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INTRODUCCION

El presente trabajo enfoca la importancia del conocimiento general acerca del
paciente con Picnodisostosis. En la literatura universal existen reportes aislados
de este sindrome, asi como un minimo apoyo bibliogréfico dirigido hacia el
profesional de estomatologia que ayude a su diagnostico y prevenciéon en las
patologias asociadas a factores biopsicosociales.

En la actualidad nos estamos enfrentando a la solucién de problematicas
ocasionadas por profesionales de la salud debido a una falta de informacion y
formacion en nivel de pregrado. De aqui nace la inquietud de dar a conocer el
panorama general de las caracteristicas fisiopatologicas de este sindrome. Tras
una revision bibliografica minuciosa son minimos los reportes en libros de texto e
informacion electrénica que dirijan una atencién integral de estos pacientes.

Picnodisostosis; es un sindrome descrito en primera instancia por Mantanari en
1923. El trastorno osteosclerético, que ahora conocemos como Picnodisostosis,
fue descrito por primera vez en Espafia en 1956 por Collado-Otero. El informe
titulado “Una forma mas de distrofia 6sea”, recibe poca atencion. Maroteux y Lamy
en 1962 describen un caso con las mismas caracteristicas, por lo que la
enfermedad también se conoce como sindrome de Maroteux y Lamy. Estos
autores sefialan que el artista de origen francés Henri de Toulouse-Lautrec (1864-
1901) padecié Picnodisostosis. *% 34 > ©.7.89.10.

El termino Picnodisostosis deriva de tres vocablos griegos que significan; Pycnos:
denso, Dis: defectuoso, Ostosis: hueso.* **

La Picnodisostosis es un sindrome que tiene un caracter autosdémico recesivo con
una prevalencia de uno por un milléon. Entre las caracteristicas morfolégicas méas
representativas podemos encontrar; presencia de talla baja, extremidades
superiores e inferiores cortas, hipoplasia de clavicula, osteoesclerosis, fragilidad
6sea, falta de cierre de suturas craneales. %> "

En lo que comprende el panorama estomatognatico y facial podemos encontrar
anomalias craneo faciales, que en presencia de la densidad 6sea caracteristica de
este sindrome suelen ser un foco patolégico para el desarrollo de infecciones
localizadas en boca, asi como susceptibilidad a fracturas patolégicas.



Justificacion

El presente trabajo permitird el mayor aporte tedrico del tema a investigar, asi
como evidencia cientifica, teniendo en cuenta que la Picnodisostosis es un
sindrome con pocos reportes en la literatura universal.

La realizacion de esta tesis se llevara a cabo durante el Servicio Social del
Programa de Cirugia Bucal perteneciente a la Facultad de Estudios Superiores
Zaragoza comprendido en el periodo 2007-2008 bajo el reporte de un caso con
manejo en las instalaciones del Hospital General “La Perla” ISEM de Ciudad
Nezahualcéyotl Estado de México, en el Servicio de Cirugia Maxilofacial.

El caso clinico amerita el darlo a conocer en forma general a nivel de pregrado y
posgrado con la intenciébn de dimensionar las consecuencias en una mala
aplicacion del criterio diagnostico y terapéutico estomatoldgico.

Es un caso complejo con suma importancia en los apartados hospitalarios
reconstructivos vanguardistas aunado al aspecto sociolégico que genera la
gravedad de la problematica en base a las caracteristicas socioculturales,
econdémicas y sindromicas en este paciente.

La bibliografia consultada nos muestra que es un sindrome con pocos reportes
literarios asi como la minima importancia implicita al criterio estomatolégico,
encontrando que la reconstruccion de los maxilares se da como consecuencia a
las complicaciones odontologicas.

En un nivel estadistico nacional sobre pacientes con Picnodisostosis, no existen
publicaciones o0 reportes que ayuden a enmarcar la epidemiologia de
Picnodisostosis en México.

La trascendencia de esta tesis se basa en lograr un equilibrio biopsicosocial del
paciente con una patologia local y sistémica en base a un manejo considerado
dificil en circunstancias socioeconémicas complejas.



Planteamiento del problema

¢Es posible resolver una complicacibn odontolégica en un paciente con
Picnodisostosis?



| sindrome de Picnodisostosis fue descrito por primera vez en el afio de

1923 por Montanari con el nombre de acondrodisplasia y disostosis

cleidocraneal digital. En el afio de 1962 Maroteaux y Lamy introducen el
término Picnodisostosis que deriva de los vocablos griegos: pycnos = denso, dis=
defectuoso, ostosis= hueso, por lo que también se le conoce como sindrome de
Maroteaux y Lamy. %34

En base a la bibliografia y retratos del pintor de origen francés Henry de Toulouse
— Lautrec estos dos autores Maroteaux y Lamy sugieren que el artista padeci6
picnodisostosis.> % **° por lo que es una imagen representativa de este sindrome.

En un marco estadistico el Dr. Wilson A. Delgado menciona que en el afio 1999
existen alrededor de 80 casos publicados a nivel mundial *. Al igual que el Dr.
Marrero Riverén en el afio 2004 menciona solo 100 casos reportados sobre este
sindrome’. Para el afio 2006 el Dr. Parrén R. publica la existencia de
aproximadamente 150 casos reportados mundialmente®. Con anterioridad en el
afio 2004 el Dr. Luis Gémez ° menciona que este sindrome tiene una prevalencia
de uno por un millén sin predileccion por algun sexo, siendo la poblacién japonesa
con mas reportes de este sindrome.

El sindrome de Picnodisostosis es una displasia esquelética autosdmica recesiva,
perteneciente al grupo de las displasias ¢seas esclerosantes’, Consiste en una
displasia craneo metafisiaria con aumento en la densidad 6sea, cuya fisiopatologia
de debe a una deficiencia de la catepsina K, enzima esencial en la remodelacion
osea. La mayoria de los pacientes presentan antecedentes de uniones
consanguineas en un 30% de los casos descritos.? %10 1. 12.13. 14

Gelb en el afio de 1995 llego a determinar que la alteracién genética estaba
ubicada en el cromosoma 1, a nivel de 1q 21, por lo que esta alteracion modifica la
configuracion de la enzima Catepsina K principal enzima proteolitica que posee el
osteoclasto para la degradacion de la matriz organica. Por lo tanto, el trastorno
bioquimico en la Picnodisostosis corresponde a una deficiencia en la sintesis de la
catepsina K. *°



La degradacion de la matriz 6sea depende de la actividad de dos clases
principales de proteasas, las cisteino-proteasas y las metaloproteasas de matriz.
La cisteino proteasa que esta presente predominantemente en el osteoclasto es la
catepsina K. esta enzima es altamente activa contra proteinas de matriz como los
colagenos tipo | Y Il. La catepsina K esta presente en el borde rugoso de los
osteoclastos y las lagunas de resorcion de la superficie 6sea. La inhibicién de esta
enzima inhibe la formacién de lagunas de resorcién osteoclastica de una manera
concentracion dependientes.™

Varias enfermedades Oseas se caracterizan por una excesiva resorcion. Esta
resorcion puede ser generalizada a nivel del esqueleto (como en la osteoporosis 0
en la enfermedad de Paget multiostotica) o localizada (como en las metastasis
6seas). !

La resorcién 6sea puede ser dividida en dos procesos basicos: la solubilizacion del
mineral 6seo y la degradacién de la matriz 6sea. Mientras que la solubilizacién del
mineral 6seo depende de la produccion de acido por el osteoclasto, la degradacién
de la matriz 6sea depende de la actividad de proteasas.*

Entre las caracteristicas clinicas generales podemos encontrar: talla baja ( 135 a
160 cm hombres y 117 a 152 cm en mujeres) *>%8 91415 magacefalea a causa de
abombamiento de occipital y frontal, cabeza de “pera”,® falta de cierre de suturas
craneales,*>®'*1> persistencia de fontanelas,*>**'* presencia de huesos
wormianos,* hipoplasia de huesos faciales,*® “cara pequefia™® exoftalmos,®
escleréticas azules,*®'® nariz  “picuda”,*>****> hipoplasia clavicular,*>'* térax
estrecho, pectum excavatum,>** forma cénica o aplasia de las falanges distales de
los pies y manos,*** manos cortas y cuadradas,'* maltiples huesos sesamoideos,*
dedos en forma de “palos de tambor”,*>'** caracteres sexuales secundarios
normales,*® ° acroosteolisis,®** fragilidad osea,®® xifosis,® escoliosis,**
espondoliosis cervical ° fracturas de huesos largos frecuentes, *®° apnea
obstructiva del suefio, ° caracteristicas intelectuales normales. *°

El doctor Gelb™ menciona entre las caracteristicas de estos pacientes la
deficiencia de la hormona del crecimiento, a diferencia de varios autores, los
cuales omiten esta caracteristica de los pacientes con Picnodisostosis.



En lo que respecta al aparato estomatognatico las caracteristicas intraorales y
craneofaciales deben establecer un criterio diagnéstico que permita la
identificacion de los pacientes con el sindrome de Picnodisostosis.

