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REHABILITACION BUCAL DE PACIENTE PEDIATRICO
CON ANEMIA DE DIAMOND-BLACKFAN

*Ingrid Baez Madrigal **Hilda Ceballos Hernandez

Resumen

La anemia de Diamond-Blackfan (ADB) es un trastorno genético raro caracterizado
por anomalias congénitas y aplasia de globulos rojos, se manifiesta durante el
primer afio de vida, principalmente de los 2 a los 3 afios de edad. Es causada por
mutaciones que afectan genes que codifican proteinas ribosomales, provocando
predisposicion al cancer. Objetivo: Presentar el caso clinico de una paciente con
ADB con sobrecarga de hierro en protocolo de trasplante y llevar acabo
rehabilitacion bucal. Caso clinico: Se presenta el caso de femenina de 4 afios de
edad con ADB en protocolo de trasplante, referida por el servicio de Trasplante
Alogénico de Médula Osea, para valoracién de focos infecciosos. Por lo que se
programa para rehabilitacion bucal bajo anestesia general, previo a su trasplante.
Resultados: Se realiza rehabilitacion bucal de la paciente sin complicaciones. En
la actualidad la paciente se encuentra bajo control y mantenimiento. Conclusion:
Es importante conocer las caracteristicas de los pacientes con ADB, para realizar
un tratamiento estomatologico correcto, de manera multidisciplinaria.

Palabras Clave: Anemia de Diamond-Blackfan, Aplasia eritrocitaria, Rehabilitacion
bucal bajo anestesia general, Estomatologia Pediatrica

Abstract

Diamond-Blackfan anemia (DBA) is a rare genetic disorder characterized by
congenital anomalies and red cell aplasia, it shows during the first year of life, mainly
from 2 to 3 years old. It is caused by mutations that affect genes that encode
ribosomal proteins, causing predisposition to cancer as a result of ribosomal
dysfunction. Objective: To present the clinical case of a patient with DBA and iron
overload in the transplant protocol and carry out oral rehabilitation. Clinical Case:
The case of a 4-year-old female patient in transplant protocol is presented, sent by
the Allogeneic Bone Marrow Transplant service, for assessment of infectious foci.
Therefore, it is scheduled for oral rehabilitation under general anesthesia, prior to
transplantation. Results: The patient's oral rehabilitation is achieved without
complications. Currently the patient is under control and maintenance. Conclusion:
It is important to know the characteristics of patients with DBA, in order to perform a
correct stomatological treatment, always in a multidisciplinary way.

Key Words: Diamond-Blackfan Anemia, erythrocyte aplasia, oral rehabilitation
under general anesthesia, Pediatric Dentistry

*Alumna de la Especialidad de Estomatologia Pediatrica del Instituto Nacional de Pediatria.
**Odontopediatra, adscrita al Servicio de Estomatologia del Instituto Nacional de Pediatria.



Introduccion

El presente trabajo, tiene como
propdsito exponer el caso clinico de
una paciente con ADB con sobrecarga
de hierro en protocolo de trasplante y
llevar acabo rehabilitacion bucal.

La sangre es un fluido muy singular
compuesto por muchos elementos
celulares, asi como una porcion
liquida que consiste en proteinas,
aminoacidos, carbohidratos, lipidos y
otras macromoléculas. La célula
madre hematopoyética pluripotencial
(CMH) es la progenitora de todas las
células que surgen en la sangre. Los
elementos celulares que surgen de
esta célula madre son la serie roja, la
serie blanca y plaquetas. La serie
blanca en la circulacién periférica esta
compuesta por: neutrofilos,
monocitos, eosinofilos, basofilos y
linfocitos. (1)

No existe un organo especifico para
los trastornos hematologicos, sus
enfermedades surgen a partir de la
meédula dsea, los ganglios linfaticos o
el compartimento intravascular.(1)

