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INTRODUCCION

El sindrome de Smith-Magenis (SSM), también conocido como sindrome de
microdelecion 17p11.2, es un complejo trastorno genético y multisistémico que
se distingue de otros sindromes de mayor prevalencia por presentar ciertas
caracteristicas faciales, conductuales y alteraciones del suefio en diferentes

grados de severidad.

En la mayoria de los casos, su aparicion se debe a una delecion
cromosomica; por otra parte, puede originarse por una mutacion genética de
novo, esto quiere decir que se presenta por primera vez y de manera

espontanea en el individuo.

A causa del subdiagnostico del SSM, a nivel internacional y nacional se
ha catalogado como una enfermedad rara; perteneciendo a la Federacion
Mexicana de Enfermedades Raras. En México, por medio de la fundacion
Smith-Magenis México se tiene el registro de diecinueve pacientes
diagnosticados con este sindrome.

El diagnostico de este sindrome es clinico, sin embargo, se realizan
diferentes pruebas genéticas para confirmarlo; el tratamiento es sintomatico,
principalmente esta enfocado en los problemas conductuales y del suefio para
mejorar la calidad de vida del paciente y su familia.

Por ser un sindrome de baja prevalencia, los reportes que se presentan
en la literatura de pacientes con SSM en el area de la Odontologia son
escasos; sin embargo, el control de conducta durante la consulta odontolégica
esta enfocado en su discapacidad intelectual, ademas de tomar en

consideracion los diferentes problemas sistémicos que pueden o no presentar.



OBJETIVO

Describir las caracteristicas clinicas, orales y conductuales de los pacientes
con sindrome de Smith-Magenis, asi como las técnicas efectivas de manejo

de conducta durante la consulta odontopediatrica.



1. SINDROME DE SMITH-MAGENIS

En 1982 Ann C. M. Smith, Ellen Magenis y su grupo de investigacion describen
por primera vez el sindrome de Smith-Magenis (SSM), definiéndolo como un
trastorno genético que se caracteriza por un retraso en el desarrollo,
discapacidad intelectual, trastornos del comportamiento y del desarrollo del
lenguaje, alteraciones en cavidad oral y del suefio, caracteristicas fisicas que

progresan con la edad y en algunos casos, obesidad. -2 3

Tiene una prevalencia aproximada de 1:25.000 recién nacidos vivos,

puede afectar a personas de todos los grupos étnicos y ambos sexos. 43

1.1. ETIOLOGIA

El SSM es causado por una delecion intersticial del brazo corto del cromosoma
17 en laregién p11.2 o por una mutacion de novo del gen 1 inducido por acido

retinoico (RAI1), que se encuentra en dicha region cromosomica. & 7 (Figura 1)
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Figura 1. Esquema de la nomenclatura del cromosoma 17. 8

Las deleciones cromosomicas son anomalias estructurales que causan
la pérdida de material gendmico, esto ocurre por un quiebre (delecion terminal)

o dos quiebres (delecion intersticial), en ciertas regiones cromosomicas. °



Se ha demostrado que RAI71 esta implicado en el neurodesarrollo
embrionario, diferenciacion neuronal, desarrollo 06seo y esquelético,
metabolismo de lipidos y glucosa, ademas de los aspectos conductuales y
actividad circadiana.

Cabe mencionar que RA/1 también influye en la memoria,
comportamiento y funcion motora a través del metabolismo del acido retinoico;
como se menciono en el parrafo anterior, este ultimo tiene un papel importante
en el desarrollo y funcion del sistema nervioso por ser una proteina neuronal

altamente expresada que influye en las habilidades cognitivas y motoras. 1°

En 2003, Slager y cols. realizaron un estudio donde mencionan que la
haploinsuficiencia de este gen es responsable de los aspectos conductuales,

neuroldgicos, craneofaciales y trastornos del suefio del SSM. 49

En el caso del SSM, el 90% de los afectados presentan una delecion de
hasta 3.5 megabases (Mb) en el cromosoma 17p11.2, mientras que el 10%
presenta una mutacion del gen RAI71; se ha descrito que los individuos con
delecién cromosoOmica tienen mayor deterioro cognitivo que aquellos que

presentan mutacion del gen RA/1. 1:5:°

Diversos estudios han demostrado que los pacientes con mutacién en
RAI1 presentan un cociente intelectual (Cl) mas alto, determinandolo como
una discapacidad leve, en comparacién con los individuos con una delecién
en 17p11.2; asi como un mayor riesgo de ansiedad, depresion, quejas
somaticas, conductas agresivas y autolesivas como poliembolocoilamania y
rascarse la piel; abrazarse a si mismo, obesidad y trastorno obsesivo-

compulsivo. !



1.2. CARACTERISTICAS CLINICAS

Como se menciond anteriormente, el SSM tiene un fenotipo clinicamente

reconocible, que incluye caracteristicas fisicas, del desarrollo y conductuales.

De acuerdo con la etapa de crecimiento y desarrollo en la que el
paciente se encuentre, las caracteristicas clinicas del SSM son las siguientes:

Primera infancia (0 a 3 afos): hipotonia, hiporreflexia y letargo
generalizados, pueden presentar disminucion del balbuceo y vocalizacion
debido a alteraciones orofaciales como paladar hendido y/o insuficiencia
velofaringea, ademas las habilidades motoras se retrasan en el primer afio de
vida. ' 3 (Figura 2)

Figura 2. Fotografia frontal y de perfil de nifia de 9 meses de edad. '

