ~ 60
12 aiios 100 - 120 60 - 80
Adultos 110 - 1490 70 ~ 88

C) Respiracifn, de 13 a 16 ventilaciones por minuto, en los
nifios suele encontrarse aumentada,

Informacifn a los padres de las instrucciones pre y postope
ratorias,

9,.- Tener equipc de reanimacién.

Las instrucciones preoperatorias son las siguientes:

l.~ Tener listo examen y plan de tratamiento,
2.- Aceptaci6n dei plan de tratamiento por los padres y expli--

carles las alternativas que pudieran presentarse a la luz,-

mientras el tratamiento avanza, entendiendo que el odontdlo

go usaxi su mejor criterio c¢linico y hari lo que considere-v
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1l.-

2-—
3.~
4n—

mejor para el paciente,

Consulta con el médico general del paciente,

Instrucciones estrictas por escrito y con copia, deben inclu
ir informacibn scbre cualgquier medicamento a tomar; cbmo, --
cudndo y cudnto. En la sedacién md&s profunda, suele ser con-
veniente gue el paciente venga con el estSmago vacfo {ayunas
desde la noche anterior, excepto las drogas de premedicacibn
Cita de preferencia planificada, tempranc en la mafana. Si no
se puede evitar una cita por la tarde, el paciente no debe -
almorzar y s6lo tomard un desayuno liviano, evitando produc-
tos l4cteos, si es posible. Si bien, la necesidad de un est$
mago vacioc no, se aplica para la sedacifn igual que para la -
anestesia general, porque los reflejos protectores de la fa-
ringe y la laringe permanecen intactos, suele ser convenien-
te. Los pacientes asf preparados no son tan propensos a te--
ner niuseas y, si vomitan, el manejo de la situacibn, con re-
gurgitacién s8lo de jugo g&strico, sin materia s6lida, es --
m&s sencillo.

El atuendo debe ser sencillo, con mangas cortas para tener -
acceso a los sitios de inyeccidn en los brazos.

El odont6logo debe informarse, en la semana anterior al trata
miento, de cualquier desviacién de la buena salud normal, pa
ra decidir posponerlo o no.

El paciente debe ser acompafado por uno o dos adultos respon
sables y volverd a su casa, despu&s del tratamiento, en un au
to particular y no en transporte piblico.
Durante la sesibn de tratamiento:

Todas las preparaciones en la sala deben completarse, antes—
que entre el paciente; tanto el instrumental como el eguipo-
listo. El aparato de anestesia, si se va a utilizar, debe -
ser controlado en cuanto a disponibilidad 3Je gases y miscara
correcta. Los tangues de anestesia deben estar preparados y-
las jeringas cargadas y fuera de la vista, pero al alcance -
de la mano. La buena succién es imperativa, asi como dispo--
ner de instrumentos claves.

Comprobar si se siguieron las indicaciones preoperatorias.
Mandar al paciente al baho.

Verificar medios de transporte y acompafiantes, de preferen--
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cia dos,

5.- Cuando el paciente esté sentado, se vuelve a controlar su eg
tado ffsico y se confirma el plan de tratamiento.

6.~ Durante el tratamiento, el odontSlogo mantendrd constantemen
te contacto con el paciente y su estado momentidneo fisiolGgi
co y medicamentado; con la pr&ctica, esto se hace virtualmen-
te automitico.

Para odont6logos experimentados, la sedacifn puede ser la for
macién mds descansada de trabajar,
Después del tratamiento se realiza lo siguiente:

1.- Checar signos vitales.

2.~ El paciente permanecerd en el constultorio hasta que esté rég
lativamente despejado y en condiciones de caminar, con sélo-
una minima ayuda. Los nifios pequeiios, pueden ser llevados en
brazos, pero deben haberse recobrado en forma adecuada anteg
de irse, Como regla, todos los pacientes deben quedarse por=~
lo menos una hora, antes de ser despedidos,

3.~ Dar instrucciones posoperatorias para cualquier medicamento~
a tomar; quizis estén indicados tanto antibi6ticos, como a--
nalgésicos y antiinflamatorios, La dista debe ser liviana e+
se dfa, comer mucho demasiado pronto, tiende a provocar ndu~
seas a los pacientes. Deben comenzar con ligquidos, probando-
primero con cantidades pequefias y aumentdndolas gradualmenté
durante el dia.