La hematopoyesis comienza
temprano en el desarrollo embrionario.
El hematoblasto es el precursor
comun de la CMH y la célula
endotelial, esta presente en
cantidades muy pequefas y conserva
su capacidad de diferenciarse en
todas las células sanguineas vy
proliferar. En las primeras etapas de la
embriogénesis, estas células circulan
a través del embrion para suministrar
oxigeno y suministrar nutrientes. Las
células madre que surgen del sistema
aorta-gonada-mesonefros (AGM) mas
tarde dan lugar al sistema sanguineo

gue comienza inicialmente en el saco
vitelino, continua con el higado y
finalmente la médula 6sea.(1)

Sistema Mieloide

Las células que conforman éste
sistema, surgen de la cavidad central
de la médula. El sistema mieloide
consta de globulos rojos, glébulos
blancos y plaquetas. Los globulos
blancos, se subdividen en neutrofilos,
monocitos, eosindfilos y basdfilos. Los
neutroéfilos, eosinofilos y basdfilos se
denominan "granulocitos" por la
presencia de sus granulos
citoplasmaticos que definen su
funcion. (1)

Eritrocito

Célula anucleada especializada que
contiene hemoglobina. Transporta
oxigeno desde los pulmones a los
tejidos y diéxido de carbono desde los
tejidos de regreso a los pulmones. La
eritropoyesis, es el proceso de
produccion de globulos rojos, desde la
célula progenitora mieloide, hasta
convertirse en un disco biconcavo
anucleado de 8 a 10y de diametro,
altamente deformable. La produccién
de éstas células esta regulada por la
eritropoyetina. El  proceso de
eritropoyesis tiene una duracion de 4
dias, los nuevos eritrocitos en la
circulaciéon se denominan reticulocitos.
Su conteo normal es de
aproximadamente 5 millones de
eritrocitos por microlitro en hombres y
en mujeres 4.5 millones de eritrocitos
por microlitro.(1)



Anemia de Diamond-
Blackfan

La ADB es un trastorno hereditario
poco frecuente, caracterizado por
insuficiencia de la médula 6sea,
aplasia de glébulos rojos, anomalias
congénitas y una predisposicion al
cancer como resultado de Ia
disfuncion ribosémica. (2)

Fue descrita originalmente en 1936
por Huge W. Joseph en una revision
de anemia en la infancia y en la nifiez,
posteriormente se clasific6 como
anemia congénita hipoplasica por
Diamond y Blackfan en 1938. Afos
después Diamond, Allen y Magill
publicaron un estudio de 25 afios el
cual llamaron Anemia Hipoplasica
Congénita Eritroide.(3)

Epidemiologia

Es una enfermedad hereditaria rara,
se presenta en aproximadamente 6 a
7 individuos por cada millon de
nacimientos a nivel mundial con una
relacion 1:1 entre hombres y mujeres,
de acuerdo a Bartels y Vives en 2018.
En el Instituto Nacional de Pediatria
para el afno 2020 se encuentran
reportados unicamente tres
casos.(2,4)

Etiologia

Es provocada por mutaciones que
afectan genes codificadores de
proteinas ribosomales, como RPS19,
codificador de la proteina S19,
encontrada en el cromosoma
19913.2.(5) Asi mismo puede ser
causada por la mutacion del regulador
de transcripcion eritroide GATA 1.(6)

Aunque la mayor parte de los casos se
origina de manera esporadica, se han
reportado casos autosomico
dominantes y autosomico
recesivos.(7)

Las mutaciones, dan origen a un
defecto intrinseco a la célula
progenitora de eritrocitos provocando
una disminucion en la proliferacion y
aumento de apoptosis.(5)

Diagnéstico

En la mayor parte de los casos se
diagnostica alrededor de los 2 meses
de edad. Los criterios son:

Clasicos

-Anemia normocromica macrocitica,
-Reticulocitopenia

-Recuento normal o ligeramente
aumentado de plaquetas.

-Edad menor a 1 afio.

De Apoyo

-Anormalidades fisicas tipicas (Ver
Cuadro 1)

-Aumento de la hemoglobina fetal
-Aumento de la actividad adenosin
deaminasa eritrocitaria.

-Macrositosis

-Antecedentes heredo familiares.

Sus diagnostico  diferencial es
eritoblastopenia transitoria de la
infancia.(8)

MANIFESTACIONES CLINICAS Y RADIOLOGICAS (6)(7)
PESO BAJO AL NACER
ESTATURA BAJA
FACIES “CATHIE” NARIZ CORTA, PUENTE NASAL
ANCHO Y LABIO SUPERIOR
GRUESO.