Dentro de las alteraciones dentofaciales podemos encontrar; aplasia o hipoplasia
de senos maxilares, ® hipoplasia mandibular con angulos obtusos, & % 1% 41° cyello
de céndilo mandibular no definido,* escotadura sigmoidea profunda,® apdfisis
corénides puntiaguda,* aplanamiento de la cavidad glenoidea,” paladar ojival con
surco medio sin comunicacion a fosas nasales,>**%'**® paladar blando alargado
con implantacion baja de uvula,>**>®"® macroglosia,® infeccién de foliculos de
dientes deciduos y permanentes no erupcionados,® apifiamiento,® * > & 7 814
estrechamiento de camaras y conductos pulpares,* erupcién prematura o
retardada de érganos dentarios,>*>®®!* persistencia de dientes deciduos,®>*>® "8
hipoplasia del esmalte,’>*®!" periodontitis,> dismorfismo dental,®®
supernumerarios,® hipercementosis,®*” hipodoncia,® caries.>*>®.

dientes

Existe una gran tendencia hacia las fracturas espontaneas mandibulares durante
la masticacion. En la practica odontolégica en exodoncia se han reportado
fracturas en maxilares y osteomielitis post exodoncia.®

Debido a las anomalias asociadas como retrognatia y glosoptosis en relacién con
la alteracion de los é&ngulos mandibulares se pueden presentar trastornos
respiratorios en los lactantes como accesos disneicos, infecciones, estridor e
incluso insuficiencia respiratoria y cardiaca.’

En un marco estomatognatico y estomatolégico el profesional debe de contar con
los conocimientos fisiopatoldgicos generales de este sindrome para su
diagnéstico. Como hemos mencionado, las caracteristicas intraorales vy
craneofaciales son singulares desde la primera infancia, por lo que la exploracion
fisica que se realiza en la atencion odontolégica debe ser un apoyo en el
diagndstico de este sindrome.

En la literatura no existe un marco especifico que enfoque a la atencion
estomatolégica integral de los pacientes con Picnodisostosis. La atencion
odontoldgica se basa en conceptos quirdrgicos mayores en donde la patologia se
ha instalado a causa de un mal diagnostico, criterio y manejo odontoldgico,
debido a que no se cuenta con un marco tedrico en la formacion de profesionales
gue ayude a establecer criterios de diagnostico y manejo estomatolégico de estos
pacientes.



En el sindrome de Picnodisostosis, el diagndéstico se realiza con las caracteristicas
clinicas detectables al nacimiento y en la primera infancia, basadas en una
desproporcionada baja estatura y rasgos dismorficos caracteristicos de este
sindrome. Recordando que el 30% de los casos reportados como Picnodisostosis
existe una relacién consanguinea de los padres.? °*°

Las radiografias de crdneo muestran separacion de suturas craneales, una
fontanela anterior abierta, senos paranasales hipoplasicos, huesos faciales
pequeiios, huesos wormianos en sutura lambdoidea, hipoplasia de las falanges
terminales de los dedos y la densidad generalizada del esqueleto.?910:111213.14

Los pacientes que cursan este sindrome tienen antecedentes de multiples
fracturas en extremidades superiores e inferiores a lo largo de su vida debido a la
densidad 6sea. 10171819

El estudio histopatolégico muestra que la estructura del hueso cortical aparece
como normal, a pesar de una disminucibn de la actividad osteoclastica y
osteoblastica. *°

El apoyo de auxiliares de diagnéstico se basa principalmente en estudios simples,
estudios especializados y estudios de laboratorio y gabinete. De los cuales en Dr.
Wilson* propone serie radiografica de todo el esqueleto, gammagrafia 6sea y
estudio histoldgico 6seo.

Estudios radiograficos tales como radiografia anteroposterior de craneo,
radiografia lateral de craneo, ortopantomografia, radiografias de manos,
radiografias de pies, radiografias de térax, asi como radiografias periapicales y
radiografias oclusales.* >°

De igual forma se han descrito estudios especializados en donde se ha utilizado el
Survey 6seo gammagrafico estatico y la densitometria 6sea, ’ en donde los valores
obtenidos en cada uno de estos estudios han presentado valores que superan los
normales.

La tomografia axial computarizada se vuelve indispensable para establecer el
diagndstico de patologias secundarias instaladas a este sindrome. En el apartado
estomatoldgico y craneofacial el diagnéstico de osteomielitis y reconstruccion de
los maxilares se apoya en la tomografia axial computarizada / TAC.



K.W. Fleming'®, propone el uso de TAC en macizo facial de los pacientes con
sindrome de Picnodisostosis, ya que en los cortes axiales se observa
detalladamente la anatomia de los maxilares y anomalias odontoldgicas asi como
aplasia o hipoplasia de los senos maxilares, a comparacion de estudios simples de
craneo no existe una imagen detallada como lo es en la Tomografia Axial
Computarizada.

En los pacientes con Picnodisostosis no existe una constante en los valores de los
estudios heméaticos para determinar que pudiera existir una afeccion por esta
enfermedad, en la mayoria de los pacientes con este sindrome los valores
hematicos se mantienen en cifras dentro parametros normales.

El conocimiento de fisiopatologia del Sindrome de Picnodisostosis ha mostrado
un avance considerado, aunque no existe una cura definitiva y las opciones
terapéuticas han sido limitadas.?

Las manifestaciones como talla baja han sido tratadas con hormona del
crecimiento. En ciertos casos se han demostrado hipoplasia hipofisiaria y
desmielinizacion difusa del parénquima cerebral en la resonancia magnética.
Ademas, mediante la estimulacion de los somatrotopos hipofisiarios con clonidina
o glucagon se ha detectado deficiencia en la secrecion de esta hormona. Las
disminucion de la concentracion plasmatica de hormona de crecimiento produce, a
su vez, una disminucién en la produccion hepatica del factor del crecimiento
insulinoide-1 (igf-1), y por tanto reduccién en la velocidad de crecimiento, por lo
anterior se ha suministrado experimentalmente hormona del crecimiento
subcutanea (18 U.l. /m2 / semana), con lo que se ha conseguido acelerar el
crecimiento lineal y descartar la resistencia periférica a la hormona del crecimiento
y el IGF-1.2

La prevencion de la enfermedad suele ser el consejo genético. La prevencidon en
estomatologia no recibe el impacto que debe adquirir, ya que se basa en
establecer un cuidado dental de estos pacientes por las anomalias que
presentan.’

Actualmente se utiliza el tratamiento con bifosfonatos, ’ aunque no hay

aceptacion de algunos autores sobre el uso de estos farmacos, no existe
evidencia suficiente que avale su utilizacion, y son tratamientos no exentos de
efectos secundarios.?



La Picnodisostosis es una enfermedad benigna y el pronéstico suele ser bueno.?
Las fracturas y las complicaciones de estas pueden alterar el estatus de este
sindrome, las rupturas vasculares y la osteomielitis son potencialmente mortales.?

En los pacientes con Picnodisostosis existe una predisposicion de presentar
cuadros osteomieliticos en huesos largos y los maxilares debido a la densidad y
disminucién de irrigacion 6sea.

La mandibula, un hueso impar irrigado sélo por un paquete arterial bilateral es
propenso a desarrollar osteomielitis secundaria a infecciones odontogénicas, e
incluso de origen traumatico.

El aparato estomatognatico del paciente con Picnodisostosis presenta diversas
anomalias que por si solas son focos de infeccién en cavidad bucal.

La posicion ectopica y anomalias anatémicas de los 6rganos dentarios, asi como
organos dentarios supernumerarios, el paladar ojival con un surco medial suelen
provocar una deficiente higiene oral. Los érganos dentarios incluidos y retenidos
suelen provocar procesos infecciosos intradseos.

El establecimiento de una infeccion en el ser humano es el resultado de la
interaccién de tres factores: el huésped, el ambiente y el microorganismo. En
condiciones normales existe un equilibrio entre estos tres factores. La enfermedad
aparece cuando el equilibrio se rompe, lo que generalmente ocurre cuando se
alteran los mecanismos defensivos del huésped. El ambiente y el microorganismo,
aunque también son factores importantes, parecen jugar un papel secundario en el
desarrollo de la infeccién.?*

En los pacientes portadores del sindrome de Picnodisostosis podemos observar
una disminucion en la irrigacion Osea, obliteracidon de conductos de Harvers,
densidad 6sea aumentada y fragilidad O6sea, lo que provoca un desequilibrio
sistémico del paciente frente a agentes agresores externos.

Como lo indican diferentes autores, debido a la fisiologia 6sea de este sindrome
existe una tendencia a desarrollar osteomielitis de los maxilares.'® 1718 19.20. 21,22



OSTEOMIELITIS

La osteomielitis se define estrictamente como un proceso inflamatorio que afecta
la porcién medular del hueso. Sin embargo, con mucha frecuencia el proceso se
extiende mas alla del endostio, afectando también al hueso cortical y al periostio, y
por ello la osteomielitis puede ser considerada como un proceso inflamatorio del
hueso que comienza como una infeccion de la cavidad medular y del sistema de
Havers y se extiende hacia el periostio del area afectada. 2* 2°

Estadisticamente el cuerpo de la mandibula es la zona mas afectada por la
osteomielitis (83%), la zona anterior mandibular (20%), el angulo mandibular
(18%), rama mandibular (7%) y céndilo (2%). En lo que respecta al maxilar solo
existe una estadistica del 2%. 2*

A diferencia del maxilar superior que recibe irrigacion difusa y no depende de un
solo vaso, la mayor parte del flujo sanguineo de la mandibula proviene de la
arteria alveolar inferior y de los vasos periosticos de las corticales que penetran y
se anastomosan con esta arteria, a excepciéon de la apdfisis coronoides que recibe
irrigacion de vasos musculares temporales, el condilo mandibular por parte de
vasos del musculo pterigoideo lateral, produciendo asi una irrigacion limitada en
caso de una lesién del flujo central.?

