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RESUMEN

ABSTRACT

 
       

        
         
     

          
        
          

    

El sín rome e aller or en- pat   es 
un trastorno neurodegenerativo progresivo su-
mamente raro  un caso por mill n. e conoce 
tambi n como distro a neuroa onal, neurode-

generaci n con acumulaci n de ierro en el cerebro tipo 
1 N A-1 , neurodegeneraci n asociada a la pantotena-
to uinasa AN . 1,2 

Este padecimiento ue descubierto durante la segunda 
guerra mundial  sin embargo, ue descrito por primera 
ve  en 1 2 por los neuropat logos ulius allervorden 

 ugo pat  3-5. Es de car cter autos mico recesivo 
aun ue tambi n puede ocurrir de orma espor dica. e 
debe a una mutaci n del gen AN 2, locali ado en el 
cromosoma 20p13 ue causa un blo ueo en la síntesis de 
la coen ima A.

E iste la ip tesis de ue al disminuir la unci n de 
la pantoteno uinasa en ima ue participa en el metabo-
lismo del cido pantot nico o vitamina 5  a  un allo 
en las os opantotenas, lo ue causa una acumulaci n de 
cisteína en el globo p lido núcleo basal ue transmite in-
ormaci n desde el putamen  el caudado acia el t lamo, 

cu a unci n es controlar los movimientos voluntarios 
subcorticales . na ve  ue se acumula el ierro, ste es 
liberado por la reacci n de radicales  causa da o severo 
al ganglio basal , por ende, la neurodegeneraci n. 2,5-10

El padecimiento comien a a una edad temprana  es 
progresivo  se caracteri a por alteraci n de los movi-
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mientos, distonía, rigide  muscular, espasticidad, blo ueo 
motor ree ing , síntomas e trapiramidales, deterioro 
mental, disartria grave  degeneraci n retiniana como se 
muestra en el Cuadro 1 ,5,11-13

Entre los casos de neurodegeneraci n con acumulaci n 
de ierro en el cerebro N A  e isten otros des rdenes 
e trapiramidales progresivos con cambios en los ganglios 
basales, visibles en estudios de resonancia magn tica  la 
neurodegeneraci n asociada a la pantoteno uinasa como 
la neuro erretinopatía  la aceruloplasmi-nemia. Es por 
ello ue se debe reali ar un diagn stico de erencial. ,1 ,15

El diagn stico se basa en las características clínicas, 
radiogr cas  un patr n especí co en una imagen de re-
sonancia magn tica del cerebro  llamado se al del o o de 
tigre  es virtualmente un signo patognom nico  un estudio 

nal molecular. ,15-1

No e iste un tratamiento especí co para el  s lo 
es sintom tico. e an empleado  vitamina 5, coen ima 
Q y otros antioxidantes, así como relajantes musculares 
para aliviar la espasticidad. e reali a una gastrostomía 
cuando la alimentaci n normal no es posible  se emplean 
agentes uelantes sist micos como des errioxamine con el 

ue se intenta eliminar el exceso de ierro en el cerebro. 
in embargo, no se a demostrado ue sean ben cos. 
ambi n se an empleado agentes como la combinaci n 

de levadopa y bromocriptina  anticolin rgicos como 
triexipenidil  toxina botulínica en los músculos a ectados  
in usi n intratecal de baclo en para tratar de mejorar la 
distonía. En casos severos ay intervenci n uirúrgica, 
lo cual s lo a logrado el alivio parcial de los síntomas. 

El pron stico es de inmovilidad temprana y la muerte a 
comien os de la edad adulta. ay estudios recientes sobre 

la estimulaci n en el globo p lido interno ue a mostrado 
mejoría del dolor, de los espasmos, de la distonía y de las 
unciones aut nomas. 1,2,1 ,20,21

CASO CLÍNICO

Ni o de die  a os de edad con  en su orma cl sica  
producto de  ll, de madre de 21 a os al momento del 
embara o, con control prenatal adecuado, embara o nor-
mal  parto de t rmino con 3  semanas de gestaci n. El 
paciente pes  3.520 g, talla 50 cm, Apgar - , cuadro de 
inmuni aciones completo, bipedestaci n a los 11 meses, 
camin  y control  es ínteres a los tres a os. adre de 33 
a os con antecedentes penales y de drogadicci n.