FISURA LABIO PALATINA,
SINDROME DE PIERRE ROBIN,
MACROGLOSIA,
ORGANOS DENTARIOS
SUPERNUMERARIOS,
OBLITERACION DE PULPA
CORONAL

OROFACIALES

INTRAORALMENTE




OIDO MICROTIA
CUELLO ALADO
0JOS HIPERTELORISMO,PLIEGUE DE
EPICANTO,ESTRABISMO,
MICROFTALMIA, GLAUCOMA
TEGUMENTOS Y PALIDEZ
MUCOSAS

Cuadro 1: Caracteristicas Clinicas ADB

Tratamiento Médico

Se basa en la respuesta a los
esteroides como la prednisona. En
aquellos pacientes que no responden
a los esteroides, el tratamiento es el
soporte transfusional con
concentrados eritrocitarios, hasta ser
encontrado un donante apropiado de
médula ésea; ya que el trasplante de
la misma es el unico tratamiento
curativo. (4)

Trasplante de Médula
Osea

Es un procedimiento terapéutico para
pacientes con padecimientos hemato-
oncolégicos. Previo al trasplante los
pacientes son sometidos a un
tratamiento intensivo con
quimioterapia, radioterapia o ambas,
que se denomina ‘“regimen de
acondicionamiento”. (9)

En todo el mundo al afio se realizan
mas de 30,000 trasplantes y la tasa de
supervivencia del receptor a un afio es
70-80%.(10)

La inmunosupresion a la que son
sometidos estos pacientes para recibir
un trasplante, los coloca en una
posicion de alto riesgo para sufrir
infecciones, por lo que se debe llevar

a cabo un tratamiento odontolégico
oportuno para contribuir a la
preservacion de la médula &sea
trasplantada.(11)

Manejo Estomatoloégico

Se ha demostrado que el tratamiento
dental antes de la quimioterapia o
trasplante de médula o6sea puede
prevenir la muerte de 18 de cada
10,000 pacientes y puede reducir las
infecciones  sistémicas en  un
tercio.(12)

Es importante considerar que los
pacientes tratados con
corticosteroides  durante  mucho
tiempo pueden requerir una dosis
mayor previo a los procedimientos
quirurgicos en sillén dental y bajo
anestesia general para prevenir una
crisis suprarrenal. Dicha dosis es
decidida por su médico tratante. (13)

Si el paciente es candidato para
tratamiento con anestesia general, se
realiza interconsulta con el servicio de
Hematologia para llevar a cabo una
transfusion de concentrado
eritrocitario previa al tratamiento.(11)

Aquellos pacientes con
concentraciones de hemoglobina por
debajo de 6 g/dL requieren de terapia
transfusional, aquellos pacientes con
valores de hemoglobina entre 6 y 10
g/dL, la decision de transfusion se
basa en una evaluacién del estado
clinico. (14)

Debido a la aplasia de glébulos rojos,
estos pacientes se encuentran en
riesgo de producir hipoxia, por lo que



es importante revisar los valores de la
biometria hematica (Ver cuadro 2)
previo a cualquier tratamiento
odontoldgico. (11)

Biometria Hematica

Mujeres Hombres
Eritrocitos 4 a| 45 a 6
5.4millones/mm?® millones/mm®
Reticulocitos 20 000 a 100 000/mm?

Hemoglobina 12 a 16 g/dL 135 a 175
g/dL

Hematocrito 40-42% 36-48%

VCM 81a99fL

CMHC 30 a 36%

HCM 30-34 pg

Leucocitos 6000-10 000/mm?®

Neutrofilos 3000-7000/mm?®

Linfocitos 1000-3500/mm®
Eosindfilos 0-500/mm?3

Basdfilos 0-300/mm?®
Monocitos 100-600/mm?
Plaguetas 150 000-450 000mm?