La inflamacién aguda del hueso y la medula 6sea de la mandibula y el maxilar se
produce con gran frecuencia por extensién de un absceso periapical. ** ° La
segunda causa mas comun de osteomielitis aguda es la lesion fisica como en
caso de fractura o intervencion quirdrgica. La osteomielitis también puede ser
causada por bacteremia.?* 2> 2

Las condiciones del hueso que alteran la vascularizacién y predisponen la
osteomielitis son: osteoporosis, enfermedad de Paget, displasia fibrosa y
tratamientos con quimioterapia y radioterapia de procesos malignos.?*
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Osteomielitis supurativa

De acuerdo con Regezzi® y Philip Saap?’, la osteomielitis aguda supurativa tiene
una evoluciéon aguda y repentina asociada a sintomatologia sistémica severa,
como lo es dolor intenso, en ocasiones parestesia del labio inferior (mandibula),
linfadenopatia dolorosa, nausea, vomito, temperatura elevada, taquicardia y delirio
asi como leucocitosis. En ocasiones puede tener un curso crénico con un
comienzo mas lento, presentando febricula y dolor moderado.

Radiol6gicamente las imagenes varian conforme a la evolucion de la enfermedad.
En etapas iniciales de 8 a 10 dias las imagenes Oseas radiograficas no presentan
alteraciones por la enfermedad. Posterior a este estadio podemos observar zonas

radiotransparentes irregulares, aisladas o multiples con bordes poco definidos. #:
27

Diagnostico diferencial: neoplasia mandibular maligna.

El tratamiento se basa en antibibtico terapia y drenaje quirdrgico, asi como la
secuestrectomia o excision quirdrgica con reconstruccion con hueso autélogo
cuando el caso lo amerite. Este tratamiento se plantea en base a la gravedad de
la zona afectada, el microorganismo causal y estado de salud general del
paciente. °

Osteomielitis crénica % 26:27.28.29.

La osteomielitis crénica difiere de los tipos agudos por inducir la formacion de
hueso y hacerlo mas denso (Philip Saap) %°. La osteomielitis crénica puede ser
una secuela de la osteomielitis aguda, sin tratamiento o tratada de manera
inadecuada o bien una reaccién inflamatoria prolongada de bajo grado que nunca
avanzo hasta una fase aguda notable significativa desde el punto de vista clinico
(Raspall) ** (Regezzi) ?°. Normalmente el dolor es nulo o moderado, con la
presencia de fistulas extraorales, asi como secrecion purulenta en zona de los
cuellos de los dientes afectados.

Radiograficamente se observa zonas totalmente radiotransparentes, zonas mixtas
radiotransparentes y radiopacas, y zonas totalmente radiopacas. La destruccién
en forma irregular produce un aspecto “carcomido”, imagen radiografica similar al
de carcinoma de encia (Higashi) ?®. Los cambios osteoescleroticos alrededor de la
zona afectada son hallazgos comunes en osteomielitis. Los cambios no
escleréticos toman lugar en el carcinoma de encia.
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Diagnostico diferencial: Carcinoma de encia, anomalias osteofibrosas como
fibroma osificante y displasia fibrosa.

El tratamiento se basa en excision quirdrgica de la zona afectada y
antibioticoterapia. Inmovilizaciéon en caso de fractura patolégica. Reconstruccion
mandibular en casos especificos. (Regezzi) *°

Osteomielitis con periostitis (osteomielitis cronica con osteitis proliferativa)
24, 25, 26, 27

Anteriormente se describia erroneamente como osteomielitis de Garre (Peter M.
Som 2004) ?’ la terminologia correcta es osteomielitis crénica con osteitis
proliferativa, pero puesto que este término descriptivo es largo y engorroso, rara
vez se utiliza clinicamente. ?° La variante en este tipo de osteomielitis se basa
principalmente en una reaccidn periostica, que conlleva a una acumulacién
subperiostica de hueso neoformado sobre la superficie de la cortical de hueso
esponjoso afectado, debido a la respuesta de la superficie interna del periostio
producida por una infeccién leve diseminada a través del hueso y que ha
penetrado en la cortical. Este tipo de osteomielitis afecta principalmente a nifios
entre 12 y 13 afios y rara vez afecta a mayores de 30 afios. %2’ Clinicamente
se observa asimetria facial (tumoracion dura no dolorosa) debido a la
neoformacioén 6sea, afectando principalmente zona de molares mandibular. 2+ %> %’

Radiograficamente se observa hueso periostico laminar nuevo, pudiéndose
acompanfar por zonas de osteoesclerosis e imagenes radiotransparentes.

Diagnostico diferencial: Neoplasia mandibular benigna, Sarcoma de Ewing,
displasia fibrosa, sarcoma osteogénico, hiperostosis cortical infantil y los osteomas
periféricos. '

Tratamiento: Antibioticoterapia y retiro de el factor etiolégico que suele ser un
organo dentario de zona de molares, sin necesidad de intervencién quirdrgica
adicional.

Osteomielitis tuberculosa ?"#°

Se caracteriza por una infecciébn producida por el bacilo acidorresistente
Mycobacterium tuberculosis (Peter M. Sau) ?’, el cual se fija en el hueso
esponjoso, especialmente en la epifisis de los huesos largos, falanges y vertebras
dorsales y lumbares. Suele comenzar en la zona metafisiaria de un hueso largo y
ocasiona una amplia destruccion de tejido 6seo (Gorlin) %°.

La localizacién del embolo tuberculoso se determina por un trauma aunque no
existe evidencia dentro de la anamnesis del paciente. ?°
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El inicio de la osteomielitis tuberculosa es insidioso y la enfermedad puede existir
muchas semanas 0 meses antes de que presente sintomas.

La tuberculosis de los maxilares suele ser secundaria a una tuberculosis del
pulmén, aunque existen reportes de osteomielitis tuberculosa de los maxilares sin
antecedente de tuberculosis pulmonar (Gorlin). ?°

Clinicamente existe necrosis con secuestros 0seos y formacion de fistulas
intrabucales y extrabucales e infeccion secundaria de los senos maxilares.
Radiograficamente se observa zonas de rarefaccion con limites borrosos y
formacion de secuestros 6seos, en ocasiones se observa zonas de neoformacion
0seo peridstica.

Se observa borrosidad de los detalles de la estructura ésea y erosion del hueso
cortical, (Gorlin) %

Diagnostico diferencial: Tumores malignos y granuloma eosinofilo.

Osteomielitis esclerosante 2% 2* 26 27

Se caracteriza por una reaccidon predominante proliferativa de hueso, que
representa la resistencia del huésped a una infeccion leve. Se identifica por el
depdsito de hueso a lo largo de la cortical 6sea y las trabeculas existentes con el
engrosamiento de estas y obliteracion de los espacios medulares. Podemos
encontrar dos tipos: focal y difuso (Regezzi) ?° (Peter M. Sau) %'.

En el aspecto focal (hueso esclerdtico, cicatriz_0sea, osteitis _condensante,
osteopetrosis focal periapical) Se observa radiograficamente zonas radiopacas
circunscritas de hueso esclerético. El factor etiolégico principalmente es un érgano
dentario con afeccion del paquete neurovascular de forma crénica, asi como mal
oclusiones.

Tratamiento: manejo endododntico o la exodoncia del diente afectado, asi como
eliminar el agente causal.

Diagnostico diferencial: displasia cemental periapical, osteoma, odontoma
complejo, cementoblastoma e hipercementosis.
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En la forma difusa la enfermedad periodontal es el principal factor etolégico debido
a la presencia de bacterias en la zona. Existe dolor recidivante e inflamacién de la
zona, el volumen mandibular aumenta debido al deposito periostico de hueso
nuevo, sin que exista formacion de fistulas o supuracion. Los cambios osteoliticos
se observan mas que la esclerosis. En fases cronicas de pacientes mayores el
volumen mandibular disminuye vy la esclerosis es mas acentuada debido a la
menor capacidad de reaccion periostica, asi mismo se observan zonas osteoliticas
mas pequefias y en menor numero. En la TAC y radiograficamente se observa un
patron distintivo de esclerosis enddstica difusa y afectacion del hueso alveolar y
basal asi como extension al angulo, la rama o el coéndilo con bordes
indiferenciados.

Diagnostico diferencial: cementosis difusa, masas de cemento esclerosante de los
maxilares y displasia 6sea florida.

Tratamiento: eliminacion del factor etiolégico y antibiético terapia asi como
corticoesteroides. En virtud de la naturaleza avascular del tejido afectado y de la
extension de la anomalia aun con tratamiento el curso es prolongado.

Osteorradionecrosis 2"

Se caracteriza por una necrosis cronica y dolorosa, acompafada de secuestros
tardios y en ocasiones deformidad permanente debido a irradiacion intensiva de
los huesos. Entre los efectos podemos encontrar muerte de células endoteliales,
hialinizacion secundaria a una degeneracién amiloide y trombosis vascular, el
periostio se fibrosa y los osteocitos y osteoclastos se necrosan, produciéndose un
fibrosis en los espacios medulares. Se reduce el numero y grosor de las
trabeculas éseas, lo que conlleva a una dilatacién de los espacios medulares que
contienen restos necroticos. Estos cambios son progresivos y dan lugar a necrosis
y secuestros 6seos. Radiograficamente en casos avanzados se observan zonas
radiotransparentes con bordes mal definidos y espacios trabeculares irregulares y
dilatados.
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Osteomielitis asociada a diseminacién hematogena %

Frecuente en nifios y representa el 1 % del total de las osteomielitis maxilares.

