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Rehabilitaciéon bucal bajo anestesia general en un niio con sindrome de
Hallervorden-Spatz. Informe de un caso
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RESUMEN

El sindrome de Hallervorden-Spatz es un raro trastorno neurodegenerativo caracterizado por altos niveles de depdsitos de hierro en el
cerebro. Los pacientes afectados muestran manifestaciones extra-piramidales y deterioro cognitivo, asi como distonias, crisis epilépticas,
espasticidad, disartria, rigidez de las extremidades y alteraciones visuales. Se describe el caso de un paciente con este sindrome que tenia
multiples caries y lesiones autoinfligidas de la mucosa del labio inferior y de la lengua durante periodos de intensos espasmos orofaciales.
Fue sometido una rehabilitacion bucal bajo anestesia general. El tratamiento estomatoldgico tuvo por objeto brindar confort, promover la
higiene, evitar el dolor, y eliminar los focos infecciosos.

Palabras clave: Sindrome de Hallervorden-Spatz, padecimiento neurodegenerativo, espasmo orofacial, lesiones autoinfligidas, rehabi-
litacion bucal.

ABSTRACT

Hallervorden-Spatz syndrome is a rare neuro-degenerative disorder characterized by high levels of iron deposits in the brain. Patients
exhibit extrapyramidal and cognitive impairment and dystonia, seizures, spasticity, dysarthria, rigidity of limbs and visual disturbances.
We report a case of a patient with this syndrome, who had multiple carious lesions and self-inflicted injuries of the mucosa of the lower
lip and tongue, produced during periods of intense orofacial spasms. Oral rehabilitation was performed under general anesthesia. Dental

treatment was given to promote dental hygiene, pain relief, and elimination of infections.
Key words: Hallervorden-Spatz syndrome, neurodegenerative disease, orofacial spasm, self-inflicted injuries, oral rehabilitation.

1 sindrome de Hallervorden-Spatz (SHS) es

un trastorno neurodegenerativo progresivo su-

mamente raro: un caso por millén. Se conoce

también como distrofia neuroaxonal, neurode-
generacion con acumulacion de hierro en el cerebro tipo
1 (NBIA-1), neurodegeneracion asociada a la pantotena-
toquinasa (PKAN). 12
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Este padecimiento fue descubierto durante la segunda
guerra mundial; sin embargo, fue descrito por primera
vez en 1992 por los neuropatdlogos Julius Hallervorden
y Hugo Spatz *5. Es de caracter autosoémico recesivo
aunque también puede ocurrir de forma esporadica. Se
debe a una mutacion del gen PANK?2, localizado en el
cromosoma 20p13 que causa un bloqueo en la sintesis de
la coenzima A.

Existe la hipotesis de que al disminuir la funcion de
la pantotenoquinasa—enzima que participa en el metabo-
lismo del acido pantoténico o vitamina B5— hay un fallo
en las fosfopantotenas, lo que causa una acumulacion de
cisteina en el globo palido (nucleo basal que transmite in-
formacién desde el putamen y el caudado hacia el talamo,
cuya funcién es controlar los movimientos voluntarios
subcorticales). Una vez que se acumula el hierro, éste es
liberado por la reaccion de radicales y causa dafo severo
al ganglio basal y, por ende, la neurodegeneracion, 51

El padecimiento comienza a una edad temprana y es
progresivo; se caracteriza por alteracion de los movi-
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mientos, distonia, rigidez muscular, espasticidad, bloqueo
motor (freezing), sintomas extrapiramidales, deterioro
mental, disartria grave y degeneracion retiniana como se
muestra en el Cuadro 1 #5113

Entre los casos de neurodegeneracion con acumulacion
de hierro en el cerebro (NBIA) existen otros desérdenes
extrapiramidales progresivos con cambios en los ganglios
basales, visibles en estudios de resonancia magnética; la
neurodegeneracion asociada a la pantotenoquinasa como
la neuroferretinopatia y la aceruloplasmi-nemia. Es por
ello que se debe realizar un diagnoéstico deferencial. #'*!3

El diagnodstico se basa en las caracteristicas clinicas,
radiograficas: un patrén especifico en una imagen de re-
sonancia magnética del cerebro llamado “sefial del ojo de
tigre” es virtualmente un signo patognomonico; un estudio
final molecular. #!51°

No existe un tratamiento especifico para el SHS; sélo
es sintomatico. Se han empleado vitamina B5, coenzima
Q y otros antioxidantes, asi como relajantes musculares
para aliviar la espasticidad. Se realiza una gastrostomia
cuando la alimentacién normal no es posible; se emplean
agentes quelantes sistémicos como desferrioxamine con el
que se intenta eliminar el exceso de hierro en el cerebro.
Sin embargo, no se ha demostrado que sean benéficos.
También se han empleado agentes como la combinacion
de levadopa y bromocriptina; anticolinérgicos como
triexipenidil; toxina botulinica en los musculos afectados;
infusion intratecal de baclofen para tratar de mejorar la
distonia. En casos severos hay intervencion quirtrgica,
lo cual s6lo ha logrado el alivio parcial de los sintomas.