4.- Al retirarse el paciente debe aconsejarse a los padres o a-=
compafiantes, llevarlo boca abajo y vigilarlo bien, por si =
llegara a vomitar o tener heridas de extracciones mdltiples.

5.- El grado de sedacifn estd relacionado con la cantidad de es-
timule psiquico. La partida del ambiente "hostil® al hogar -
confortable y "seguro” puede reducir el nivel de aprensién =
del paciente, a punto tal, gque sucumbiri nuevamente a la me-
dicacién y dormir& buena parte del dia. Los padras dehen ser
prevenidos de esto, advirtiéndoles que no deben preocuparse.
La actividad inmediata predispone a nduseas y malestar.

6.~ En cualgquier caso se debe llamar mids tarde, durante el dia,-
para saber como estf el paciente y reasegurarlo si es necesa
rio, Los padres podr&n llamar por tel&fono, por cualquier du
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da,
7.~ Al dfa siguiente el paciente puede volver a su rutina normal

en cuanto a actividad, cepillado dentario y dieta(en caso de
que no fueran extracciones multiples).

Los pacientes con SDD, son frecuentemente tratados con aneste
sia general para tratarlos dentalmente, La diferencia entre la -
sedacién y la anestesia general, es gque el paciente sedado, estd
conciente y puede mantener su via de aire mientras que durante -
1a anaestesia general, esto debe hacerse por &l, exigiendo del --
clinico un mayor grado de entrenamiento y vigilancia. Los pacien
tes sedados con sus reflejos de tos, arcadas y deglucibn intac--
tos, no estin propensos a aspirar vémitos o material extréﬁo, pe
ro los pacientes bajo anestesia general, no pueden impedir que es
to ocurra y hay que tener especial cuidado para protegerlos. El-
paciente sedado responderd a los estimulos, por eso se usa anes-
tesia local, Puede cooperar con 21 odontdlogo de acuerdo con su:
capacidad intelectual y hacer movimientos voluntarirs, segdn se -
le indique. El paciente responde a sugerencias y reacciona favo-~
rablemente a la gufa verbal. lLa amnesia, si bien variable, suele
estar presente en algn grado. Hay mejos alteraciones psicolégi-
cas con la sedacifn, que con la anestesia general; el control es
m&s sencillo y los deberes dobles de operador y anestesista pue-
den ser realizados, mds f&cilmente, por una sdla persona., El pa-~
ciente con anestesia general no tiene contacto con el ambiente -
que lo rodea, no recuerda nada y no hay entrenamiento. No hay mo
vimientos voluntarios, por consiguiente no hay cooperacién, La -
posibilidad de una reaccidn adversa es mayor y el tiempo de recu
peracibn, suele ser m&s prolongado gue con los sedantes. La anes
tesia general segura exige mucho mds que la sedacién y requiere-
un entrenamiento considerablemente mayor.

La anestesia general ha aumentado mucho la posiblidad de que-
los pacientes, con SDD, gocen de buena salud dental, pues es un-
auxiliar valioso para controlarlos, cuando no pueden ser trata--
dos con las técnicas de acondicionamiento psicol8gico, sedacibn~
u otros procedimientos en el consultorio.

Antes de la admisifn al hospital, hay que hacer un examen den
tal minucioso, un diagnSstico y plan de tratamiento. La falta de
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un conocimiento completo de la patologfa dentaria, dificultard -
mds la planificacién del tiempo en el quir8fano, por consiguien-
te, hay gue intentar el mejor examen posible, As{ mismo, se re--
quiere una historia clinica que hace generalmente el médico de ~
la familia, unas 72 hars, antes de la intervencidn planificada.

Existen muchas teorias sobre anestesia, pero ninguna puede --
més que teorizar, respecto a porqué, un paciente se duerme cuan-
do se le adminsitra un anestésico,

El odont6logo debe estar completamente familiarizado con el -
protocolo y procedimiento del hospital. El asume la responsabili
dad total por la seguridad del paciente, pues estd a cargo de &}
debe estar presente a la hora establecida, ayudar al anestesiblo
go, dirigir al persconal auxiliar y diagnosticar y tratar al pa--
ciente, asi como saber de gué manera actuar en una emergencia,

El manejo del paciente con SDD es relativamente complejo y re
guiere el esfuerzo del equipo. Los problemas pueden sexr anatfmi-
cos (cuello ancho y corto), fisiolbgicos, emocionales, intelec-=-
tuales o psicolégicos y en algunos individuos, pueden encontrar-
se combinaciones de todas las anormalidades.