De los 2 a los 3 afos de vida, se comienzan a identificar déficits
significativos del lenguaje, ya sea con o sin pérdida de la audicidn; sin
embargo, el habla se puede desarrollar en la edad escolar con ayuda de una
intervencién adecuada mediante terapias de lenguaje que incluyan lengua de

sefias y otros enfoques comunicativos. '-°



La apariencia facial se caracteriza por una cara ancha y cuadrada
(braquifacial), braquicefalia, frente prominente, sinofris, fisuras palpebrales
ligeramente inclinadas, ojos hundidos, puente nasal ancho, nariz corta y
respingada, hipoplasia mediofacial y bermellén grueso en forma de “tienda de
campaifia” o “V” invertida. '- 8 (Figura 3)
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Figura 3. Fotografia frontal y de perfil de nifio de 2 afios de vida. ’

Segunda infancia (3 anos a pre-adolescencia): el habla se puede
desarrollar en esta etapa del crecimiento, aunque los problemas de fonacion
persisten, el tono de voz puede estar ligeramente elevado, con un ritmo rapido

y explosividad moderada e hipernasalidad. ' °

En los pacientes con SSM no se han observado dificultades de tipo
comprensivo, sin embargo, suelen tener dificultades en el procesamiento
secuencial, integracion sensorial y memoria a corto plazo; por otra parte,

poseen buena memoria para rostros, lugares y acontecimientos. ' 3.8

Las caracteristicas faciales y fenotipo conductual son mas evidentes
hasta la segunda infancia, lo que con frecuencia retrasa el diagnostico; estas
caracteristicas pueden variar dependiendo de la extension del segmento
delecionado. ' ° (Figura 4)



Figura 4. Fotografia frontal y de perfil de nifio de 4 afios de vida. ’

Es importante mencionar que, ademas del Cl y fenotipo conductual, las
caracteristicas faciales son otro aspecto en el que difieren los pacientes con
delecién cromosomica y aquellos con mutacion del gen RA/1. Estas seran mas

evidentes cuando hay una delecién. - ° (Figura 5)

Figura 5. Fotografias frontales de adolescentes de 12 afios con mutacion de RAI1
(izquierda) y 17 afios con delecién cromosdmica (derecha).

En la Tabla 1 se describen las caracteristicas clinicas del sindrome de
Smith-Magenis, segun su frecuencia:



FRECUENCIA

HALLAZGOS

>75% de los
individuos

Braquicefalia

Hipoplasia mediofacial

Prognatismo relativo con edad

Braquifacial

Bermellén "acampado” del labio superior
Ojos hundidos

Manos cortas y anchas

Letargo (segunda infancia)

Disfuncidn sensoriomotora oral (primera infancia)
Problemas de procesamiento sensorial
Retraso en el desarrollo/deterioro cognitivo
Deterioro del habla/lenguaje

Ritmo circadiano invertido

Hiporreflexia

Signos de neuropatia periférica

Anomalias del oido medio y laringeas
Pérdida de audicion

Voz ronca y profunda

50%-75% de
los
individuos

O O O OO 0|00 O O OO0 O0OO0OO0OO0ODOoOO0OOoODO0OO0oOO0oOOo0

Baja estatura

Escoliosis

Ventriculomegalia leve del cerebro

Hiperacusia

Problemas traqueobronquiales

Anomalias oculares (estrabismo, miopia, anomalias del
iris y/o microcornea)

Anomalias del suefio REM
Hipercolesterolemia/hipertrigliceridemia
Constipacion crénica

Caracteristicas del trastorno del espectro autista

25%-50% de
los
individuos

O O O OO0 O O O

Defectos cardiacos

Anomalias en la funcion tiroidea

Convulsiones

Anormalidades de la funcidon inmune (especialmente IgA
baja)

<25% de los
individuos

@)
©)

Anomalias renales
Desprendimiento de retina

Tabla 1. Hallazgos clinicos del SSM segun su frecuencia.

1,5,12
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1.3. MANIFESTACIONES ORALES

Como se menciona en la tabla anterior, las caracteristicas orales del SSM se
presentan en mas del 75% de los pacientes, principalmente la disfuncién

sensoriomotora oral durante la primera infancia.

En cavidad oral sera frecuente observar agenesia de 2° premolares
inferiores, taurodontismo, alto indice de caries relacionado con la edad y

gingivitis, principalmente en la adolescencia. '3 4 15 (Figuras 6 y 7)

[ > . . il

Figura 7. Fotografia intraoral frontal que muestra alto indice de caries. ™
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En la Tabla 2 se describen las caracteristicas intra y extraorales que

presentan los pacientes con sindrome de Smith-Magenis:

o Asimétrica
Lengua o Hipotonica
o Movilidad limitada
Tejidos o Macroglosia
blandos | Paladar duro | o Labio-paladar hendido (<25%)
7)) y blando o Insuficiencia velofaringea (50-70%)
= Enci o Gingivitis (segunda infancia-
ncia :
= adolescencia)
(o) o Agenesia de 2° premolares inferiores
< o Taurodontismo
IE Dientes o Dilaceracion de raices
- Teii o Alto indice de caries relacionado con la
ejidos edad
CHE o Retraso en la erupcién dental
o Micrognatia, prognatismo
Mandibula o Bruxismo
o Maloclusiones
o Braquifacial
Cara o Hipoplasia mediofacial
n o Frente prominente
o Nariz o Puente nasal ancho
é o Nariz corta y respingada
. o Incompetencia labial
g ~leliers o Bermellon en “V” invertida
; Orejas | o Displasicas (implantacion baja y posterior)
t Ojos y o H.ipertelorismo _ o
. o Fisuras palpebrales ligeramente inclinadas
cejas P
o Sinofris

Tabla 2. Caracteristicas intra y extraorales del SSM. 2 13 14.15

1.4. FENOTIPO CONDUCTUAL
Cancho-Candelay cols. se refieren a “fenotipo conductual” al comportamiento,
procesos cognitivos y de interaccion social asociados particularmente a un

sindrome de origen genético o cromosémico. '

12



Es importante recordar que los pacientes con SSM presentan una
discapacidad intelectual de leve a moderada, impulsividad, estereotipias,
conductas disruptivas y autolesivas; estas conductas se pueden identificar a
partir de los 18 meses de vida y aumentan con la edad. '8 1°