El ni o tuvo crisis convulsivas por ebre a los dos y 
cinco a os, varicela a los siete. ue operado de reduc-
ci n abierta de racturas de codo sin complicaciones a 
los cuatro a os. A los seis a os ue valorado por primera 
ve  desde el punto de vista neurol gico por ue mostraba 
empu amiento de la mano derec a igura 1 , problema 
r pidamente progresivo. e le prescribi  inex , un 
antipar uinsoniano a base de biperideno. A los oc o a os 
su ri  de uno o dos eventos convulsivos e incremento de 
la espasticidad. e prescriben amotrigina 2.2 mg g
día, ue le mejor  temporalmente  recuper  abilidades 
como correr, pero después los síntomas empeoraron y 
tuvo retroceso en sus funciones y aumento importante 
de la espasticidad. 

En febrero de 200  empe  a mostrar irritabilidad y 
mayor incremento de la espasticidad, así como rigide  

igura 2 , distonía generali ada y crisis convulsivas  
pérdida de la capacidad para ablar,  caminar, escribir y 

Cuadro 1. las cac

Características clínicas Neurodegeneración asociada a la pantotenato-
quinasa clásica

Neurodegeneración asociada a la pantotenatoqui-
nasa atípica

c o e ra o  e tre los  y  a os ar a  e tre  y  a os

Progresión Rápida enta

nto as ne rológicos iston a  disartria y rigidez  in ol crando el tracto 
corticoespinal  espasticidad  iperre e ia  pérdida 
de la a ilidad a latoria entre  y  a os 
de edad

i c ltad para a lar  diston a  rigidez y espastici-
dad  pérdida de la a ilidad a latoria entre los 

 y  a os  lo eo otor reezing  d rante la 
a lación

esórdenes psi iátricos o es co n epresión  i p lsi idad  episodios de iolencia

Retinitis pig entaria rec ente   apro i ada ente o es co n

agen de resonancia agnética igno del o o de tigre  ipointensidad en los 
n cleos asales  con iperintensidad central

igno de o o de tigre
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para alimentarse, lo ue i o necesario reali ar una gas-
trostomía. A pesar de los medicamentos, la discapacidad 
era acentuada, motivo por el cual ingres  al nstituto 
Nacional de ediatría.

e pidi  interconsulta al ervicio de Estomatología 
por ue el paciente tenía múltiples caries, limitaci n de 
apertura bucal igura 3  y úlceras traum ticas en la mu-
cosa del labio inferior y en la lengua. ebido al aumento 
de la espasticidad y rigide  con periodos intensos de 
espasmos orofaciales y a las autolesiones, causadas por 
los caninos temporales, no era posible darle atenci n en el 
consultorio y se decidi  reali ar una re abilitaci n bucal 
bajo anestesia general. a valoraci n preanestésica por el 
Neum logo concluy  ue el paciente tenía una vía aérea 
difícil. ue necesaria la intubaci n nasotra ueal con ayuda 
de un broscopio igura .

urante la re abilitaci n se reali aron pulpotomías en el 
primer molar superior derec o y primer molar inferior 
derec o se pusieron coronas de acero cromo en el primero 
y segundo molares superiores derec os, en el segundo 
molar superior i uierdo y en los primeros y segundos 
molares inferiores derec os e i uierdos. e extrajeron 
los cuatro caninos temporales para evitar ue el paciente 
continuara lesion ndose.

osterior a la re abilitaci n bucal, se revis  diaria-
mente al paciente, vigilando la cicatri aci n de los tejidos 
blandos, así como el control de igiene por parte de los 
familiares y vigilando ue no continúe con autolesiones.

ntubación nasotra ueal donde se aprecia luz del -
broscopio.