El factor etiolégico es un trombo séptico diseminado desde un foco infeccioso
periférico a la cavidad medular del maxilar, siendo esta zona la més afectada que
la mandibula por su mayor irrigacién y mayor cantidad de hueso esponjoso.

Osteomielitis asociada a enfermedad sistémica o patologia 6sea **

De acuerdo con el Doctor Raspall * podemos encontrar osteomielitis asociada a

enfermedad sistémica o patologia 6sea en donde se compromete el flujo
sanguineo del hueso ( diabetes, leucemia, agranulocitosis, anemia grave, fiebre
tifoidea, sindrome de inmunodeficiencia adquirida, alcoholismo crénico y drogas)
por lo tanto disminuye la capacidad de respuesta del mismo ante una agresion
bacteriana.

Osteomielitis crénica multifocal recurrente del nifio %

Se caracteriza por periodos de remisién y exacerbacién de duracion impredecible
de varios afnos, la edad media de inicio es a los catorce afios, teniendo como limite
los cuatro y veintiséis afios. Este tipo de osteomielitis afecta principalmente los
huesos largos mas que los maxilares. Radiograficamente se aprecian lesiones
radiolucidas irregulares y multiloculadas localizadas bilateralmente en ambas
ramas de la mandibula. El factor etiol6gico se asocia a la via hetamogena a partir
de via digestiva.

Tratamiento: se basa en antibioticoterapia y desbridamiento quirurgico.
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John P. Schmitz!’ reporta en el afio 1996 la reconstruccién mandibular en un
paciente masculino de 46 afios portador de Picnodisostosis, el cual presenta
fractura patoldgica ocasionado por una por cuadro osteomielitico cronico de seis
meses de evolucion posterior a un tratamiento odontologico basado en exodoncia
de dos molares inferiores sin valoracion clinica ni radiografica del paciente.

T. Kirita'® en el afio 2001 publica la reconstrucciéon mandibular de un paciente
masculino de 21 afios portador de Picnodisostosis con un cuadro osteomielitico
con fistula cutanea en zona mandibular izquierda de dos afios de evolucién tratado
con antibioticos por facultativo odontoldgico.

Describe en primera instancia la reconstruccion con placa de reconstruccion que
en un periodo de 1 afilo 8 meses presento recidiva y secuestro 6seo en zona
mesial de la placa de reconstruccion. Posterior a este evento decide la
reconstruccion con injerto vascularizado de peroné, presentando a los 14 meses
imagenes postoperatorias con una adecuada union 6sea, sin recidiva o problemas
con las placas de fijacion.

Hisakazu Kato?, reporta en el afio 2004 el caso de un paciente de 48 afios
portador de Picnodisostosis que presenta cuadro osteomielitico cronico de 2 afios
de evolucién posterior a manejo exodoéntico de primer molar inferior derecho,
provocando fractura patolégica mandibular a causa de osteomielitis.

Decide realizar excisibn quirdrgica de zona afectada mas reconstruccion
mandibular mediante injerto vascularizado de cresta iliaca. En su postoperatorio
de 14 dias es dado de alta hospitalaria y decide el manejo con camara hiperbarica
por 39 dias, obteniendo mejores resultados clinicos. A los 25 meses existen
imagenes 3d en donde se observa una total unién ésea del injerto.

Nilesh Moniz?!, publica en el afio 2006 el caso de paciente masculino de 33 afios
portador del sindrome de Picnodisostosis, el cual presento fractura de angulo
mandibular mé&s infeccion localizada en alveolo, posterior a tratamiento
odontolégico basado en exodoncia. Refiere que este paciente fue tratado en
primera instancia mediante antibidtico terapia, la cual no fue realizada bajo el
esquema establecido.

El paciente presento secuestro 6seo ocasionado por osteomielitis y en la zona de
fractura mandibular desarrollo pseudoartrosis.
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El paciente fue sometido a reseccion quirirgica mas colocaciéon de injerto de
cresta iliaca con placa de reconstruccion. Durante el primer afio postoperatorio no
existieron recidivas y en imagen radioldgica se observé una adecuada unién 6sea
del injerto.

J. Bahadun ®, reporta en el afio 2007 el caso de un paciente masculino de 11
afios de edad portador de Picnodisostosis, el cual presenta secuestro 0seo
ocasionado por una osteomielitis crénica derivada de un procedimiento
exodéntico en zona de 6rgano dentario 46.

El paciente fue tratado por facultativo odontolégico por 7 meses en los cuales fue
manejado con antibidtico terapia sin cumplir esquema establecido, presentando
fistula lingual con descargas de material purulento.

El manejo se bas6 en el curetaje 6seo de la zona afectada mediante anestesia
general, obteniendo buenos resultados postoperatorios sin recidivas en los
siguientes tres meses del postoperatorio.

R. J. Bathi®® publica en el afio 2000 el reporte de dos pacientes portadores de
sindrome de Picnodisostosis.

El primero masculino de 33 afios que refiere dolor de 6 meses de evolucion en
zona derecha mandibular siendo el factor etiolégico dérgano dentario 46, el
tratamiento se basd en la aplicacion de antibitico terapia preoperatoria y
postoperatoria a tratamiento exodoéntico de factor causal, asi como la aplicacién de
medidas higiénicas rigurosas en cavidad oral y revisiones medicas diarias,
obteniendo asi buen resultado en la evolucion del tratamiento.

El segundo paciente masculino de 38 afos, presenta fistula extraoral activa con
secrecion de material purulento en zona submandibular izquierda. En
ortopantomografia se observa zona de secuestro 6seo, teniendo como factor
etiologico zona de molares. El tratamiento se estableci6 mediante aplicacion de
antibidtico terapia y hemimandibulectomia, a lo que el paciente no acepto el
tratamiento.
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R.J. Bathi® comenta que las caracteristicas intraorales de estos pacientes son un
factor importante para el desarrollo de patologias que pudieran ocasionar cuadros
osteomieliticos de maxilar y mandibula aunados a las caracteristicas de densidad
Osea.

Las displasias esclerosantes del hueso son un grupo de enfermedades que se
caracterizan por un aumento focal o difuso de la densidad ésea, pudiendo afectar
la osificacién endocondral, intramembranosa o ambas, lo que lleva a una excesiva
acumulacién 6sea con un aumento de la densidad %.

El doctor Wilson* reporta mediante la biopsia de cresta alveolar de un paciente
con Picnodisostosis; hueso compacto con pocas osteonas, donde solo las
laminillas concéntricas proximas al conducto de Harvers estaban completas, el
resto tenia la forma de arcos dando a la osteona una configuracién asimétrica, por
otro lado las osteonas estaban separadas entre si por una amplia cantidad de
hueso lamelar.

Algunas osteonas mostraban marcada obliteracion de los conductos de Harvers.
Indicando asi una osteocondensacion notoria en los maxilares, en donde pueden
ocurrir complicaciones después de las intervenciones quirdrgicas, incluyendo
extracciones consideradas simples.
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Diagndsticos Diferenciales
Displasia cleidocraneal.? *

La displasia cleidocraneal (DCC) es una enfermedad autosémica dominante poco
frecuente, con alta penetrancia y expresién variable que afecta el sistema
esquelético. Genéticamente se localiza en el cromosoma 6p2lque codifica el
factor de trascripcion especifica de los osteoblastos. Se caracterizada por estatura
baja, trastornos en la osificacién de huesos largos, pelvis y columna vertebral,
presencia de suturas craneales abiertas, craneo braquiocefélico, hipertelorismo,
cara pequenfa, hipoplasia o aplasia clavicular, hiperlaxitud de hombros y displasia
de las falanges terminales. En lo que respecta al aparato estomatognatico se
puede observar retraso en la erupcion de dientes temporales asi como denticién
mixta, dientes supernumerarios, maloclusiones severas y paladar ojival,
anormalidades presentes en el sindrome de Picnodisostosis.

El incremento de la densidad 6sea presente en el sindrome de Picnodisostosis
permite la diferencia con la displasia cleidocraneal.

Hipotiroidismo infantil. 3

En el hipotiroidismo infantil (cretinismo) pueden existir alteraciones esqueléticas
graves. La insuficiencia tiroidea conduce a una reduccién en la formacion y
resorcion de hueso, con un retraso en la maduracién esquelética, epifisis
anormales y arquitectura 6sea alterada. El déficit de hormona tiroidea no suele ser
de origen genético. La enfermedad puede comenzar en la primera infancia o
posteriormente, los datos clinicos y radiograficos varian con la edad de comienzo
y la intensidad de afectacion. Se ha observado una reduccion del flujo sanguineo
a los huesos, con disminucién de la aposicién y resorcion 6sea.

Las hormonas tiroideas parecen influir directamente sobre las células Oseas y
activar la resorcion. Los sintomas suelen ser apatia, indolencia y estrefiimiento, el
abdomen es grande, temperatura inferior a la normal y piel seca. Al crecer el nifio
presenta retraso mental, estatura reducida e hipotonia generalizada.

Radiograficamente se observa falta de cierre en fontanelas, irregularidades en las
epifisis cuando estas aparecen asi como fragmentadas y granulares.

