Reporte de un caso

Importancia del manejo interdisciplinario de pacientes con
Fisuras Labiopalatinas y Anemia de Blackfan Diamond.
Reporte de caso: seguimiento a 2 aios

Resumen

Las fisuras labiopalatinas (FLP) son las
malformacionescraneofacialescongénitas
mas comunes. La anemia de Diamond-
Blackfan o anemia aneritroblastica es una
hipoplasia congénita selectiva de la serie
roja, asociada a alteraciones cardiacas,
renales, malformaciones en manos,
hipertelorismoy retraso enel crecimiento.
La presentacion de las FLP y pacientes
con Anemia de Diamond-Blackfan es del
10.3%. Objetivo: Presentar un reporte
de caso de un paciente de 12 anos con
anemia de Diamond-Blackfan y secuela
de FLP de la Clinica Interdisciplinaria
de LPH de la Pontificia Universidad
Javeriana (Bogota-Colombia) donde
el abordaje interdisciplinario, el
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manejo del comportamiento y el apoyo
psicolégico brindado a la familia fueron
fundamentales para lograr la adherencia,
clarificar el diagndstico y obtener los
resultados  terapéuticos  esperados.
Resultados: se logro la adherencia al
tratamiento y el éxito de éste en apoyo
con otras especialidades, permitiendo un
seguimiento de 2 afios. Conclusiones:
El  manejo multidisciplinario e
interdisciplinario con especialidades
odontoldgicas, médicas, y de la salud
en general para el manejo de pacientes
con FLP y sindromes asociados, resulta
importante para el éxito en el tratamiento.

Palabras claves: Anemia Blackfan
Diamond, fisura labio palatina, manejo
del comportamiento, adherencia al
tratamiento, manejo interdisciplinario.
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Relato de um caso

Importancia del manejo interdisciplinario de pacientes con Fisuras Labiopalatinas y Anemia de

Blackfan Diamond. Reporte de caso: seguimiento a 2 afios.

Importancia da abordagem interdisciplinar de paciente com
Fissura Labiopalatina e Anemia de Blackfan Diamond:
acompanhamento de dois anos.

Resumo

As fissura labiopalatina sao as
malformacdes craniofaciais congeénitas
mais comuns. A anemia do Diamante-
Blackfan ou anemia aneritroblastica
seletiva é uma hipoplasia congénita da
série vermelha, associada com o coracao,
rim, malformag¢des maos, hipertelorismo
e disturbios retardo de crescimento. A
apresentacao de Fissura labiopalatina
e pacientes com anemia do Diamante-
Blackfan é de 10,3% dos casos. Objetivo:
Apresentar um caso clinico de um paciente
de 12 anos com anemia do Diamante-
Blackfan e Fissuralabiopalatina sequela do
Interdisciplinar Clinic LPH da Pontificia
Universidad Javeriana (Bogota Colombia),
onde a abordagem interdisciplinar, gestao

Case report

de comportamento e apoio psicoldgico
prestado aos familia foram fundamentais
para alcancar a adesao a esclarecer
o diagndstico e obter os resultados
terapéuticos esperados. Resultado: a
adesdo ao tratamento e seu sucesso no
apoio de outras especialidades de saude
alcancados. Conclusdes: O tratamento
multidisciplinar e interdisciplinar com
especialidades odontoldgicas, médicas
e de saude em geral para o tratamento
de pacientes com FLP e sindromes
associadas, ¢ importante para o sucesso
do tratamento.

Palavras-chave: Diamond  Blackfan
anemia, fissura labiopalatina, gestao de
comportamento, adesao ao tratamento,
gestao interdisciplinar.

Importance interdisciplinary management of Diamond-
Blackfan anemia and Cleft lip and palate sequel:
Accompaniment of two years

Abstract

Cleft lip and palate (CLP) are the
most common congenital craniofacial
malformations. The Diamond-Blackfan
anemia or congenital erythroblastic anemia
is a selective red cell hypoplasia associated
with heart, kidney, malformed hands,
hypertelorism and stunted alterations.
The presentation of Cleft lip and palate in
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patients with Diamond-Blackfan anemia
is 10.3% of cases. Aim: To present a
case report of a patient of 12 years with
Diamond-Blackfan anemia and Cleft lip
and palate sequel from the Interdisciplinary
Clinic LPH of the Pontificia Universidad
Javeriana (Bogota Colombia) where the
interdisciplinary =~ approach,  behavior
management and psychological support
provided to the family were instrumental
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in achieving the expected therapeutic
results. Results: Adherence to treatment
and its success in supporting other health
specialties during two years is slown.
Conclusions: The multidisciplinary and
interdisciplinary management with dental
specialties, medical, and health in general
for the management of patients with FLP