El anestesiflogo debe repasar la ficha del paciente, asf como
su historia, examen fisico, notas odontolbgicas e indicaciones;~-
supervisar la induccifn, mantenimiento y recuperacibén de la anes
tesia. 5i el procedimiento odontol6gico se realiza eficientemen-
te y en el menor tiempo posible, aliviarid al paciente algo del §
tress anesté&sico. En la sala de operaciones el odontSlogo debe -
esforzarse constantemente por capacidad orientada en tiempo.

El odont6logo y anestesiflogo deben controlar al paciente du-
rante el procedimiento y existir, entre ambos, la mids estrecha -
relacidn posible.

La té&cnica de la anestesia debe estar encaminada a la seguri-
dad del paciente, al no estorbar la actividad del C.D. que debe-
tener el campo libre. La posicifn del paciente difiere frecuente
mente de la horizontal, comfin en otras intervenciones; la posi--
cibén sentada no constituye para los pacientes j6venes ninguna so
brecarga cuandc se trata de operaciones cortas, no asf, para al-
gunos pacientes que pueden presentar (como los ancianos) el peli
gro de hipoxia cerebral y dificultad ventilatoria.
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En los pacientes con SDD deben contemplarse los requerimien--
tos fisiolbgicos adoptando medidas individuales de seguridad, a-
dem&s, debe procurarse el usc de té&cnicas anestésicas, que supri-
man el postoperatorio comprometido.

Breve Té&cnica de la Anestesia General.

Estando el paciente en ayuno absoluto y previa canalizacioén -
de una vena, para la administracién de soluciones, la medicaci6n
preanestésica se puede llevar a cabo con cualquier f&rmaco que =~
refina los requisitos de proteccién del Sistema Nervioso Auténomo
(vagotSnicos y tranguilizantes) de 30 a 40 minutos, antes de la =~
intervenciftn,

La induccifn se efectfia administrando un anestésico y un rela
jante o barbitdrico de corta duracifn, gque faciliten la intuba--
cién orotraqueal, o de preferencia nasotraqueal ( previa satura-
cién de oxigeno } ayudados por una mascarilla y maniobras de hi-
perventilacifn; se inserta la sonda adecuada al didmetro de la -
triquea y se coloca en el extremo opuesto de la sonda un acopla-
dor que permita conectarlo al aparato de anestesja, para contro-
lar y asegurar la ventilacifn del paciente con una mezcla de ga
ses en proporcifn de 1/3 para el oxigeno y 2/3 para el &Sxido ni-
troso o halotane, Esta mezcla de gases en necesario reforzarla -
con un anestésico de mayor potencia, que puede ser de tipo voli-
til a dosis ajustable a los requerimientos de la profundidad de-
la anestesia, mientras el paciente no recupere su automatismo ~-
ventilatorio, o sea necesario mantenerlo bajo un relajante muscu
lar de larga duracifn, es indispensable mantenerlo bajo ventila-

A

cibn controlada.

A los pacientes con SDD, se les puede tratar tambi&n con neu-
roleptoanestesia (estado de disociacibn psiquica) en la gque se -
siguen los mismos pasos de la té&cnica anterior, sustituyendo el a
nestésico voldtil de la mezcla de oxfgeno, 6xido nitroso por un~
analgésico potente y un neurolfptico, administrados por via endo-
venosa a dosis ajustadas al caso y a los requerimientos en tiem-
po de la anestesia,