Los huesos largos presentan un engrosamiento de la cortical, asi como reduccién
de la cavidad medular. La osificacion epifisiaria a lo largo de toda la infancia se
encuentra retrasada y es irregular, en ciertos casos se observa un incremento de
la densidad en las metafisis.
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Displasia metafisiaria familiar (Enfermedad de Pyle) **

Se trata de una displasia craneometafisiaria autosémica recesiva. En el momento
del nacimiento no se observan alteraciones. La sintomatologia es limitada, la
principal alteracion es genum valgum grave, las extremidades inferiores son
desproporcionadamente largas, los pacientes son propensos a las fracturas. Las
radiografias de craneo muestran abultamiento supra orbital con prognatismo
moderado, las costillas y las claviculas son anormalmente gruesas, asi como el
isquion y el pubis. En los huesos largos se observa metafisis ensanchadas que se
extienden hacia las diafisis (forma de matraz), las tibias presentan una forma en S
abierta. El aumento en la densidad 6sea no es tan marcado como en el sindrome
de Picnodisostosis.

Osteopetrosis 2% *2

La osteopetrosis (enfermedad de Albers-Schonberg) es una rara enfermedad
hereditaria, en la que se afecta el proceso de remodelacion del hueso. La etiologia
mas probable es un fallo en la funcién osteoclastica, junto con un defecto en la
resorcion de la esponjosa primaria, que determinan un hueso denso y grueso,
pero fragil. La produccion excesiva de hueso inmaduro condiciona un
engrosamiento de la cortical con estrechamiento u obliteracion de la cavidad
medular, y puede asociarse con anemia y neutropenia.

La osteopetrosis se hereda de forma autosémica recesiva (maligna) y autosémica
dominante (benigna). Los nifios que son afectados en la forma recesiva suelen
nacer muertos y los que logran sobrevivir no suelen superar la etapa infantil. La
clinica suele presentar obliteracion de la cavidad medular por el hueso inmaduro y
causar pancitopenia y hematopoyesis extra medular. Se pueden producir paralisis
de diversos pares craneales por estenosis de los agujeros y también aparece
hidrocefalia, hepatoesplenomegalia, trastornos en el desarrollo dental y sordera.

En la Picnodisostosis encontramos a diferencia de la osteopetrosis, talla baja,
fracturas frecuentes, crdneo de gran tamafio en zona frontal y occipital, aunado a
gue este sindrome se identifica en la primera infancia.
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Diagnéstico Craneo Torax Extremidades Intraoral
Clinico
Picnodisostosis | -Megacefalea. -Hipoplasia -Aplasia de -Paladar ojival con
(créaneo en forma de | clavicular falanges surco medio, sin
pera) -Torax distales de pies | comunicacion a
-Nariz picuda. estrecho y manos. fosas nasales.
-Hipoplasia de -Pectus (Forma de -Macroglosia
Maxilares. excavatum palos de -Apifiamiento
-Exoftalmos. tambor). -Lesiones de
-Manos cortas | caries.
(Facies similares en y cuadradas. -Erupcion
los pacientes de la prematura o
literatura retardada de
consultada) dientes
permanentes.
-Persistencia de
dientes deciduos.
-Organos
dentarios
supernumerarios
-Enfermedad
paradontal.
Displasia -Braquicefalico -Clavicula -Braquidactilia | -Paladar con arco
Cleidocraneal -Prominencia frontal | aplasica -Dedos cortos | elevado.
y parietal. unilateral o -Hendidura
-Aumento del bilateral. submucosa o
didmetro transverso | -hiperlaxitud completa de
craneal. de hombros. paladar.
-Hipertelorismo -Hipoplasia
-Huesos faciales maxilar.
pequefios. -Erupcion tardia
- Nariz de base de 6rganos
ancha. dentarios
temporales y
permanentes.
-Organos
dentarios

supernumerarios
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Craneo Torax Extremidades Intraoral
Hipotiroidismo -Dorso nasal plano | -Abdomen -Retraso en la
Infantil y ensanchado. grande. erupcion de
-Labios engrosados denticion temporal
y pélidos y permanente.
-Hipertrofia lingual. -Hipoplasia del
esmalte.
Displasia -Hipertelorismo -Costillas y | Extremidades -Prognatismo
Metafisiaria -Prognatismo claviculas mas | inferiores
Familiar mandibular y | gruesas. largas.
maxilar.

Osteopetrosis

-Pardlisis de pares
craneales.
(Autosoémico

-Fracturas de
huesos largos.

-Retraso en la
erupcion de
dientes deciduos

recesivo)

Querubismo -Aumento de -Desplazamiento
tamafio en maxilar y de organos
mandibula, dentarios en
involucrando  piso maxilar inferior.
de orbita. -Agenesia de
-Limitacion en organos dentarios
movimiento permanentes.
mandibular. -Retardo en

erupcion de
organos dentarios
permanentes.
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Diagnostico Diferencial Genético

Diagnostico Genético

Picnodisostosis

Sindrome autosémico recesivo
Alteracion ubicada en cromosoma 1
Nivel 1q 21

Displasia Cleidocraneal

Displasia autosémica dominante. Es
causada por mutaciones en el gen
CBFA1/RUNX2, ubicado en el brazo
corto del cromosoma 6.

Hipotiroidismo Infantil

Autosémico recesivo

Osteopetrosis

Autosomica recesiva ( maligna)

Autosdmica dominante ( benigna)

Querubismo

Autosémico dominante
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Tratamientos Coadyuvantes
Oxigenoterapia (Camara hiperbérica)

Algunas osteomielitis adoptan una forma evolutiva refractaria y son rebeldes a
todas las formas de tratamiento habitual (desbridamiento quirargico y tratamiento
antibiético apropiado durante al menos 6 semanas).

Esta evolucion es debida a la adopcién de mecanismos de resistencia por parte del
germen y a la ineficacia de los mecanismos de defensa en un territorio isquémico,
edematoso e hipéxico con baja biodisponibilidad de antibidticos; ademas la
existencia de bajas presiones parciales de oxigeno reduce la capacidad fagocitica
sobre las bacterias.

La oxigenoterapia ha demostrado su eficacia al proporcionar un aumento de las
defensas locales, estimulando la fagocitosis oxigeno-dependiente de los
polimorfonucleares y aportando en ocasiones un efecto bactericida y bacteriostéatico
sobre algunos gérmenes. *’

La oxigenoterapia hiperbarica es una modalidad de terapéutica fisica que se
fundamenta en la obtencién de presiones parciales de oxigeno elevadas, al respirar
oxigeno puro en el interior de una cdmara a una presion superior a la atmosfera. *’

Una camara hiperbarica es un recipiente hermético construido con planchas de
acero soldadas, frecuentemente en forma cilindrica (1.8 m de diametro externo por
3.5m de longitud) que se presuriza con aire 6 con oxigeno y que simula 6 crea una
profundidad determinada, provistos de una serie de sistemas y accesorios que
permiten el aumento controlado de la presion.

Esta especialmente disefiada con diversos accesorios de control y proteccion que
soporta elevadas presiones ambientales, con gases 6 liquidos, con fines médicos 6
de investigacion. Estas camaras pueden ser monoplazas o multiplazas. *

La Atmoésfera Terrestre normalmente ejerce una presion sobre la superficie de
14.7 libras por pulgada cuadrada o 760 milimetros de Mercurio (mm / Hg) a nivel
del mar, siendo equivalente a una atmoésfera absoluta (ATA). Esta atmosfera que
respiramos es una mezcla gaseosa (el aire), la cual esta compuesta por 21% de
Oxigeno y 79% de Nitrogeno aproximadamente, en condiciones normales.
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Durante la sesion de oxigenoterapia la presion en el interior de la Camara se
incrementa dos a tres veces al equivalente de la presién atmosférica, por lo que al
respirar Oxigeno a 3 ATA, los valores de presion de Oxigeno a nivel del alveolo
pulmonar se elevan a 2,173 mm / Hg, la presién parcial de Oxigeno arterial (PaO5)
se elevan a 1,800 mm / Hg, en sangre venosa alcanza cifras de 200 a 300 mm /
Hg, se satura la hemoglobina al 100% de su capacidad, su distancia de difusién se
incrementa 8 veces y mientras en condiciones normales el plasma transporta 0.3
vol./100, con la oxigenoterapia se eleva hasta 6.6 vol./100 (20 veces).

La oxigenoterapia consiste en administrar oxigeno al 100% por mascarilla, casco o
tubo endotraqueal a un paciente sometido a una presién ambiental superior a las
1.3 atmosferas absolutas (ATA).

- Los efectos terapéuticos de la oxigenoterapia los podemos distinguir en la
correccion de la hipoxia tisular general o local.

- La hiperoxia causada por la oxigenoterapia es muy marcada, el organismo se
defiende de ella produciendo una vasoconstriccion periférica compensatoria. Esta
vasoconstriccion solo ocurre en tejidos sanos y no en tejidos hipdxicos, lo que hace
gue estos ultimos se beneficien del volumen plasmatico desviado desde los tejidos
no isquémicos.

- Estimula la cicatrizacion y la angiogénesis, restableciendo el tejido de granulacion
gue en tejidos hipéxicos se encuentra detenido, asi la alternancia hiperoxia /
normoxia constituye un buen estimulo angiogénico.

Aumento de las defensas frente a infecciones. 3" 38

- Aumento de la fagocitosis de los neutrofilos. Esta fagocitosis es O,-dependiente.
- Accidén bacteriostatica sobre gérmenes anaerobios.