Cuadro 2: Biometria Hematica(11)

La enfermedad subyacente de los
pacientes es importante para
determinar el riesgo de infeccion. La
planificacion adecuada del tratamiento
dental puede ayudar a prevenir futuras
infecciones potencialmente mortales
en este grupo de pacientes. (15)

A pesar de los avances en cuanto al
tratamiento de trasplante, las
infecciones  siguen siendo una
complicacion grave. Se han reportado
infecciones orales asociadas con
septicemia en pacientes con leucemia
y tratados con trasplante.(15)

Los focos infecciosos, deben
eliminarse para evitar posibles
agravaciones o0 diseminacién de
infeccion.(15) ldealmente  deben
tratarse agresivamente antes del
trasplante, ya que la inmunosupresion
postoperatoria disminuye la capacidad

del paciente para resistir la infeccidon
sistémica.(16)

En un estado de supresion inmune, los
patégenos orales como los
Streptococcus Viridans tienen una
mayor patogenicidad. Por lo que es
necesario indicar profilaxis antibiotica
previa al tratamiento estomatologico.
(16)

Profilaxis Antibiética (PA)

Implica la administracién de farmacos
especificos en dosis altas, realizada
antes de llevar a cabo procedimientos
bucales para evitar el desarrollo de
infecciones que pudieran
comprometer la vida del paciente o la
calidad de la misma.

Estd indicada siempre que exista
riesgo importante de infeccion, ya sea
por las caracteristicas invasivas del
procedimiento, las posibilidades de
desarrollar infeccion a distancia tras
bacteremia o el estado de salud de la
persona y la capacidad de respuesta
inflamatoria e inmunoldgica.(11)

Los pacientes de alto riesgo que
deben ser considerados para el uso de
PA son:

1. Inmunosuprimidos

2. Historia de radioterapia

3. Enfermedad autoinmune

4. Anemia drepanocitica

5. Esplenismo o estado posterior a la
esplenectomia.

6. Uso crénico de dosis altas de
esteroides.

7. Diabetes mellitus no controlada.

8. Terapia con bisfosfonato.

9. Hemodialisis.(17)

El uso principal de la PA es en
aquellos procedimientos dentales que



provocan sangrado en la cavidad
oral.(13)

La Academy of Pediatric Dentistry

(AAPD)  recomienda el siguiente
regimen (17) :
TIPOS DE | FARMACO DOSIS DE 30 A 60
PROFILAXIS MINS ANTES DEL
PROCEDIMIENTO
Régimen Amoxicilina 2g VO. Nifios 50 mg/kg
estandar
Alergia a | Clindamicina 600 mg VO nifios 20
penicilina o mg/kg
ampicilina Cefalexina 2g VO, nifios, 50mg/kg
Oral Azitromicina o | 500 mg VO, nifios
claritromicina 15mg/kg
Incapacidad Ampicilina 2g IM o IV, nifos 50
enelusodela mg/kg
via oral Cefazolina o| 1g IMo IV, nifos 50
ceftriaxona mg/kg

Cuadro 3 *IM: intramuscular, *IV:
intravenoso.

Rehabilitacion Bucal Bajo
Anestesia General

La anestesia general es un estado
controlado de inconsciencia
acompanado de una pérdida de
reflejos  protectores, incluida la
capacidad de mantener una via aérea
de forma independiente. Los
medicamentos anestésicos y
sedantes se usan para ayudar a
garantizar la seguridad, la salud y la
comodidad de los nifilos sometidos a
procedimientos estomatologicos. Es
una técnica de manejo de conducta
avanzada indicada bajo los siguientes
criterios de acuerdo a la AAPD:

-Pacientes para quienes la anestesia
local es ineficaz debido a infeccion

aguda.

-Variaciones anatdmicas

-Pacientes no cooperadores,
temerosos 0 ansiosos

-Pacientes que requieren
procedimentos quirurgicos

significativos.

-Pacientes para quienes el uso de ésta
técnica puede proteger la psique en
desarrollo y/o reducir el riesgo.
-Pacientes que requieran tratamiento
oral integral inmediato.(18)

Objetivo

Presentar el caso clinico de una
paciente con ADB con sobrecarga de
hierro en protocolo de trasplante y
llevar acabo rehabilitacion bucal.