Cabe mencionar que el fenotipo conductual del SSM se debe a una
combinacion de factores biolégicos y ambientales (experiencias de vida). Las
personas con este sindrome pueden tener dificultades para comprender y
expresar sus emociones, dando como resultado problemas de atencién,

impulsividad y dificultad para establecer relaciones sociales. "7

A un niflo con SSM se le dificulta entender que sus acciones tendran
consecuencias negativas, esto genera comportamientos agresivos o
destructivos; en cambio, un adulto puede presentar dificultades para entender

sefales sociales y generar situaciones incémodas. ' 1

A medida que los pacientes con SSM crecen, la diferencia entre su
capacidad intelectual y desarrollo emocional aumenta; esto ocasiona
dificultades en el ambito educativo y conductual para los nifios en la segunda
infancia y adultos. Se ha reportado que la mayoria de los pacientes con este
sindrome tienen un Cl entre 20y 78. 13

Dykens y Smith mencionan que el grado de alteracion del suefio es uno
de los principales factores de comportamientos desadaptativos como la
agresividad, destruccion, conducta desafiante, cambios de humor, ansiedad,
busqueda de atencion y autolesion; con frecuencia estos comportamientos

aumentan en la adolescencia. 0 16. 17

Las conductas autolesivas estan presentes en la mayoria de los

pacientes con SSM después de los dos afios de vida, Gropman y cols.

13



describen tres comportamientos distintivos de este sindrome, que son:
arrancarse las ufias (onicotilomania), rascarse la piel y la insercidon de objetos
extranos en orificios corporales, particularmente en conducto auditivo

(poliembolocoilamania).

Con respecto a las estereotipias (movimientos repetitivos), incluye
apreton del antebrazo, morderse las manos u objetos (primera infancia),

rechinar los dientes y balanceo del cuerpo. '

Los trastornos del suefio son el principal indicador de diagnéstico de
este sindrome, ya que estan presentes en el 95% de los pacientes a partir de
los seis meses de vida. Se caracterizan por un ritmo invertido de secrecion de
melatonina; por las noches el ciclo del suefo es corto y fragmentado, con
frecuente despertar nocturno, dando como resultado somnolencia excesiva

diurna. 10, 12,17, 18
En un individuo sano la secrecién de melatonina comienza al final del
dia, antes del inicio del suefo, y alcanza su pico maximo en la mitad de la

noche; en el caso de pacientes con SSM, el pico maximo de melatonina se
presenta cerca del mediodia. '8

1.5. DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO

El SSM se ha catalogado como una enfermedad rara e infradiagnosticada, su

diagndstico se fundamenta en dos parametros:

Caracteristicas clinicas: discapacidad intelectual, trastornos del

suefio, retraso motor/habla, alteraciones craneofaciales y esqueléticas. '3

14



Cambios cognitivos y conductuales: hiperactividad, impulsividad,

irritabilidad, autolesiones. 13

La mayoria de los casos se diagnostican durante la primera y segunda
infancia, aunque los signos y sintomas pueden estar presentes desde el

nacimiento. ©

El diagnostico del SSM se confirma mediante la deteccion de una
delecion intersticial en el cromosoma 17p11.2 a través de técnicas
citogenéticas o moleculares como hibridacion fluorescente in situ (FISH),
amplificacion de sondas dependiente de ligandos multiples (MLPA) o PCR

cuantitativa en tiempo real. '3

Debido a que los signos y sintomas pueden ser inespecificos, el
diagnostico es complicado; no obstante, un médico general debe identificar y
derivar a los pacientes con diferentes especialistas para un tratamiento

integral. 1314

El tratamiento para el SSM es un proceso complejo y multidisciplinario,
el enfoque principal debe ser la terapia de lenguaje para mejorar las
habilidades comunicativas y sociales del paciente, asi como terapia conductual

para controlar el comportamiento agresivo. 13

Con respecto al tratamiento para los trastornos del suefo, se
recomienda la restriccion de siestas durante el dia, ademas de la prescripcion
de antagonistas 3 adrenérgicos por la mafana y melatonina de liberacion

prolongada por la noche. '3 1819
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2. TECNICAS DE MANEJO ODONTOLOGICO CONDUCTUAL

Una de las habilidades indispensables que se debe aprender dentro del area
de la Odontopediatria es cdmo motivar a que el nifio acepte el tratamiento
dental, evitando una experiencia negativa. Sin la cooperacion del nifio no es

posible realizar un tratamiento dental exitoso.

La mayoria de los nifios aceptan nuevas experiencias con facilidad, esto
puede variar segun su edad, personalidad, atencion de los padres y del

profesional. 2°

El tratamiento dental exitoso en nifios es un esfuerzo de equipo, en el
cual participan los padres, el odontopediatra, el asistente dental y el entorno

del consultorio. 21 22

En Odontopediatria, ademas de realizar restauraciones de alta calidad
es importante crear una experiencia positiva para el paciente, ya que puede
tener un impacto duradero en la actitud de los nifilos hacia la Odontologia.
Aunque las técnicas de control de la conducta dental han evolucionado,

existen conceptos basicos que se mantienen:

O Acercamiento positivo: las expectativas del odontopediatra pueden
influir en el comportamiento del nifio; es importante anticiparse con
una actitud positiva.

O Comunicacion: es fundamental para ganar la confianza vy
aceptacion del tratamiento dental por parte del nifio y de los padres.

O Ambiente: tiene que ser relajado y cdmodo, esto hace sentir al nifio
mas seguro y tranquilo.