La hiperoxigenacion dara soporte a los tejidos pobremente prefundidos; los niveles
de difusién obtenidos son de dos a tres veces los conseguidos bajo oxigenacién a
presion normal. La oxigenoterapia es un potente vasoconstrictor, sin que por ello
se reduzca la oxigenacién, esto es muy util en la reduccion de edema en colgajos
cutaneos e injertos 6seos. El aumento de tension parcial de O2 puede mejorar la
actividad bactericida de los leucocitos. Una tension de oxigeno de 30 a 40 mm Hg
es necesaria para favorecer la proliferacion de fibroblastos y el desarrollo de la
matriz de colageno. ¥
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Esta matriz de colageno da soporte para el crecimiento de nuevos capilares; tal
neo vascularizacion ha sido demostrada en estudios histolégicos de colgajos
tratados con oxigenoterapia.

Mecanismos de accién o efectos clinicos de la oxigenoterapia. *’
- Hiperoxigenacion

- Vasoconstriccion

- Actividad antimicrobiana

- Proliferacion fibroblastica

- Neo vascularizacion

- Mejora la funcién de los osteoblastos

Complicaciones por oxigenoterapia *’
- Crisis convulsivas

- Efectos oculares

- Edema agudo del pulmén.

Contraindicaciones de oxigenoterapia *’

- Neumotdrax

-Enfermedades infecciosas de vias respiratorias altas
-Insuficiencia cardiaca.

-Claustrofobia

Indicaciones de oxigenoterapia. "3

-Indicaciones preferentes. (Tratamientos en los que posee un efecto esencial
junto a otras intervenciones terapéuticas)

-Indicaciones complementarias. (Enfermedades en las que la oxigenoterapia no
es imprescindible, pero posee una accion beneficiosa contrastada en estudios
clinicos y experimentales)

-Indicaciones experimentales. (Basado en una hipotesis terapéutica consistente,
con un sistema de control y de evaluacion de resultado definido y aplicable, y
dentro del contexto de estudios controlados.)

Dentro del cuadro general de indicaciones, la oxigenoterapia se ha utilizado como
tratamiento complementario en cirugia oral y maxilofacial en procesos de osteitis
y osteomielitis de los maxilares, en infecciones necrotizantes de de tejidos
blandos, en la prevencion y tratamiento de osteoradionecrosis y en los retrasos de
cicatrizacion. 333
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Ozonoterapia

Como tratamiento coadyuvante en el manejo de las infecciones cervicofaciales
podemos contar con el uso de la ozonoterapia, que se basa principalmente en sus
dos propiedades fundamentales, oxigenacion tisular y germicida.

En 1857, Von Siemens construye el primer aparato generador de ozono de uso
médico e industrial y, en 1913, el Dr. Albert Wolf lo utiliza para tratar heridas
infectadas, en donde se demuestra el marcado caracter germicida del gas. Se
inicia en 1950 la investigacion cientifica en el campo de la ozonoterapia. *°

El ozono es la forma alotropica del oxigeno. Esta se forma cuando los dos atomos
del oxigeno se excitan y se convierten en tres atomos oxigeno activo e inestable
con un poder germicida de amplio espectro, capaz de eliminar y destruir bacterias,
virus, hongos y esporas, lo que impide la reproduccion de bacterias y destruye la

estructura celular de los virus, y de igual forma aumenta la oxigenacion tisular. **
41

Existen tres formas de generar ozono: *°
-Descarga en corona.

-Plasma en frio.

-Rayos ultravioleta.

Los que producen ozono por medio de descarga en corona necesitan la
alimentacién externa de oxigeno por medio de un tanque y tiene una produccion
alta de ozono. Los generadores de ozono por medio de plasma en frio consisten
en una sonda de cristal con gases, Helio, Nedn y Argdon que se activa por una
fuente eléctrica que, al ponerse en contacto con los tejidos estimula el oxigeno
contenido en la hemoglobina, produciendo el ozono. Por otro lado, los
generadores de ozono por medio de rayos ultravioleta también necesitan un
tanque de oxigeno como fuente de alimentacion externa. *°

27



El tratamiento de enfermedades a base de ozono, se llama ozonoterapia. El 0zono
actia como antioxidante e inmunomodulador, estimula los glébulos blancos, lo que
aumenta las defensas del organismo ante agresiones externas como las
infecciones y la detencion de células mutagenas que pueden producir cancer o
enfermedades autoinmunes. A nivel de glébulos rojos se incrementa la liberacion
de oxigeno generando un mayor transporte de oxigeno a las células.

El ozono tiene un gran nimero de aplicaciones en el campo estomatolégico: **

Periodontologia

Cirugia parodontal

Desinfeccion de cavidades

Desinfeccion de conductos
radiculares

Manejo de infecciones
craneomandibulares

Laserterapia (Laser Terapéutico)

Los procedimientos de cirugia oral y maxilofacial, suelen producir diversos efectos
o0 complicaciones postoperatorias, cuadros inflamatorios y dolor agudo secundario
al tratamiento mismo, por lo que se han instalado diversos manejos coadyuvantes
en el control de la inflamacion, dolor y regeneracion de tejidos blandos y 6seos. En
este caso el manejo de Laser Terapéutico.

En 1960, el primero en observar el efecto del laser fue Maiman, con un cristal de
rubi excitado por destellos cortos e intensos de luz. El cristal de rubi sintético
poseia simetria cilindrica y sus dos camaras se recubrieron con depositos de plata
para incrementar su poder reflector y constituirla asi en los extremos de una
cavidad resonante. %

El primer investigador que uso el laser en cirugia fue Yahr en 1966 y Jako en
cirugia oral y maxilofacial en 1967. 42

El laser terapéutico trabaja con impulsos de 700 a 2000 Hz, con potencia de 5 a
10 watts por cada impulso, pero sin que llegue a acumularse ni transferirse en
efecto térmico, eliminando cualquier tipo de accién calorifica en el tejido. Tiene
una emision tipica de 904 nm de longitud de onda que le proporciona una
capacidad de absorcion en profundidades de 3 y 4 cm en tejidos blandos, las
aplicaciones terapéuticas requiere de zonas de irradiacién entre 4 y 30 cm. *2
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Al aumentar disponibilidad de ATP celular y propia actividad fotoeléctrica sobre la
membrana de polarizacion repolarizandola aumenta por lo tanto su umbral de
excitacién, dando una excelente accién analgésica. *?

Asi también el laser contribuye a normalizar la situacion iénica a ambos lados de
la membrana en la transmisién del impulso nervioso y la contraccion de la fibra
muscular, restablece la situacion idénea y con ello la vitalidad celular y sus
funciones normales. También goza de un papel relevante en la normalidad de la
funciones de las células del endotelio vascular, para la reabsorcion de los edemas
0 en las células nerviosas, impidiendo la transmisién del impulso nervioso. *?

Por esta razén se refiere un afecto analgésico y antiinflamatorio del laser, por la
especifica accién fotoeléctrica de los impulsos laser de media potencia, asi como
la normalizacion en el metabolismo de células de los tejidos inflamados. #?

En un estudio realizado por el doctor Kimura ** en el afio 2002, se operaron 65
pacientes de cirugia ortognatica, a los cuales se les realizo osteotomias
mandibulares bilaterales, de los cuales 26 pacientes se les aplico laser
terapéutico de mediana potencia solo en el lado derecho durante 10 sesiones
durante 4 minutos.

El numero de sesiones fue en base a él diagnostico y tratamiento, asi como su
evolucion, teniendo un promedio de 10 sesiones en intervalos 2 dias.

Para evaluar los parametros de reaccion inflamatoria, disminucion de dolor, y
calidad de cicatrizacion Osea se utilizo uno de los siguientes métodos. Edema
post-operatorio: se realizo una medicién con cinta métrica de la zona tragus a la
comisura bucal y de esta al angulo de la mandibula ( gonion ) verificando asi, los
cambios clinicos ocurridos en ambos lados y en forma secuencial desde la 24
horas iniciales hasta los 30 dias. *

De igual forma se selecciono una muestra de 5 pacientes para la toma de biopsia
de hueso y el retiro de material de osteosintesis para conocer los cambios
histologicos y radiograficos producidos por el laser terapéutico en el lado derecho,
teniendo como control el lado izquierdo. *?

Los resultados de este estudio observacional fueron la remision del proceso
inflamatorio agudo a la 52 sesién en control con el lado izquierdo. *?
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A los pacientes que se les tomo biopsia de tejido 6seo manejados con
laserterapia reportaron infiltrado inflamatorio moderado con formacion activa de
hueso, a comparacion del lado control izquierdo en donde se reporto mayor
infiltrado inflamatorio, cambios 6seos con necrosis isquémica del hueso cortical. *2

Mediante radiografias posteroanterior de craneo y ortopantomografia a las 6
semanas de haber realizado la cirugia se observo una mayor condensaciéon 6sea
en el lado derecho donde se aplico laser terapéutico, en comparacién con el lado
control izquierdo donde se observo una zona radiotransparente del corte éseo
sagital. *?

Las técnicas de aplicacion de laser terapéutico son dos: Técnica puntual, donde
escogemos algunos puntos estratégicos sobre el area lesionada para la aplicacion
del laser, y la Técnica de barrido, donde cubrimos toda la extension de la lesién en
movimientos de vaivén.

Indicaciones de Laser terapéutico
-Reparacion de tejido blando
-Reparacion de tejido 6seo
-Reparacién de tejido dental

-Reparacion nerviosa
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Conocida la fisiopatologia y las alteraciones craneofaciodentales del paciente
portador del sindrome de Picnodisotosis es necesario establecer un criterio
diagnostico y ubicar la participacion del cirujano dentista y de las especialidades
odontolbgicas en la atencion de estos pacientes.