El prondstico es de inmovilidad temprana y la muerte a
comienzos de la edad adulta. Hay estudios recientes sobre

Cuadro 1. Clasificacion

la estimulacion en el globo palido interno que ha mostrado
mejoria del dolor, de los espasmos, de la distonia y de las
funciones autéonomas. !>17-2021

CASO CLINICO

Nino de diez afios de edad con SHS en su forma clasica;
producto de G 11, de madre de 21 afios al momento del
embarazo, con control prenatal adecuado, embarazo nor-
mal; parto de término con 38 semanas de gestacion. El
paciente peso 3.520 kg, talla 50 cm, Apgar 8-9, cuadro de
inmunizaciones completo, bipedestacion a los 11 meses,
camind y controlo esfinteres a los tres afios. Padre de 33
afos con antecedentes penales y de drogadiccion.

El niflo tuvo crisis convulsivas por fiebre a los dos y
cinco afios, varicela a los siete. Fue operado de reduc-
cion abierta de fracturas de codo sin complicaciones a
los cuatro afios. A los seis afios fue valorado por primera
vez desde el punto de vista neuroloégico porque mostraba
empufamiento de la mano derecha (Figura 1), problema
rapidamente progresivo. Se le prescribio “Kinex”, un
antiparquinsoniano a base de biperideno. A los ocho afios
sufrié de uno o dos eventos convulsivos e incremento de
la espasticidad. Le prescriben Lamotrigina 2.2 mg/kg/
dia, que le mejord temporalmente; recupero habilidades
como correr, pero después los sintomas empeoraron y
tuvo retroceso en sus funciones y aumento importante
de la espasticidad.

En febrero de 2009 empez6 a mostrar irritabilidad y
mayor incremento de la espasticidad, asi como rigidez;
(Figura 2), distonia generalizada y crisis convulsivas;
pérdida de la capacidad para hablar, caminar, escribir y

Caracteristicas clinicas
quinasa clasica

Neurodegeneracion asociada a la pantotenato- Neurodegeneracion asociada a la pantotenatoqui-

nasa atipica

Inicio Temprano, entre los 3 y 4 afios

Progresion Rapida

Sintomas neurolégicos

Tardia, entre 13 y 14 afios

Lenta

Distonia, disartria y rigidez, involucrando el tracto Dificultad para hablar, distonia, rigidez y espastici-

corticoespinal, espasticidad, hiperreflexia, pérdida dad, pérdida de la habilidad ambulatoria entre los
de la habilidad ambulatoria entre 10 y 15 afios 15 y 40 afios, bloqueo motor (freezing) durante la

de edad
Desordenes psiquiatricos No es comun

Retinitis pigmentaria

Frecuente, aproximadamente 68%

ambulacion
Depresion, impulsividad, episodios de violencia

No es comun

Imagen de resonancia magnética “Signo del ojo de tigre” (hipointensidad en los “Signo de ojo de tigre”
nucleos basales, con hiperintensidad central)
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Figura 1. Imagen de empufiamiento de la mano.

Figura 2. Imagen de los miembros inferiores que muestran espas-
ticidad y rigidez.

para alimentarse, lo que hizo necesario realizar una gas-
trostomia. A pesar de los medicamentos, la discapacidad
era acentuada, motivo por el cual ingreso al Instituto
Nacional de Pediatria.

Se pidi6 interconsulta al Servicio de Estomatologia
porque el paciente tenia multiples caries, limitacion de
apertura bucal (Figura 3) y ulceras traumaticas en la mu-
cosa del labio inferior y en la lengua. Debido al aumento
de la espasticidad y rigidez con periodos intensos de
espasmos orofaciales y a las autolesiones, causadas por
los caninos temporales, no era posible darle atencion en el
consultorio y se decidio realizar una rehabilitacion bucal
bajo anestesia general. La valoracion preanestésica por el
Neumologo concluy6 que el paciente tenia una via aérea
dificil. Fue necesaria la intubacion nasotraqueal con ayuda
de un fibroscopio (Figura 4).