. magen de empuñamiento de la mano.

 magen de los miembros in eriores ue muestran espas-
ticidad y rigidez.

 magen intraoral donde se muestra la limitación de la 
apertura bucal.
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para la prevenci n de focos infecciosos, la promoci n de 
la igiene bucal y el tratamiento ue re uieren las auto-
mutilaciones. e trata así de mejorar la calidad de vida del 
paciente, al menos en ese aspecto.

a re abilitaci n bucal bajo anestesia general  es la  
opci n para tratar  a los pacientes con , debido a la 
limitada apertura bucal por la espasticidad y rigide , el mal 
manejo de secreciones y el evidente retraso psicomotor 

ace imposible su atenci n en el consultorio de manera 
convencional.

El tratamiento de estos pacientes debe ser de manera 
interdisciplinaria por el compromiso sistémico ue repre-
sentan y por ue tienen una vía aérea estrec a. e debe 
contar con la valoraci n de diversos servicios antes de 
programar la re abilitaci n bucal.

El pron stico de un paciente con  cl sico no es 
favorable debido al r pido progreso de la enfermedad. 
El tratamiento dental se reali a con enfo ues preventivo, 
conservador y radical a n de prevenir caries dental, gin-
givitis, eliminar focos infecciosos presentes y evitar la 
automutilaci n  disminuir el dolor y propiciar condiciones 
de vida m s confortables.
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El tratamiento estomatol gico se i o con enfo ue 
preventivo, conservador y radical; se evitaron las parafun-
ciones; se eliminaron los focos infecciosos y promovi  la 
preservaci n de las funciones bucales. 

A nes de 2010, el paciente tuvo un cuadro de abdomen 
agudo ue i o necesaria una intervenci n uirúrgica 
durante la cual falleci .

ANÁLISIS

a literatura sobre el  y la estomatología en ese pade-
cimiento es escasa. lo se sabe ue uno de los problemas 
de estos pacientes es la distonía oromandibular ue se 
acompa a de movimientos involuntarios repetitivos de la 
mandíbula, e involucra los músculos masticatorios; esto, 
se acompa a del gran espasmo y rigide , lo ue di culta 
muc o las funciones como la masticaci n, la degluci n, 
el abla y predispone a lesiones dolorosas de la mucosa 
bucal. 2,21,22 

a espasticidad progresiva también altera los movi-
mientos nos, ue se vuelvan lentos e incoordinados, 

ue impiden a los pacientes reali ar su igiene diaria y 
deterioran la salud dental, ya ue predisponen a las infec-
ciones; adem s, los movimientos de la lengua se acen 
m s lentos. 23

a automutilaci n puede causar la destrucci n parcial 
o total de los tejidos bucales y peribucales. as lesiones 
principales en la cavidad bucal son el traumatismo en 
lengua y en el labio inferior. En algunos casos es necesario 
reali ar extracciones prematuras para evitar ue el da o 
sea m s severo. tras opciones son el uso de protectores 
bucales y la cirugía ortogn tica ue produce una mordida 
abierta, y reduce la mordedura ue el paciente se causa. 

as automutilaciones se observan en síndromes genéticos, 
como el de esc -Ny an, y el de ourette y Cornelia de 

ange; también en los neurosensoriales insensibilidad 
congénita al dolor); en las enfermedades infecciosas (en-
cefalitis), en el autismo, el retraso mental y psicomotor, 
así como en pacientes comatosos. 2,2 ,25

CONCLUSIONES

El  es raro. uc as de sus características clínicas 
afectan considerablemente la regi n orofacial, de ma-
nera ue el estomat logo juega un papel importante en 
el diagn stico oportuno y la atenci n de estos pacientes, 
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