La odontologia preventiva se puede definir como la suma total de esfuerzos por
promover, mantener y restaurar la salud del individuo a través de la promocion, el
mantenimiento y la restitucién de la salud bucal. ** Cualquier medida que permita
reducir la probabilidad de aparicibn de una afeccion o enfermedad, o bien
interrumpir o aminorar su progresion. 3

Por lo general, las personas acuden a consulta odontolégica cuando padecen
caries avanzada o sus complicaciones y muchas veces lo hacen cuando es
imposible conservar los dientes. Por ello, la tendencia actual de la odontologia es
la prevencion.

La filosoffa de la odontologia preventiva incluye: >

— Considerar al paciente como una unidad y no como un
conjunto de dientes enfermos.

— Si el paciente tiene una boca sana, tratar de conservar
la salud.

Diagnosticar y tratar las lesiones lo mas pronto posible.
Rehabilitar al paciente
Dar educacion para la salud del individuo, la familia y la

Ll

comunidad.

Los problemas de salud publica son los siguientes: *

Caries dental

Enfermedad periodontal.
Anomalias dentofaciales.
Maloclusiones

Céancer bucal

Malformaciones de tejidos dentales
Traumatismos maxilofaciales
Fluorosis dental.

R/ R/
L XA X

R/ R/ R/
R X IR XX X4

R/
%

R/ R/
L XA X4
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De este modo resulta que la caries dental y la enfermedad periodontal son de las
enfermedades mas frecuentes en la poblacion, por lo cual existen demasiadas
personas con caries sin obturar y desdentadas. Lo mas importante de estos
padecimientos es que se pudieron evitar.

Un programa de odontologia preventiva debe realizarse en dos niveles: el hogar y
el consultorio. >

Hogar:
o Practica de una higiene bucal correcta, uso de
dentifricos y, cuando se requiera, enjuagues con flaor.
. Dieta adecuada
. Tratamiento de cualquier enfermedad potencialmente
perjudicial para las estructuras del aparato estomatognatico.
J Acudir a las citas con el odontologo.
Consultorio:
> Control de placa dentobacteriana.
> Instrucciones al paciente a cerca de dietas y alimentos.
> Uso de selladores en fosetas y fisuras.
> Educacién y ensefianza para el paciente.
> Seguimiento o control con una frecuencia definida.

Uno de los objetivos primordiales de un programa de odontologia preventiva
consiste en ayudar al paciente a mejorar los habitos que contribuyen al
mantenimiento de la salud bucal, por lo tanto es necesario ensefiar al paciente a
reconocer la existencia de estados indeseables en su boca, a comprender cémo
se producen y a controlarlos.

La odontologia preventiva se ha dividido en tres niveles diferentes®

Prevencidon primaria: utiliza técnicas y agentes para impedir el inicio de la
enfermedad, cambiar en sentido opuesto el progreso de esta, o para detenerla
antes de que se requiera un tratamiento.
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La prevencion secundaria emplea métodos de tratamientos estandarizados para
acabar con un proceso patolégico y para restaurar los tejidos lo mas cercano a la
normalidad.

La prevencion terciaria utiliza las medidas necesarias para sustituir los tejidos
perdidos y rehabilitar a los pacientes hasta el punto en que las capacidades fisicas
o las actitudes mentales, o ambas, estén lo mas cerca posible de la normalidad
después de la falla de la prevencion secundaria.

El Cirujano Dentista de practica general, quedara limitado a una odontologia
preventiva, y en la particularidad de encontrar alguna patolégia en el aparato
estomatognatico o sistémicamente del paciente con Picnodisostosis, debera ser
remitido para su manejo hospitalario.
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Objetivos
1.- Describir la fisiopatologia de Picnodisostosis.

2.- Describir el manejo de una complicacion estomatolégica en paciente con
Picnodisostosis.
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Caso clinico

N=1
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Recursos
Humanos.
Director de tesis.

Cirujano Maxilofacial adscrito al servicio de Cirugia Maxilofacial del Hospital
General “La Perla” ISEM. Profesor de cirugia bucal en la Facultad de Estudios
Superiores Zaragoza.

Asesor de tesis.

Cirujano Maxilofacial adscrito al servicio de Cirugia Maxilofacial del Hospital
General “La Perla” ISEM. Profesor de cirugia bucal en la Universidad
Intercontinental.

Pasante de servicio social

Pasante de servicio social en el area de cirugia bucal en la Facultad de Estudios
Superiores Zaragoza. Tareas y actividades realizadas; investigacion en el area de
cirugia bucal asi como atencion a la poblacién general de las clinicas periféricas
de la FES Zaragoza enfocado a las necesidades quirdrgicas odontolégicas.
Servicio social en Hospital General “La Perla” en el servicio de Cirugia
Maxilofacial.

Fisicos.
Facultad de Estudios Superiores Zaragoza

Biblioteca Central Campus I: utilizacién de sus instalaciones y material para la
basqueda de informacion con respecto al proyecto a desarrollar.

Hospital General La Perla ISEM

Servicio de archivo: utilizacién de expediente clinico para la recoleccion de datos
sobre el paciente sobre el cual se desarrollara la investigacion.
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Materiales.

Consumo.

Una computadora portatil.
Memoria USB

Copias de articulos de investigacion.

Copias de libros y atlas de investigacion.

Céamara fotografica digital.

Boligrafos y lapices.

Financiero.
Transporte
Copias

Tinta impresion

Telefénico.
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Presentacion de caso clinico
Ficha de identificacion
Nombre: O. P. R.
Edad: 42 afos
Sexo: Femenino
Escolaridad: primaria
Originario del estado de puebla

Reside actualmente en San Jer6onimo colonia Lomas de san Isidro Estado de
México.

Antecedentes Heredo Familiares.

Madre hipertensa. No refiere datos de importancia para su sindrome, paciente
socioculturalmente limitada, no aporta datos.

Antecedentes Personales no Patolégicos.

Originaria del estado de Puebla, reside actualmente en el Estado de México. Casa
propia de cartbn. No cuenta con ningun servicio intradomiciliario, téxicos (-),
zoonosis (-).

Antecedentes Personales Patoldgicos.

Refiere hospitalizacion por presentar fracturas en fémur y tibia en afio 1999.
Fractura de brazo y antebrazo afio 2002, enfermedades exantemicas propias de la
infancia.

Antecedentes gineco-obstetricos: menarca 14 afios.
Interrogatorio por aparatos y sistemas.
Sin patologia aparente

Piel, mucosas y anexos: piel con adecuada coloracion e hidratacién.
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Padecimiento actual

Paciente femenino 42 afios de edad, inicia aproximadamente 5 afios de evolucion
con proceso infeccioso submandibular izquierdo, presentando actualmente fistula
cutanea ipsilateral activa con material purulento posterior a manejo exodontico de
organo dentario en zona afectada. Recibe atencién por facultativo odontolégico en
base a antibiotico terapia sin cumplir esquema establecido.

Exploracion fisica.

Temperatura 36.5°% Frecuencia Cardiaca 63 X min
Frecuencia respiratoria 24 x min. Peso 47.500 kg talla 1.30 m

Habitus exterior. Paciente ubicado en tres esferas de conciencia, edad cronolégica
a la aparente, cooperador, facies a expensas de su padecimiento. Paciente
presenta talla baja.

Cabeza. Craneo braquicefalico sin hundimientos ni exostosis, aumento de tamafio
en regioén craneal, cabello y cejas con adecuada implantacion, rines orbitarios
integros, aparente exoftalmos, escleras azules, pupilas isocoricas normoreflexicas
al estimulo luminoso, nariz integra, fosas nasales permeables, aparente hipoplasia
maxilar, pabellones auriculares integros, labios integros, aparente retrognatia,
apertura bucal maxima 30mm. En region submandibular izquierdo se observa
fistula activa con material purulento, sintomatologia dolorosa minima.

Extremidades. Integras, miembros pélvicos y toracicos de menor tamafio, manos
cortas, dedos cortos redondeados.

Exploracion intraoral. Apertura maxima 30mm., labios y mucosa intraoral
adecuada coloracién e hidratacion, se observa hueso expuesto por cortical lingual
a nivel del primer molar inferior izquierdo, ausencia clinica de segundo y tercer
molar, sintomatologia dolorosa minima, arco mandibular estrecho con diversas
lesiones de caries. Paladar estrecho con surco palatino, apifiamiento dental
superior, diversas lesiones por caries. Aparente macroglosia.
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El paciente refiere haber sido diagnosticada con sindrome de Picnodisostosis en
el Hospital General de México por el servicio de genética.

Paciente femenino de 40 afios de edad que acude por primera vez a la consulta
externa de cirugia maxilofacial remitida de centro de salud por proceso
inflamatorio infeccioso crénico repetitivo de 5 afios de evolucién secundario a
infeccion odontogenica en molar inferior izquierdo 6rgano dentario 36, en el cual
se realizo tratamiento odontoldgico (exodoncia) y en 3 ocasiones ha presentado
proceso infeccioso que ha fistulizado cutaneamente, manejado con antibiotico
terapia.

Clinicamente se observa aumento de volumen moderado submandibular
izquierdo no doloroso con fistula cutanea por donde drena material purulento.

| Dx pb osteomielitis cronica supurativa mandibular.

En ortopantomografia se observa hemimandibula izquierda con lisis y secuestros
0seos que abarca zona del canino inferior izquierdo llegando hasta rama
mandibular con limite condilo izquierdo.

En Tomografia Axial Computarizada mandibular con reconstruccién tridimensional
se observa destruccion de hemimandibula izquierda con un trazo de fractura en
cuerpo de mandibula ipsilateral.