Caso Clinico

Paciente femenino de 4 afos de edad
con diagnostico de Anemia de
Diamond-Blackfan en protocolo de
trasplante de meédula 6sea, bajo
tratamiento con Prednisona 20mg/dia
y Exjade 500mg/dia es referida al
servicio de Estomatologia para
valoraciéon. A la exploraciéon se
encuentra activa, reactiva craneo
braquicéfalo sin hundimientos ni
exostosis palpables, facies “cathie”,
simetria facial, ojos simétricos con
pupilas isocoricas.

Imagen 1. Fotografia facial, proyeccion
frontal, fuente propia.

Intraoralmente higiene regular, placa
dentobacteriana, mucosas palidas,
periodonto sano, glandulas salivales



con adecuado volumen y conductos
permeables, lengua saburral,
denticibn temporal con multiples
lesiones de caries, plano terminal con
escalén mesial.

Imagen 2. Fotografias intraorales iniciales,
fuente propia.

Imagen 3.- Fotografia inicial con detector de
placa.

Diagnéstico y Plan de
Tratamiento Estomatoloégico

Durante la valoracion, la paciente
muestra nula capacidad de
cooperacion de acuerdo a la
aceptacion del tratamiento,
equivalente a un paciente grado 0 en
la escala de Rud y Kisling. Se realiza
exploracion bucal y toma de
radiografias dentoalveolares, donde
se encuentra a la paciente en la
clasificacion de alto riesgo de acuerdo
a CAMBRA mediante el registro de los
los datos en el cuadro 4.

oD ICDA| TRATAMIEN| O | ICDA| TRATAMIEN
S TO D] S TO

5.1 3 Corona de 6. 3 Corona de
Celuloide 1 celuloide (3M
(3M ESPE®) ESPE®)

5.2 1 Barniz de 6. 1 Barniz de
Flaor 2 Flaor
(Clinpro (Clinpro
White White
Varnish 3M Varnish 3M
ESPE®) ESPE®)

5.5 4 Resina 6. 4 Resina
(Filtek Z350 | 5 (Filtek Z350
3M®) 3Me)

8.4 5 Resina 7.15 Pulpotomia
(Filtek Z350 | 4 y Corona
3M®) acero

cromo (3M
ESPE®)

8.5 2 Sellador de 7.1 2 Sellador de
fosetas y 5 fosetas y
fisuras fisuras
(3M™ (3M™
Clinpro™) Clinpro™)

Cuadro 4: Tratamiento estomatolégico

Debido a requerir tratamiento
estomatoldgico inmediato, por
encontrarse en protocolo de trasplante
de meédula O&sea, extension de
tratamiento y nula capacidad de
cooperacion se indica rehabilitacidon
bucal bajo anestesia general. Se envia
interconsulta a servicio de
Hematologia y Anestesiologia para
descartar contraindicacion o]
adecuaciéon al tratamiento, a la cual
ambos servicios responden no existe
contraindicacion; unicamente como
adecuacion Hematologia indica
transfusion de concentrado
eritrocitario de 300 ml, debido a tener
hemoglobina de 4.1g/dL.



Control Preventivo

Se dio técnica de cepillado y se
explico a padre de menor la higiene
bucal tiene realizarse tres veces al dia
con pasta dental Oral B Stages™. De
igual manera, se dieron las siguientes
indicaciones:

1.- Posterior al cepillado dental no se
debe realizar enjuague, unicamente
escupir.

2.- Limitar ingesta de carbohidratos
fermentables, a menos de 2 veces
fuera del horario de comida.

3.- Ingesta de agua o leche en lugar de
bebidas azucaradas.

4 .- Diluir jugos con agua.

5.- Se programaron citas control para
aplicacion de barniz de fuor una vez al
mes, asi como de profilaxis dental con
CPP-ACP (M| Paste ™).

6.-Se otorgd cita de control
radiografico cada 6 meses.