Los f&rmacos deben dosificarse separadamente, aunque se inyec
ten juntos. Los efectos clinicos de esta combinacifn son; calma-
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e indifexencia, relajacifn muscular, bradipnea, tegumentos rosa-
dos y tihios, presifn arterial baja, buena diuresis, ausencia de
niuseas e hipotermia moderada. El término es ideal, ya que expre
sa claramente que en el método hay un neuroléptico potente anti-
hemético, que administrado, por via endovenosa, en 3 o 5 minfitos
produce deseos de cerrar los ojos, desconecciSn mental, movimien
tos lentos, disminuciSn de la frecuencia cardfaca y presibn arte
rial; sus efectos desaparecen en 2 o 4 hrs., aunque algunas ve--
ces, pueda prolongarse hasta 12 hrs. Tiene un Indice terapéutico
favorable y ofrece proteccién contra el shock traumdtico. En neu
roleptoanestesia se emplean dos medicamentos, un tranguilizante-
mayor {dehidrobenzoperidol) y un analgésico y narcético (fenta--
nil) puede reforzarse con mezcla de 6xido nitroso (que produce -
hipnosis) y oxigeno que enriquece el ambiente para compensar la-
hipoventilacién. El1 Inovan es base de neuroleptoanestesia o neu=
roleptoanalgesia y se adminsitra en solucifn glucosada al 5% di-
suelto y a goteo durante el acto quir@rgico, de preferencia con-
el paciente intubado para el control de ventilacibn. La educcidn
o emergencia, se efectia suspendiendo la administracién de firma-
cos endovenogsos y gases anestésicos, no asf, la administracién -
de oxfgeno y la ventilacifn controlada y asistida hasta que el -
paciente recupere el automatismo ventilatorio en su totalidad y-
los reflejos de defensa, entonces se procede a la extubacién pre
via aspiracién de secreciones. Se aconseja que todo enfermo su—:
jeto a anestesia general, sea vigilado estrechamente en el posto-
paratorio inmediato, proporciond&ndole oxIgenoterapia, uns fuente
de calor y asisti&ndolo en la aspiracifn de secreciones.

El paciente es devuelto a su habitacifn donde queda en obser-
vacién para control de sus signos vitales hasta la recuperacién-
total.

Existen muchas modificaciones para el manejo del paciente de-
licado, debilitado o impedido. Cuando se trata de un paciente cu
yos sistemas orgénicos o fisiolSgicos estdn perturbados, corres-
ponde la consuita ¢on el médico y el anestesiflogo. Puede ser a-
consejable el estadio I de anestesia, reforzado con anestesia lo-
cal y sedacifn, Si se requiere minima anestesia o anestesia lo-~
cal, para apoyar mejor la fisiologfa de un paciente, entonces de
be resultar aparente que existen cientos de complicaciones con -
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drogas complementarias,

En pacientes con historias cardiovasculares, debe hacerse un -
electrocardiograma antes de la*intervencién en el quir8fano y --
ser revisada por el anestesidlogo,

Pueden surgir las siguientes complicaciones posoperatorias:
1.~ Fiebre. Es una comprobacifn normal en la recuperacibfn posta-
nestésica. Puede resultar de la duracién de la anestesia, de una
ingestifn restringida antes de la anestesia,o de las drogas uti-
lizadas en la anestesia. Generalmente la temperatura del pacien-
te volverd espontineamente a lo normal de 24 a’36 hrs. después -
de la intervencifn. Si excede los 39,2 °C,o0 persiste, debe orde-
narse un recuento de gl6bulos blancos con diferencial, para des-
cartar infeccifn. La consulta puede ser prudente, si la causa no
es clara. :

2.- Nduseas. Las nfuseas posquir@rgicas afligen a algunos pacien
tes. Se debe indicar un antiemé&tico si es necesario, peroc no de-
be ser depresor, para no perturbar la fisiologfia del paciente en-
recuperacién. El paciente nauseoso debe tomar lfguidos no grasos,
hasta gue la condicién remita.

3.~ Dolor. El dolor posoperatorio puede ser controlado con una -
amplia variedad de analgésicos, Después de la cirugfia extensa no
debe darse aspirina, debido a su propiedad de aumentar el tiempo
de sangria y de coagulaci6n.

4.~ Hemorragia e hinchaz&6n. Deben utilizarse los mé&todos corrien
tes para el control de la hemorragia, por ejemplo, presifn, sutu
ras y agentes quimicos. Si se espera hinchazbn, pueden iniciarse
las aplicaciones de compresas heladas cada 20 minutos.

Hay muchos tipos de dietas disponibles y debe indicarse la co
rrecta, para que el paciente esté bien nutrido, para su recupera
ci6n. Los medicamentos para el alta pueden incluir analgésicos,=-
sedantes, suplementos vitamfinicos ¢ minerales y antibiSticos.

Lag indicaciones deben darse por egscrito, en cuanto a rutina-
posoperatoria de progresc normal. Las citas futuras deben orde-~-
narse y fijarse antes del alta para el sequimiento y observacidn
en el consultorio o en la clinica externa.

Horejs (24), usando en 28 ocasiones la anestesia general con-
Ketalar (ketamina, excelente anestésico general intravenoso) en-
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pacientes con Sindrome de Down, considera que este tipo de aneste
sia es el mis adecuado en estos pacientes, ya gque s6lo tuvo una-
scla complicacifén que fue un breve laringoespasmo, mds que el mé
todo clésico de inhalacibn con intubacibn,

Hay que tomar en cuenta que en los pacientes con trisomia 21,
la historia clinica debe ser corroborada, para conocer el uso de
medicamentos utilizados en el paciente y el tratamiento quirGrgi
co siempre seré realizado en el medio hospitalario mds adecuado,
para el problema que presenta el nifio.