O Organizacion: una consulta organizada ayuda a mejorar las

relaciones con el paciente. 2023

16



En la atencion odontopediatrica, la relacion se vuelve dos a uno, es
decir, entre el odontologo y su equipo de trabajo con el nifio y los padres; a
esto se le conoce como el triangulo de la Odontopediatria. 2° (Figura 8)

NINO

PERSONAL

PADRES ODONTOLOGICO

Figura 8. Triangulo clasico de la Odontopediatria. %

En Odontopediatria existen diferentes técnicas de control de conducta,
las cuales se clasifican en no farmacoldgicas y farmacologicas. 2 (Tabla 3)

Decir-mostrar-hacer
Control de voz
Comunicacién no verbal

Refuerzo positivo
Refuerzo negativo
Imitacion/Modelado
Desensibilizacion
Escape contingente
Tiempo fuera

Activa (padres)
Pasiva (abrebocas, camas pediatricas)

Comunicacion verbal

z

FARMACOLOGICAS NO FARMACOLOGICAS

Modificacion

Restriccion fisica

Inhalatoria

Sedacion consciente | Oral

Intravenosa

Anestesia general

Tabla 3. Clasificacion de técnicas de manejo de conducta. %24

17



2.1. COMUNICACION

Las técnicas de comunicacion se deben llevar a cabo mediante el respeto, la
modulacion de voz, el interés por el nifio y el convencimiento de que el

odontopediatra tiene el control del tratamiento. 2! 22

Es importante que el equipo odontologico reconozca su papel; mientras
el nino se encuentra en sala de espera el asistente debe entablar conversacion
con él; con el odontopediatra presente, el asistente ocupa un papel pasivo para
no confundir al nifio. Para dirigir la conducta del paciente pediatrico es
necesario establecer una comunicacion efectiva con él. Dentro de las técnicas

de comunicacién se encuentran las verbales y no verbales. 2023

[1 Técnicas de comunicacion verbal:

Decir-mostrar-hacer: es la base de la mayoria de las estrategias de
control de la conducta, consiste en una breve y dinamica explicacién de cada
paso del tratamiento a realizar mediante el uso de eufemismos y los diferentes
materiales y/o instrumentos a utilizar, posteriormente se le muestra al nifio
coémo se llevara a cabo el procedimiento y por ultimo se efectua la técnica tal

como se le mostro. 2% 21-22 (Figura 9)

Figura 9. Técnica decir-mostrar-hacer. 23

18



Control de voz: tiene como objetivo reestablecer una comunicacion
perdida debido a una conducta inapropiada mediante cambios sutiles en
volumen y tono de la instruccion que se le da al nifio, sin dar indicios de enojo
o irritacion; una vez captada la atencion del nifio se le agradece su

cooperacion. 2021

[1 Técnica de comunicacion no verbal:

Es aquella que fortalece y guia el comportamiento del nifio a través de
expresiones faciales, contacto visual firme y postura; esto debe transmitir
autoconfianza, autoridad y decision, asi como reflejar la seriedad del

odontopediatra para controlar la situacion. 202425

2.2. MODIFICACION

El objetivo principal de las técnicas de modificacion es evitar conductas
negativas. Se basa en los principios establecidos en la teoria del aprendizaje
social descrita por Bandura, en la cual menciona como socialmente los nifios
aprenden mediante la observacion e imitacion del comportamiento de los

demas. 20.25.26

Boj y cols. definen las técnicas de modificacion como aquellas que
cambian gradualmente el comportamiento negativo hacia uno ideal; se debe
establecer una comunicacion entre el odontopediatra y el paciente, marcar un

objetivo y agregar explicaciones suficientes para acercarnos a él. 2°

Refuerzo positivo: puede ser social (elogios) o material (premios),
mediante esta técnica el odontopediatra debe mostrar con frecuencia su
agradecimiento durante la consulta, siempre y cuando el paciente responda

de manera positiva; lo puede expresar verbalmente o mediante expresiones

19



faciales. Esta técnica es efectiva para que tanto el nifio como los padres se

lleven un recuerdo agradable de la visita al dentista. 2023

Refuerzo negativo: se aplica en conjunto con el control de voz, tiene
como objetivo expresar desaprobacion, el odontopediatra pretende eliminar el
origen de una mala conducta para modificar el comportamiento. Un ejemplo
es retirar a los padres del lugar de trabajo y condicionar su regreso cuando el

paciente mejore su actitud. 2027

Es importante mencionar que el refuerzo negativo no se debe confundir
con castigos, las promesas que se hacen con el fin de mejorar la conducta
siempre se deben cumplir. Esta técnica no se recomienda en pacientes
pequefios, ya que debido a su corta edad aun no desarrollan una

comunicacién verbal idonea. 27

Imitacion/modelado: consiste en mostrar al paciente mediante videos,
imagenes o incluso otros nifios que se encuentran en circunstancias similares,

la conducta que se espera de él durante la consulta. 2% 2?7 (Figura 10)

Figura 10. Técnica de modelado. %8

Es de gran utilidad en nifios temerosos y sin experiencia odontoldgica;
los modelos que tienden a imitar son aquellos que perciben seguros y que

muestran carifio hacia él y su familia. 2% 27
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Desensibilizacion: consiste en aproximarse al estimulo que
desencadena el miedo del paciente mediante métodos de relajacion, videos,
imagenes o incluso describir escenas imaginarias para romper las ideas
negativas que crea en su mente, con el fin de sustituir una conducta no

deseada con ansiedad por una apropiada con relajacion. 202329

Escape contingente: hace referencia a un descanso de la actividad en

cavidad oral, sin levantarse del sillén dental. 2°

Tiene como objetivo buscar que el paciente tenga el control de la
situacion, por ejemplo, que al levantar su mano sea una indicacion para
interrumpir un momento lo que se esté realizando, siempre y cuando su

comportamiento sea el ideal. 23 29

Tiempo fuera: es una variacion del refuerzo negativo que consiste en
suspender temporalmente el tratamiento o dar la cita por terminada y pedir a
los padres que regresen cuando el paciente esté dispuesto a cooperar.