B s el

Imagen 4.- Radiografias iniciales

Tratamiento Realizado

Previa correccion de hemoglobina con
paquete globular de 20 ml/kg, se
ingreso paciente a quiréfano donde el
servicio de Anestesiologia realizo
induccion anestésica inhalatoria con
sevofluorano a capacidad vital
manteniendo automatismo, continuo
con induccion endovenosa con
fentanilo a 2mcg por kg de peso, se
realizé intubacién oro traqueal, bajo

efectos de anestesia  general
balanceada, previa profilaxis
antibiotica con Clindamicina 300mg
servicio de Estomatologia inicio la
rehabilitacion bucal, se colocaron
campos de manera convencional,
tapdén faringeo y bajo aislamiento
absoluto se realizo lo siguiente:

1.- Profilaxis dental con pasta abrasiva
y cepillo a baja velocidad.

2.- Resina en o6rgano dentario (OD)
5.5, 6.5.

3.- Corona de celuloide en OD 5.1, 6.1
4.- Resinaen OD 8.4

5.- Selladores de fosetas y fisuras en
OD85y7.5

6.- Pulpotomia y corona acero cromo
enOD 7.4

Se tomaron radiografias periapicales
postoperatorias, posteriormente se
retir6 tapon faringeo, se termind
procedimiento sin complicaciones, se
transfirio a la paciente a la sala de
recuperacion con signos vitales dentro
de los parametros normales. Se
egresO paciente bajo las siguientes
indicaciones postoperatorias:

1.- Iniciar liquidos claros, continuar
con liquidos oscuros (t¢ o jugo) a
tolerancia hasta progresar a dieta
habitual.

2.- Higiene de cavidad bucal con pasta
y cepillo 3 veces al dia.

3.- No introducir manos ni objetos
sucios en boca.

4.- Administrar Paracetamol 150 mg
Via Oral cada 8 horas a razon
necesaria.



Imagen 5.- Fotografias intraorales
postoperatorias, fuente propia.

Imagen 6.- Control radiografico
postoperatorio, fuente propia

Imagen 7- Fotografia frente en oclusion con
liquido revelador de placa dentobacteriana,
fuente propia.

Discusion

La literatura en cuanto al manejo
estomatoldgico de los pacientes con
ADB es minima. Es diferente y
controversial en cuanto al tipo de
tratamiento estomatologico a seguir
en los pacientes en protocolo pre
trasplante de médula 6sea.

Lo que preocupa al estomatdlogo
pediatra en la actualidad es el saber si
lo adecuado es llevar a cabo un
tratamiento invasivo o viceversa.

De acuerdo a Yamagata K, y cols. se
recomienda un tratamiento dental
previo a transplante de médula ésea
minimamente invasivo (19). En
contraste se ha propuesto también
extraer los OD con diagnostico incierto
como unica opcion. (12, 20) También
existe literatura que hace énfasis en
que la extraccion del OD se asocia con
un mayor riesgo de sangrado vy
también puede atraer una
cicatrizacion prolongada de la herida,
por tanto una posible entrada para la
infeccion.  (21) Puede  afectar
gravemente las condiciones de salud
a largo plazo y la calidad de vida,
porque las extracciones dentales
multiples pueden comprometer la
nutricion y tener también
consecuencias negativas para la
oclusién y aspectos estéticos.(22)

No debemos pasar por alto que el
sistema inmune de estos pacientes,
esta alterado, por lo tanto son
susceptibles a adquirir infecciones
sistémicas, ya se ha comprobado que
el tratamiento dental antes del
trasplante de médula o&sea logra
reducir las infecciones sistémicas en
un 20-25%, de acuerdo a P. Bollero,
P.C. Passareli en un articulo
publicado en el afio 2018.

Conclusiones

Los elementos principales que
modifican el plan de tratamiento oral
son la urgencia del trasplante, el
estado general de salud, el estado de
remision del paciente, los recuentos
de sangre periférica, la naturaleza y la



complejidad de la enfermedad oral, los
recursos financieros del paciente, asi
como el dificil acceso a los servicios
dentales.

El tratamiento estomatoldgico
adecuado en pacientes en protocolo
pre trasplante de médula 6sea, es
aquel que se lleve de manera
interdisciplinaria y no cause ningun
tipo de complicacion en relacién con el
diagnéstico de base del paciente,
tomando en cuenta que los mismos no
afecten su calidad de vida. (23)
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