Los odont6logos modernos debemos no sSlamente estar bien capa
citados para el diagnbstico, plan de tratamiento y odontolog¥fa -
restauradora, sino estar preparados también, para modificar la -
conducta de nuestros pacientes y ensefiarles cfmo cuidar sus bo -
cas. Como dijo Hartzell en 1830, "Nuestro trabajo como profesi6n
dental, por lo tanto, es primero educativo. Seamos maestros; ma~
estros de salud". (37)
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CONCLUSIONES

El estudic de la Genética Humana es de mucho interés, cada --
dfa se dispone de mis pruebas de las que se deduce, que la muer-
te intrauterina puede tener, a menudo, una explicacifn genética.
— E1 Sindrome de Down es una anomalia genética debida a una dis
posicibn anormal de los cromosomas. La mayor parte de los casos-
se deben a la presencia de un cromosoma adicional 21, mientras -
que otros son motivados por la fijaci6n de ese cromosoma anor-~--
mal, a uno de los cromosomas normales. Se encuentran tres abe—--—
rraciones cromosSmicas: 1} Trisomfa o mongolismo genético.

2) Translocacifn.
3) Mosaicismo.

— Aungue la etiologfia a ciencia cierta, es afin desconocida, se
piensa que si la limitacién de la natalidad tuviera por efecto -
reducir sensiblemente la proporcién de los hijos nacidos de ma~-
dres de edad avanzada ¢ de elevada multiparidad, traerfa también
consigo un descenso de la frecuencia del Sindrome de Down, pues-
al parecer la interaccifén de los factores ambientales, la edad -
materna avanzada y una predisposici6n hereditaria, es la causa -
de esta anormalidad, Es necesario que se estudie mds a fondo la
causa de las tres aberraciones cromosbmicas del Sindrome de John
Langdon Haydon Down. Se ha calculado que cerca del 1% de todos -
los nifios nacidos vivos, presentan algquna anomalfa cromosfmica .
La frecuencia de este sindrome es aproximadamente del 1.5 al ---
2.5, por mil nacimientos.

— Be debe dar una educacidn a las parejas de matrimonios gue --
quieran tener hijos, para hacerles conocer las mGltiples anomalf
as genéticas y hereditarias gue existen, para la seguridad de te
ner un hijo sano. Si al realizar andlisis de cariotipoc se encuen
tra una anomalfa de tipo translocacién, en que un nfimero extraor
dinario de cromosomas 21 estf unido a otro cromosoma, es impor--
tante determinar si uno de los progenitores es un portador equi-
librado de la translocacidn. Si éste es el caso, el riesgo de te
ner otro hijo mongol en un embarazo suhsecuente es nuy glevado ,
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tal vez 33%, Se aconseja un anfilisis prenatal del cariotipo, pa-
ra detectar el Sindrome de Down o cualquier anomalia cromosbédmica
por medio de la amniocentesis, extrayendo con una jeringa una --
muestra de ligquido amnibtico, las células fetales se cultivan vy
después de un perfodo de dos o tres semanas se observan los cro-
mosomas de estas c&lulas en divisién,

— Las principales caracteristicas fisicas del Sindrome de Down-
son: créneo braquicefilico, complexifn regordeta, y la mayorfa -
son fuertes; tienen anomalfa en la direccibn de la inclinacién ,
el tamafio y la forma de la fisura palpebral, nariz pegquefa y =--
aplanada, labios fisurados y con mal sellado. cuello corto y —--
pliegue palmar transversal inico de f£lexin.