Se recomienda solo en pacientes de mayor edad con alto grado de
desarrollo emocional, en situaciones especificas, siempre y cuando los padres

sean cooperadores. %°

2.3. RESTRICCION FiSICA

Se refiere a aquellas técnicas que limitan o controlan los movimientos de los
nifos mediante la inmovilizacién de las extremidades, sin lastimarlo; con el fin
de proteger la integridad fisica del paciente y del equipo de trabajo. Se realiza
mediante el personal odontoldgico, los padres o diferentes dispositivos de

restriccion fisica. 2029
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Las técnicas de restriccion fisica tienen como objetivo ganar la atencion
del nifio, demostrar la conducta ideal que se espera de él, otorgar mayor
seguridad mediante el contacto corporal y control de sus movimientos,

protegerlo de lesiones y agilizar los tratamientos. 2°

Esta indicada principalmente en nifios descontrolados y aquellos que
padecen alguna alteracién neurolégica que no les permita controlar sus
movimientos; la limitacion del movimiento puede ser parcial o total, y, activa o

pasiva. 20.25.29

La inmovilizacion activa es aquella donde el paciente esta en compafnia

de su madre o padre sin interferir en el area de trabajo.

Algunas posiciones en las que los padres o incluso el equipo de trabajo

pueden apoyar con la restriccion de movimientos del paciente son: 23 25

Inmovilizacién de manos y rodillas: padre, madre o asistente sostiene
las manos y pies del nifio, ya sea sentado o de pie junto al sillon dental. 2°
(Figura 11)

Figura 11. Inmovilizacion de manos y rodillas. *
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Cuerpo a cuerpo: padre o madre se posiciona boca abajo sobre el
cuerpo del nifio a lo largo del sillon dental, sosteniendo las manos y cubriendo
las rodillas y piernas. 2° (Figura 12)

Figura 12. Posicion cuerpo a cuerpo.

De pecho: el padre o la madre se coloca en el sillon dental como si ella
fuera a recibir atencion dental y se coloca al nifio sobre su torax. 2° (Figura 13)

Figura 13. Posicion de pecho. *

La inmovilizacion pasiva es aquella donde se emplean diferentes
dispositivos que limitan los movimientos de cavidad oral, como abrebocas; y
del cuerpo, como camas pediatricas que se adaptan al sillon dental. 2°
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Bloques de mordida, abrebocas: se utilizan para el control de la
apertura de la boca, limitando el cierre; se seleccionan de acuerdo con la edad
del paciente.

Existe una gran variedad de formas y tamafos, entre los mas usados
se encuentran los bloques de mordida (con o sin retractor de lengua),
abrebocas de Molt o tijera y KK; estan indicados en aquellos pacientes que
constantemente necesitan el recordatorio de mantener la boca abierta o que

se niegan a abrirla. 202325 (Figuras 14, 15y 16)

9

Ny

Figura 14. Bloques de mordida con y sin retractor de lengua. *'

Figura 15. Abrebocas de Molt infantil. 32
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Figura 16. Abrebocas KK adulto (azul) e infantil (amarillo). 3

Camas pediatricas: existen diferentes disenos, tamafios y materiales,
se utilizan para limitar por completo el movimiento de las extremidades cuando
la inmovilizacién activa no fue suficiente, permiten una atenciéon odontolégica
mas segura tanto para el paciente como para el equipo de trabajo. Algunos
sistemas de estabilizacion protectora mas usados son Baabi®, Pedi Wrap® y
Papoose Board®. 2% 25 (Figuras 17, 18 y 19)

Figura 18. Pedi Wrap®. *
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Figura 19. Papoose Board®. ¢

2.4. FARMACOLOGICAS

En este apartado se describen los conceptos de anestesia general y sedacion
consciente (sedacion minima y moderada); asi como farmacos, dosis, vias de

administracion y posibles efectos secundarios de este ultimo.

El término “sedacion consciente” hace referencia a un estado de
depresidon del sistema nervioso central que cursa con una reduccion de la

ansiedad empleando uno o mas farmacos.

El paciente es capaz de respirar por su cuenta, seguir instrucciones
claras y mantener contacto verbal con el operador durante todo el
procedimiento. Esta indicada principalmente en pacientes ansiosos pero

cooperadores. 2°

Los objetivos de la sedacion consciente en odontopediatria son:

'l Preservar su bienestar y seguridad
1 Minimizar las molestias fisicas y el dolor
1 Controlar la ansiedad y maximizar el potencial de amnesia

] Controlar la conducta. 22 27
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Segun la valoracion clinica del nivel de sedacion se divide en tres:

Sedacion minima: el nivel de consciencia del paciente esta disminuido,
pero no de manera grave, la funcion cardiovascular y respiratoria es normal,
aunque la coordinacién y funciones cognitivas estan alteradas, el paciente

responde con normalidad al tacto y érdenes verbales.

Sedacién moderada: al igual que la anterior, la funcion cardiovascular
y respiratoria es estable, los pacientes responden intencionadamente a

ordenes verbales solas 0 acompafadas de estimulacién tactil leve.

Los farmacos empleados para lograr un estado de sedacién minima a
moderada deben tener un margen de seguridad amplio; el farmaco debe ser
eficaz para producir la sedaciéon deseada, por otra parte, no debe ser tan
potente para producir una pérdida de consciencia no deseada.

Sedacién profunda. La funcion cardiovascular es normal, las funciones
respiratorias se ven alteradas; aunque los pacientes no pueden despertar

facilmente, responden a un estimulo doloroso o repetitivo. 2

A continuacion, se describen las diferentes vias de administracién de
algunos farmacos utilizados para una sedacién consciente, esto puede ser
mediante gases inhalatorios (via inhalatoria) y/o aquellos administrados via

oral, intramuscular o intravenosa.