Los estudios solicitados confirman el diagnoéstico clinico de osteomielitis
mandibular cronica supurativa.
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Plan de tratamiento.

Hemimandibulectomia izquierda mas colocacion de placa de reconstruccion y
condilo de titanio.

Toma de modelo craneo facial para precontorneo de céndilo y placa de
reconstruccion de titanio.

Prondstico: Reservado para la funcién

Posterior a valoracion por parte del servicio de medicina interna y servicio de
anestesiologia se decide realizar tratamiento quirdrgico.

Laboratoriales pre quirargicos dentro de parametros normales.

Postoperatorio 5 dias de evolucién hacia la mejoria, tolerando via oral. Se decide
dar el alta hospitalaria.

Reporte histopatologico.

En el reporte histopatolégico se menciona necrosis 6sea compatible con
osteomielitis cronica supurativa.
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Discusion de informacion.

Nuestro paciente reune las principales caracteristicas clinicas de acuerdo a
criterios mencionado por; Wilson A. Delgado®, Gorlin J. Robert, ° Scriver R.
Charles, *° conforme a los articulos publicados sobre este sindrome.

Estos autores proponen el estudio genético para el diagnostico del Sindrome de
Picnodisostosis. Dentro de la infraestructura hospitalaria no se cuenta con el
servicio de genética, por lo cual no se llevo a cabo este estudio. La conducta es
solicitar el estudio genético al paciente, en nuestro caso el paciente ya contaba
con el diagnéstico de Picnodisostosis por parte del servicio de genética del
Hospital General de México.

De acuerdo a criterios de; T. Kirita'®, Hisakazu Kato 2> Nilesh Moniz, ?* el manejo
de estos pacientes en el aspecto quirdrgico se basa en la reconstruccién mediante
injertos vascularizados. En nuestro caso no se realiza injerto vascularizado debido
al conocimiento de la fisiologia 6sea y el aspecto de infraestructura hospitalaria.

El aspecto de medicina hiperbarica es mencionado en los trabajos de T. Kirita®® y
Hisakazu Kato ?° para el manejo de sus casos respectivamente. Como se ha
mencionado en nuestras propuestas la medicina hiperbarica, ozonoterapia y
terapia laser debe de incluirse para el manejo de infecciones y tratamientos
quirargicos del paciente con Picnodisostosis.
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Conclusiones:

La integracion de los datos clinicos de esta enfermedad no puede someterse a
mal interpretacion, los apoyos de gabinete y de estudios especializados deberan
ser considerados de esa forma, solo como apoyos, la desinformacion, sobre todo
la falta de criterio y de andlisis de la signo sintomatologia de esta entidad ocasiona
un sinfin de compromisos no necesarios para estos pacientes y posiblemente para
otras entidades sistémicas.

El desarrollo tecnoldgico actual, por una parte nos dimensiona a tratamientos y
diagndsticos de vanguardia pero también nos sustrae de nuestra esencia clinica.

Esta entidad en un alto porcentaje de prevencién de control y de manejo es
tajantemente hospitalaria.

La importancia de prevencion estomatoldgica radica en la preservacion de la salud
bucal mediante la sensibilizacién y concientizacion de nuestros pacientes sobre su
salud bucal y sistémica, evitando tratamientos mutilatorios, en el caso que nos
ocupa, hemimandibulectomia.

Finalizo que los estudios de alta especialidad y los recursos tecnoldgicos no
sustituyen el argumento clinico como cimiento del quehacer médico y en este caso
odontoldgico
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Propuestas y recomendaciones

A continuacién se proponen las acciones estomatoldgicas en las que el cirujano
dentista de practica general puede participar o no.

Tratamientos en los que puede participar el cirujano dentista.

v

ANEA NI NI

<

Promocién a la salud.

Profilaxis

Selladores de fosetas y fisuras.

Técnicas de cepillado

Restauraciones ( amalgamas /
resinas/ coronas/ incrustaciones)

Tratamientos  protésicos previa
valoracion de salud bucal.

Tratamientos en los que no debe participar el cirujano dentista.

I I

Exodoncia
Endodoncia
Parodoncia
Ortodoncia
Ortopedia facial

El paciente con Picnodisostosis requiere de un manejo odontolégico
interdisciplinario hospitalario.
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Tratamiento quirdrgico del aparato estomatognatico.

. Evaluado por servicio de cirugia
maxilofacial.

Apnea obstructiva del suefio

. Manejo interdisciplinario con
Otorrinolaringologia y clinicas de desordenes del suefio

Auxiliares de diagnostico que se solicitardn por parte del cirujano dentista.

> Historia clinica
> Radiografia panoramica (
ortopantomografia )

> Radiografia lateral de craneo

> Radiografia  anteroposterior de
craneo

> Serie de radiografias periapicales

> Radiografias de aleta mordible

> Radiografias oclusales

> Modelos de estudio

La radiologia es un método auxiliar fundamental en estomatologia,
complementado con el estudio clinico del paciente, las radiografias confirman
mucho de los datos observados en la historia clinica y revelan otros de manera
rapida y efectiva. %

Propuestas.

El uso de Tomografia Axial Computarizada en los pacientes con sindrome de
Picnodisostosis.

La resolucién que se obtiene de las estructuras 6seas Yy la posibilidad de obtener
imagenes en distintos planos del espacio (axial, coronal, sagital) hacen que sea
Gtil para obtener un mayor conocimiento anatémico de los procesos patoldgicos de
etiologia infecciosa, traumatica o tumoral. >

La utilizacion de la oxigenoterapia (cadmara hiperbarica), ozonoterapia y laser
terapéutico, deberan ser propuestos como coadyuvantes en el tratamiento de las
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infecciones de los maxilares en el paciente portador del sindrome de
Picnodisostosis durante el tratamiento hospitalario.
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Anexos.
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Imagen 1. Clinica

Imagen 2. Clinica Extraoral
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Imagen 3. Ortopantomografia (inicial)

Imagen 4. TAC vista frontal
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Imagen 6. TAC vista lateral derecha

52



0

ma

Imagen 7. Tomografia corte axial.
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Imagen 8. Tomografia
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Imagen 9. (Antecedente radiografico) Radiografia en donde se muestra fracturas
antiguas de huesos largos pélvicos del paciente.

Imagen 10. (Antecedente radiogréfico) Radiografia en donde se muestra fractura
consolidada de huesos largos pélvicos del paciente.
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Imagen 11. Técnica de Pre contorneo de placa de reconstruccion

Imagen 12. Vista lateral izquierda
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Imagen 14. Trans Quirargica
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Imagen 15. Trans Quirurgico

Imagen 16. Colocacién Placa de reconstruccion.
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Imagen 17.

Imagen 18. Radiografia de control Posteroanterior de craneo
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DERECHA

Imagen 19. Ortopantomografia de control

Imagen 20. Radiografia de control lateral de craneo
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Imagen 20. Post operatorio tardio

Imagen 21. Post operatorio tardio
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LABORATORIO CLINICO HOSPITAL GENERAL “LA PERLA”

PARAMETRO RESULTADO UNIDAD VALOR DE REFERENCIA
Glucosa 89.0 Mg / di 70 -110
Nitrégeno ureico 13.0 Mg / di 8.0-23.0
Creatinina 1.10 Mg / di 0.60-1.10
Urea 27.8 Mg / dl 14.9 — 38.5
HEMATOLOGIA

Leucocitos total 7.3 X107 3 40.00 -11.00
Eritrocitos 4.63 X 10" 6 4.04 -6.13
Hemoglobina 13.7 G /di 12.20-18.10
Hematocrito 40.2 % 40.00 — 52.00
Vol. Corpuscular | 86.7 Fl 80.00 — 97.00
medio MCV

Hgb. Corpuscular | 29.5 Pg 27.00 — 31.20
medio MCH

Cont. Med. Hgb. |34.1 G/dl 31.80 - 35.40
Corpuscular

MCHC

Plaquetas 293.0 X 1073 142.00 — 424.00
RDW-CV 15.7 * 11.60 —-14.80
Linfocitos % 22.04 % 20.00 — 45.00
Monocitos % 5.72 2.00 — 10.00
Neutrofilos % 69.15 % 40.00 - 70.00
Eosinofilos % 2.59 1.00 — 3.00
Basofilos % 0.58 0.00-1.00
Linfocitos # 2 X 1073 1.00 - 4.00
Monocitos # o* X 1073 1.00 -4.00
Neutrofilos # 5* X 1073 2.00-4.00
Eosinofilos # 0

Basofilos # 0

Volume plaquetar | 12.1 9.00 —13.00
medio

COAGULACION

Tiempo de | 11.8 Seg 10.00-14.00
protombina

Testigo tiempo de | 11.4 — 100 % Seg

protombina
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Tiempo parcial de | 24.7 Seg 27.00-39.00
tromboplastina

Testigo tiempo | 28.0 — 35.0 Seg Seg

parcial de

tromboplastina

INR 0.91

% Actividad 96.6 %

UROANALISIS

Color Amarillo claro

Aspecto Turbio

Densidad 1.015 1.01-1.02
PH 7.0 5.00-8.00
Leucocitos Negativo

Nitritos Negativo

Proteinas Negativo Mg / di

Glucosa Negativo Mg / di

Cetonas Negativo

Urobilinogeno Negativo Mg / dl

Bilirrubina Negativo

Sangre Negativo

Sedimento

Células epiteliales | Escasas

Bacterias Moderadas

Oxalato de calcio | Moderado

Fosfatos amorfos | abundante
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