— PsicolSgicamente tienen un retraso mental, pues su Coeficiente
Intelectual varfa desde 75 hasta 25. La mayoria son alegres, ani
mosos soclables, carifnosos (especialmente con la madre) y coope-
rativos, aunque hay ocasiones, e las cue se tornan agresivos. Se
reconoce, gque es mejor para un nifio mentalmente subnormal, perma
necer dentro de la familia. Esos pacientes, quienes permanecen en
el hogar pueden ser supervisados por una enfermera de salud pG--
blica y pueden concurrir diariamente a un centro ocupacional o -
de entrenamiento. Inclusive, en sus hogares pueden ser ensefiados
a ayudar en los quehaceres, o a realizar mfltiples actividades -
manuales. No hay misibn tan elevada como la de los médicos, peda
gogos, educadores y sociflogos gquienes tratan de ayudar a estos-
seres y de obtener el midximo rendimiento de sus siempre presen—-
tes posibilidades. )

- Tienen graves caracteristicas patolSgicas, entre las que des-
tacan las anomalias cardfiacas congénitas, padecimientos respira-
torios y una susceptibilidad mayor a las infecciones, que hacen-
que los pacientes con Sfndrome de Down tengan una tabla de vida-
un poco mds corta que la normal,

-— Tienen una elevada incidencia de malformaciones bucales, La -
falta de desarrollo mediofacial hace que sean respiradores buca-
les. En la mayorfa de los casos, se observa sialorrea y bocas de
tamaiio pequefio, que hacen que la lengua se vea grande, aunque, -
en algunos casos, si lo es; esta caracteristica ayuda a una ineg
tabilidad de los dientes anteriores inferiores ocue se pierden a
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edad temprana, Sus dientes son generalmente pequefios, presentdn-
dose un retraso en la erupcifin de los dientes primarios y algu--
nos, incluso, gquedan como permanentes; en la denticifn permanen—
te se observa ausencia congénita, sobre todo, de los incisivos -
laterales maxilares, segundos premolares maxilares y mandibula--
res y los terceros molares maxilares y mandibulares. Presentan -
giroversiones, alineacién dental irregular y la mayorfa de los =~
pacientes tienen un tipo de maloclusifn clase III de Angle O —=-
prognatismo. Desarrollan poca caries en general, teniendo una al
ta incidencia de padecimiento parodontal, sobre todo, gingivitis
crbnica, formacién de bolsas parodontales y pérdida de huesq atin
en los pacientes més pequefios.

— El odontSlogo debe brindar ayuda dental a estos nifios desde ~
la infancia, lo principal es ofrecerles un ambiente agradable, -
confortable y de calma, ganarse su confianza, tratdndolos como a
cualgquier nifioc normal, no provocé&ndoles dolor y tomando en cuen=
ta las afecciones y padecimientos de cada uno en particular, pa-
ra tomar las precauciones necesarias. La prevencibn de caries, -
por medio de flfor es exitosa, asi como la operatoria dental, ==
que debe ser definitiva y tratando siempre de hacer el tratamien
to més conservador y no el m&s heroico, El cepillado dental de--
berd realizarse después de cada comida y al haber ingerido dul--
ces, de preferencia dos de las tres veces, lo realizard la madre
del nino, recomendando sobre todo el masaje gingival, pues el —--
padecimiento parodontal ocasiona algunas veces las inevitables -
extracciones mltiples, siempre con proteccién antibiética, -—-
&€llos ne tienen ninguna contraindicacién para la anestesia lo---
cal, que deberi ser de preferencla sin vasoconstrictor como el -
citanest octapresin. Estd contraindicada la endodoncia, ortodon-
cia y prbtesis de cualquier tipo.

-— Es recomendable el tratamiento con previa sedacién, no olvi--
dando revisar la historia clinica, en la gue se debe mencionar -
si ingiere algln medicamento y tomar en cuenta &stc, para no pre
medicar un fdrmaco antagbnico o que nos pueda ocasionar una reac
cién indeseable. De preferencia los tratamientos muy extensos se
deben realizar en un medio hospitalario, con anestesia general o
neuroleptoanestesia,
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— Muchos factorxes son responsables para tener una actitud més -~
comprensiva hacia los individuos con Sindrome de Down. Uno de --
los de mis influencia es la comprensifn de que, en Gltima instan
cia, algo favorable se puede hacer por éllos, guienes tienen hoy
una oportunidad mejor de sobrevivir el periodo neonatal, gracias
a los adelantos en pediatrfa y también de alcanzar, en algquna --
proporcién la normalidad adulta, por los progresos en el trata--
miento de sus mlltiples afecciones en las ciencias sociales y de
la conducta, Hoy sabemos que la concepcibén de un hijo anormal ,
casi nunca es "culpa® de los padres. Quizd tambi&n algln dfa ---
sepamos evitar este azote a nivel genético; seria uno de los ~--
mayores triunfos de la Medicina, Mientras esto sucede, hay que -
ayudar en lo posible a que estos nifios anormales, sean felices.
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