Via inhalatoria. El 85% de los odontopediatras utilizan una mezcla
inhalada de oxido nitroso y oxigeno, esta es la forma mas empleada para una
sedaciéon moderada. El objetivo principal de su uso en Odontologia es un
efecto relajante para el control de ansiedad durante la consulta, no para

efectos anestésicos. 2225
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El 6xido nitroso es un gas inerte, incoloro, con un olor ligeramente dulce
y no inflamable. Se encuentra comprimido en cilindros en forma liquida y se

evapora al liberarse. 21 22

Segun la Academia Americana de Odontologia Pediatrica los objetivos

de la sedacion con 6xido nitroso son:

'] Reducir o eliminar la ansiedad, movimientos inadecuados y reaccién
al tratamiento dental

Reducir el efecto nauseoso

Promover la comunicacion y colaboracién del paciente

Elevar el umbral del dolor

O O o Od

Ayudar en el tratamiento de pacientes con discapacidades
intelectuales y/o fisicas o con un compromiso medico

1 Potenciar los efectos de los sedantes. 2°

Para realizar este tipo de sedacion se requiere de un dispositivo
especial para el suministro de la mezcla con oxigeno; este debe ser capaz de
administrar oxigeno al 100%; pueden ser analogos o digitales. 2! 22

La principal diferencia entre un sistema analogo y digital es que en el
primero el operador debe nivelar el flujo de oxigeno y o6xido nitroso mediante
unas perillas, mientras que en el digital unicamente se programa mediante una

pantalla tactil. 37 (Figura 20)
Es indispensable que durante todo el procedimiento se implementen las

técnicas de manejo de conducta convencionales, ya que el éxito del uso de
oxido nitroso esta ligado a la confianza psicoldgica con el paciente. 229
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Figura 20. Equipo de sedacién consciente con éxido nitroso Baldus® analogo
(izquierda) y digital (derecha). %% %

Como primer paso, se le muestra la mascarilla nasal al paciente
mediante una explicacién acorde a su nivel de comprension, una vez que el

paciente la acepta se coloca sobre su nariz. 2° (Figura 21)

Figura 21. Mascarilla nasal para sedacién consciente mediante 6xido nitroso. 2

Posteriormente se comienza a llenar la bolsa del dispositivo con
oxigeno al 100%, se le administra al paciente durante 1 a 2 minutos a un flujo
apropiado (4-6 L/min), una vez alcanzado el flujo adecuado se comienza a
administrar el 6xido nitroso, aumentando gradualmente la concentracion en

incrementos del 10 al 20% hasta alcanzar el estado de relajacion. 212229
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Se le tiene que indicar al paciente que debe respirar por la nariz y con
la boca cerrada, asi como explicar todo lo que va a sentir conforme hace efecto
el gas (sensacion de flotacion, hormigueo en dedos de las manos y pies). 2" 22

La concentracidn ideal para que el paciente se encuentre relajado y/o
somnoliento es del 30 al 50%, en la consulta dental nunca debe ser mayor al
50% vya que incrementa las probabilidades de nauseas, vomito y

desorientacion. 22

El 6xido nitroso comienza a actuar 30 segundos después de la
colocacion de la mascarilla nasal, alcanzando su efecto maximo en menos de

5 minutos. %°

Para el proceso de recuperacion de la sedacion consciente unicamente
se administra oxigeno al 100% durante 5 minutos para lograr la eliminacion

total del 6xido nitroso. 37

La sedacion consciente mediante agentes inhalables esta
contraindicada en pacientes con problemas de conducta severos, trastornos
psiquiatricos graves, enfermedad pulmonar obstructiva, problemas de
comunicacién, alteraciones maxilofaciales que impidan la colocacion de la
mascarilla nasal, obstruccién nasal debido a infeccién en vias respiratorias

altas, desviacién de tabique o polipos nasales, y no cooperadores. 2'- 2229

Via oral. Se utiliza en nifios muy pequefios para cooperar y que
rechazan la mascarilla nasal para la sedacion mediante agentes inhalables;
sin embargo, se puede realizar una sedacién consciente combinando un

agente inhalable con un farmaco que se administre por via oral. 2. 22
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El farmaco mas empleado es el midazolam, debido a su seguridad y

rapidez de accion, lo cual permite la pronta recuperacion del paciente. 2" 22

Los grupos de farmacos mas empleados para la sedacion consciente
oral son: antihistaminicos, como hidroxizina y difenhidramina vy

benzodiacepinas, como diazepam y midazolam. 22 (Tabla 4)

FORMA EFECTOS TIEMPO
FARMACO - DOSIS SECUNDARIO DE

FARMACEUTICA s ACCION
n
8
=z Hidroxizina Tabletas 0.5-1.0 mg/kg Somnolencia
<§( prolongada, 15-30
(|7) ataxia, minutos
I P, : Tabletas, jarabe, xerostomia
E D|fenh;dram|n capsulas, 1.0-1.5 mg/kg
< comprimidos
0 Oral: 0.2-0.5 mg/kg
< Diazepam Tabletas, capsula, dosis unica: 10 mg 15-30
Z lazep solucion inyectable | Inyectable: 0.1 mg/kg minutos
?-j dosis unica Ataxia,
< Oral: 0.25-1.0 mg/kg sedacior,
8 Midazolam Tabletas, solucion dosis unica: 20 mg P 9 20-30
zZ inyectable Inyectable: 0.1-0.15 minutos
&0 mg/ kg

Tabla 4. Farmacos mas empleados para sedacién consciente. 22

Via intravenosa. La sedacidon intravenosa es una técnica que se
emplea mas a nivel hospitalario, los farmacos administrados por esta via
circulan directamente al cerebro, comenzando su accion de 20 a 40 segundos

después de su administracion.