Figura 3. Imagen intraoral donde se muestra la limitacion de la
apertura bucal.

”I_ o‘ ;‘-.-u

Figura 4. Intubacion nasotraqueal donde se aprecia luz del fi-
broscopio.

Tratamiento estomatolégico

Durante la rehabilitacion se realizaron pulpotomias en el
primer molar superior derecho y primer molar inferior
derecho se pusieron coronas de acero cromo en el primero
y segundo molares superiores derechos, en el segundo
molar superior izquierdo y en los primeros y segundos
molares inferiores derechos e izquierdos. Se extrajeron
los cuatro caninos temporales para evitar que el paciente
continuara lesionandose.

Posterior a la rehabilitacion bucal, se reviso diaria-
mente al paciente, vigilando la cicatrizacion de los tejidos
blandos, asi como el control de higiene por parte de los
familiares y vigilando que no contintie con autolesiones.
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El tratamiento estomatologico se hizo con enfoque
preventivo, conservador y radical; se evitaron las parafun-
ciones; se eliminaron los focos infecciosos y promovio la
preservacion de las funciones bucales.

Afines de 2010, el paciente tuvo un cuadro de abdomen
agudo que hizo necesaria una intervencion quirurgica
durante la cual fallecio.

ANALISIS

La literatura sobre el SHS y la estomatologia en ese pade-
cimiento es escasa. So6lo se sabe que uno de los problemas
de estos pacientes es la distonia oromandibular que se
acompafia de movimientos involuntarios repetitivos de la
mandibula, e involucra los musculos masticatorios; esto,
se acompafia del gran espasmo y rigidez, lo que dificulta
mucho las funciones como la masticacion, la deglucion,
el habla y predispone a lesiones dolorosas de la mucosa
bucal. 22122

La espasticidad progresiva también altera los movi-
mientos finos, que se vuelvan lentos e incoordinados,
que impiden a los pacientes realizar su higiene diaria y
deterioran la salud dental, ya que predisponen a las infec-
ciones; ademas, los movimientos de la lengua se hacen
mas lentos. %

La automutilacion puede causar la destruccion parcial
o total de los tejidos bucales y peribucales. Las lesiones
principales en la cavidad bucal son el traumatismo en
lengua y en el labio inferior. En algunos casos es necesario
realizar extracciones prematuras para evitar que el dafio
sea mas severo. Otras opciones son el uso de protectores
bucales y la cirugia ortognatica que produce una mordida
abierta, y reduce la mordedura que el paciente se causa.
Las automutilaciones se observan en sindromes genéticos,
como el de Lesch-Nyhan, y el de Tourette y Cornelia de
Lange; también en los neurosensoriales (insensibilidad
congénita al dolor); en las enfermedades infecciosas (en-
cefalitis), en el autismo, el retraso mental y psicomotor,
asi como en pacientes comatosos. 2?42

CONCLUSIONES

El SHS es raro. Muchas de sus caracteristicas clinicas
afectan considerablemente la region orofacial, de ma-
nera que el estomatdlogo juega un papel importante en
el diagnoéstico oportuno y la atencion de estos pacientes,

para la prevencion de focos infecciosos, la promocion de
la higiene bucal y el tratamiento que requieren las auto-
mutilaciones. Se trata asi de mejorar la calidad de vida del
paciente, al menos en ese aspecto.

La rehabilitacion bucal bajo anestesia general es la
opcion para tratar a los pacientes con SHS, debido a la
limitada apertura bucal por la espasticidad y rigidez, el mal
manejo de secreciones y el evidente retraso psicomotor
hace imposible su atenciéon en el consultorio de manera
convencional.

El tratamiento de estos pacientes debe ser de manera
interdisciplinaria por el compromiso sistémico que repre-
sentan y porque tienen una via aérea estrecha. Se debe
contar con la valoracion de diversos servicios antes de
programar la rehabilitacion bucal.

El prondstico de un paciente con SHS clésico no es
favorable debido al rapido progreso de la enfermedad.
El tratamiento dental se realiza con enfoques preventivo,
conservador y radical a fin de prevenir caries dental, gin-
givitis, eliminar focos infecciosos presentes y evitar la
automutilacion; disminuir el dolor y propiciar condiciones
de vida mas confortables.
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