Al igual que en la sedacion oral el farmaco mas utilizado es midazolam,
aunque también se puede administrar diazepam. Esta indicada en pacientes
mayores de 8 afios que requieran extracciones multiples y restauraciones de

uno a dos cuadrantes. 21.22.29
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Es importante mencionar que existe un farmaco antagonista que tiene
como funcion revertir la sobredosis de benzodiacepinas que se administren via

intramuscular o intravenosa al realizar la sedacion. 22 (Tabla 5)

FORMA TIEMPO DE

Falabisle FARMACEUTICA DOSIS ACCION

Dosis inicial: 0.01mg/kg

Subsecuentes:
Flumazenil _Solu0|on _0.01 mg/kg en |nterv_alos de 1 1 minuto
inyectable minuto (segun se requiera hasta 4
veces)

Dosis maxima: 0.05 mg/kg o 1 mg

ANTAGONISTA
BENZODIACEPINAS

Tabla 5. Farmaco para revertir el efecto de benzodiacepinas. 22

Por otro lado, el término “anestesia general” hace referencia a un
estado inducido de inconsciencia donde la funcién cardiovascular puede estar
alterada, la frecuencia cardiaca y presion arterial pueden disminuir; el paciente

requiere de ayuda para respirar. 212240

Este procedimiento lo realiza un anestesidlogo a nivel hospitalario,
debido a la alteracion de las funciones vitales del paciente; el seguimiento pre,
trans y postoperatorio debe ser constante. 2

La anestesia general se utiliza frecuentemente en pacientes con
necesidades especiales de atencion, es decir, aquellos que presentan una
discapacidad fisica, intelectual o sensorial que requieran atencion médica
especializada. Sin embargo, el uso de esta técnica farmacoldgica unicamente
se debe considerar como ultima alternativa y cuando el tratamiento
odontologico con las técnicas de manejo de conducta convencionales,

anestesia local y/o sedacion consciente han fracasado. 249 41
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Las principales indicaciones para un tratamiento odontolégico bajo

anestesia general son:

11 Complejidad y extension del tratamiento odontolégico

(] Pacientes no cooperadores con resistencia fisica importante que
responden con estrés agudo al ambiente odontoldgico

'l Antecedentes médicos que influyen en la cooperacion del paciente
como alteraciones sensoriales (sordera, ceguera), neuromusculares
(paralisis cerebral, espina bifida), emocionales y psicologicos
(autismo, psicosis, esquizofrenia, fobias no controlables al entorno

odontoldgico). 2% 2°

La Sociedad Americana de Anestesiologia (ASA) disefié una escala que
describe las cualidades ideales para recurrir al tratamiento odontolégico bajo
anestesia general, donde establece que unicamente los pacientes grado 1y 2
son aptos para este procedimiento. 2! (Tabla 6)

GRADO DESCRIPCION
1 Paciente sano, sin antecedentes médicos o afeccion actual significativos
2 Paciente con enfermedad sistémica leve

Paciente con enfermedad sistémica grave

Paciente con enfermedad sistémica grave que es una amenaza

4
constante para la vida
5 Paciente moribundo que no se espera que sobreviva sin la operacion
. Paciente con muerte cerebral declarada cuyos 6rganos se extraen para

donacion

Tabla 6. Sistema de clasificacion del estado fisico de la ASA. 2
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El protocolo de admision y seleccion de pacientes consiste en:

1. Historia clinica, examen intraoral y radiografico (ortopantomografia)

2. Consentimiento informado

3. Estudio preoperatorio: valoracion del riesgo anestésico. Lo realiza el
anestesiélogo en conjunto con el pediatra

4. Clasificacidon del estado fisico de la ASA

5. Pruebas de laboratorio maximo con un mes de antiguedad:
hemograma completo, pruebas de coagulacion (tiempo parcial de
tromboplastina (TPT), tiempo de protrombina (TP), recuento
plaquetario y tiempo de sangrado), unicamente cuando existen
antecedentes cardiorrespiratorios se solicita radiografia postero-

anterior, lateral de térax y electrocardiograma. 2% 41

Los pacientes ASA 1 admitidos son intervenidos bajo cirugia
ambulatoria, ingresan y se les da el alta 4 horas después de la intervencion;
en cambio, los pacientes ASA 2 son intervenidos bajo cirugia de

hospitalizacion, se les da el alta 24 horas después de la intervencion. 4’

3. MANEJO ODONTOLOGICO DEL PACIENTE PEDIATRICO
CON SINDROME DE SMITH-MAGENIS

Es importante recordar que los pacientes con sindrome de Smith-Magenis
(SSM) presentan una discapacidad intelectual significativa que influye en el
manejo de conducta durante la consulta dental. Asimismo, considerar la
presencia de las alteraciones en el desarrollo de lenguaje y dificultades de

integracion sensorial. 12
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Segun el cociente intelectual (Cl), la discapacidad intelectual se divide
en cuatro grados: leve (55-70), moderado (35-55), severo (20-35) y profundo

(menor a 20). 42

Aunque los pacientes con SSM presentan dificultades comunicativas,
se logra establecer cierta comunicacion con aquellos que presentan
discapacidad intelectual leve; por lo tanto, se recomienda que en las primeras
citas se lleven a cabo técnicas de comunicacion, como decir-mostrar-hacer;
de modificacion, como desensibilizacion y otras técnicas como pictogramas
y/o maquetas didacticas para que el paciente se familiarice e interactue con
todos los instrumentos y materiales que seran utilizados. 42 (Figuras 22 y 23)

Figura 22. Maqueta didactica. **

@ 0

Figura 23. Secuencia de pictogramas. *
La restriccion fisica se puede utilizar en cualquier grado de discapacidad

intelectual; la sedacidn consciente se recomienda en grado moderado o severo

y por ultimo la anestesia general se considera unicamente cuando todas las
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técnicas anteriores han fracasado, el plan de tratamiento es muy extenso y el

paciente no esta sistémicamente comprometido. 42

Es importante tener paciencia y dar el tiempo que el paciente necesite
para que se adapte lo mejor posible al ambiente odontolégico y al equipo de

trabajo. 4

En la literatura revisada, se han descrito solo dos casos de pacientes
con SSM en la consulta dental, donde debido al fenotipo conductual que
presentaban y al complejo plan de tratamiento, se decide realizar el
tratamiento odontolégico bajo anestesia general en ambos casos.

Con respecto a las alteraciones orales, se debe tener presente que la
principal caracteristica en los pacientes con SSM es la disfuncién
sensoriomotora, esto quiere decir que hay un retraso sensorial y motor en

cavidad oral. 46

El retraso motor en cavidad oral incluye alteracion en la masticacion,
movimientos de la lengua, incompetencia labial y otros movimientos
orofaciales. Por otra parte, el retraso sensorial se asocia con la respuesta al
tacto en tejidos orales y a un aumento en la sensibilidad al gusto, lo que puede

llevar a una mayor selectividad alimentaria. 4647

Pam Marshalla desarroll6 una prueba sensoriomotora oral, MOST (por
sus siglas en inglés) la cual evalua el movimiento y sensibilidad tactil oral, asi
como la fonacion y respiracion. Se realiza en pacientes mayores de 4 afos y
toma alrededor de 15 a 30 minutos completarlo; incluye un instructivo e
imagenes que explican a detalle como realizar todos los movimientos con los

diferentes aditivos incluidos y una tabla de puntuacién. 4& 4° (Figura 24)
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Figura 24. Test Sensoriomotor Oral de Marshalla (MOST). *8

Esta evaluacidn proporciona una puntuacion sensoriomotora oral

general e individual a través de cinco subpruebas:

1. Funcion motora: control de movimientos mandibulares (apertura,
cierre, laterales), labiales y de la lengua

2. Funcion sensorial: respuesta a estimulaciéon tactil intra y
extraoralmente.

3. Respiracion y fonacion

4. Resonacion: evalua hiper e hiponasalidad

5. Tono orofacial: tono muscular facial, labial y lingual. 48

Otro problema importante que presentan los pacientes con SSM en
cavidad oral es el alto indice de biopelicula y caries, como consecuencia de
una higiene deficiente; ademas de gingivitis (adolescencia) y bruxismo. 15

La primera etapa del plan de tratamiento siempre sera la prevencion,
reforzando la técnica de cepillado, un cambio de habitos alimenticios y
revisiones odontoldgicas periodicas, con el fin de reducir la cantidad de

biopelicula y cesar la inflamacion gingival. 4
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Con relacion al bruxismo, el tratamiento consiste en fisioterapia y el uso
de guardas oclusales durante el suefio; de igual forma se recomienda
tratamiento ortodéncico u ortopédico para corregir las maloclusiones que

pueden presentar. 50

Antes de considerar el tratamiento ortodéncico u ortopédico se debe
lograr el compromiso por parte de los padres, ya que ellos seran los
responsables de la higiene y cuidados; por lo tanto, este tipo de tratamientos
estan contraindicados en pacientes y padres no cooperadores. Ademas, se

debe de considerar el grado de discapacidad intelectual del paciente. %'

Si el paciente requiere aparatos ortopédicos se recomienda comenzar
con removibles, esto para asegurar la cooperacion e higiene por parte de él y
los padres. Dependiendo del caso y la respuesta del paciente se puede optar

por un aparato fijo.

Becker y cols. realizaron una encuesta a padres de treinta y siete
pacientes con necesidades especiales de atencidn que se encontraban bajo
tratamiento ortopédico, donde quince de ellos presentaban discapacidad
intelectual leve a moderada. El 95% de los pacientes aceptaron y concluyeron
con éxito el tratamiento y el 21% se retiraba los aparatos durante los primeros

dias, pero finalmente los aceptaron. '

Es poco frecuente que los pacientes con SSM presenten labio-paladar
hendido e insuficiencia velofaringea; sin embargo, el tratamiento de estas
alteraciones es a nivel quirdrgico y multidisciplinario con ayuda de

ortodoncistas, foniatras y otorrinolaringélogos. 52 %3

38



CONCLUSIONES

El sindrome de Smith-Magenis se considera infradiagnosticado debido a la
discapacidad intelectual, hipotonia y caracteristicas clinicas similares que
comparte con otros sindromes como Down, Williams y Kleefstra; por lo tanto,
es importante que los médicos reconozcan los aspectos que lo hacen unico
para determinar un correcto diagnostico y tratamiento que permita mejorar la

calidad de vida del paciente.

El tratamiento es multidisciplinario, abarca desde procedimientos
quirurgicos y farmacologicos para la presencia de diferentes trastornos o
alteraciones sistémicas y/o craneofaciales, el uso de audifonos especiales
para aquellos con problemas auditivos, terapias de conducta y lenguaje para

mejorar la comunicacion y relaciones sociales del paciente.

Puesto que el grado de severidad de discapacidad intelectual y fenotipo
conductual de los pacientes con SSM puede variar dependiendo de la
extension del segmento cromosomico delecionado, el manejo de conducta en
el consultorio dental puede verse limitado al uso de restriccion fisica y en
algunos casos técnicas farmacoldgicas; siempre y cuando se tomen en cuenta

las indicaciones para realizar una sedacion consciente o anestesia general.

En vista de que el umbral de dolor es alto en los pacientes con SSM, es
comun que acudan al consultorio dental con un alto indice de caries, lo cual
hace que el plan de tratamiento sea muy extenso y se opte por el uso de

técnicas conductuales farmacoldgicas.

Lo ideal es que el tratamiento odontolégico en aquellos pacientes con
SSM que presenten alteraciones sistémicas, como defectos cardiacos y

anomalias renales, sea en conjunto con su respectivo especialista.
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