Introduccion

La fisura labio palatina (FLP) es el defecto
congénito mas frecuente a nivel facial y
puede presentarse con diferentes grados
de complejidad y multiples variaciones
en el labio y/o paladar; involucrando
en algunos casos, otras estructuras
tanto del crdneo como de la cara.' Las
alteraciones en el desarrollo normal
de la cabeza durante la embriogénesis,
se manifiestan clinicamente como
malformaciones que afectan estructuras
orofaciales y estructuras dentales
y segun el momento y el tiempo en
que los factores teratogénicos actiien
dentro de la cronologia de la formacién
facial, el resultado sera una fisura que
afecte al labio y el reborde alveolar,
una fisura palatina o la asociacion
de ambos, pudiendo formar parte de
una malformacién no sindrémica, que
representa el 70% de los casos 6 una
malformacion asociada a sindromes que
representa el 30% de los mismos. 2

La prevalencia mundial de FLP es de 1:700
nacidos vivos y la incidencia de este tipo
de FLP en Colombia segin el ENSAB IV
(2013-2014) es de 1:1000 nacidos vivos.?
Existen diferencias raciales/étnicas en
el riesgo de fisuras orales ya que los
Asiaticos tienen el mayor riesgo (14:10.000
nacimientos), seguido por los blancos

and associated syndromes, it is important
for successful treatment.

Key words: Diamond Blackfan anemia,
cleft lip and palate, behavior management,
adherence to treatment, interdisciplinary
management.

(10:10.000 nacimientos) y Afroamericanos
(4:10.000 nacimientos). 3

Se denomina anemia de Diamond-
Blackfan (ADB) o anemia aneritroblastica
a aquella anemia que se caracteriza por
presentar una hipoplasia congénita
selectiva de la serie roja, definida
por macrocitosis, reticulocitopenia y
disminucién marcada o ausencia del
compartimento eritroide en médula dsea,
sin compromiso del resto de las series
hematoldgicas. Su incidencia es de 4 a 5
casos por 1.000.000 nacidos vivos al afio.
Se considera a la ADB como una entidad
clinica muy heterogénea en cuanto a su
presentacion y evolucion, confirmandose
en estos pacientes un mayor riesgo de
desarrollar enfermedades, por lo cual los
esfuerzos se han centrado en el trasplante
de médula dsea y en la identificacién de
los defectos genéticos asociados. *

La incidencia reportada en Europa es de 5
a 7 casos por cada milléon de nacimientos
y 4.5 por millén de nacidos vivos en el
Reino Unido y los Paises Bajos con una
relacion de igual para ambos sexos. El
registro de América del Norte de ABD,
presenta 600 pacientes reconocidos en un
periodo de 20 afios. Alrededor del 90 % de
los pacientes son diagnosticados durante
el primer afio de vida y un 35 % durante
el primer mes, aunque se han descrito

Vol 9N°1 Enero - Junio 2019



casos en pacientes hasta los 6 afios. 5
Algunos pacientes presentan anomalias
congénitas concomitantes a ADB, como
craneofaciales, alteraciones cardiacas,
genitourinarias y en las extremidades
superiores, bajo peso al nacer y retraso en
el crecimiento. °

Mas de 200 mutaciones en genes asociadas
a ADB se han catalogado en pacientes
DBA y como resultado, el fenotipo
también es altamente variable. La mayoria
de los casos de DBA son esporadicos
en la transmision pero de penetrancia
incompleta y expresividad variable.” La
proteina ribosomal S19 (519 RP) fue el
primer gen mutado vinculado a ADB.
Los estudios demuestran que la mutacién
del RPS-19 representa solo el 20-25 % de
los casos esporadicos y familiares. Las
hendiduras orofaciales se observan en
ADB asociados con mutaciones de RPS-
19, aunque todavia no se sabe si existe una
correlacién entre el fenotipo de paladar
fisurado y un genotipo especifico. °

Entre las caracteristicas clinicas de estos
pacientes se incluyen cabello claro,
nariz puntiaguda, hipertelorismo, labio
superior grueso, ojos almendrados, cabeza
pequena y menton aumentado asi como
retraso del crecimiento (47 %). * Autores
clasicos como Cathie et al en 1950 reportan
anomalias del pulgar que se han descrito
en 9-19 % de los pacientes y la severidad
de las anomalias varia desde la hipoplasia
de la eminencia tenar a la ausencia de
la radio o el antebrazo, duplicaciones
y pulgar bifido o trifalangico.® En
cuanto a las manifestaciones orales la
literatura es escasa reportando, gingivitis
severa, multiples lesiones cariosas y
pobre cicatrizacion en sitios de reciente
exodoncias. *
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Multiples combinaciones de tratamiento
se han empleado para los nifios con
ADB; las combinaciones terapéuticas
incluyen transfusiéon de sangre, uso de
corticosteroides, terapia de hierro, terapia
interleucinas y trasplante alogénico de
médula o6sea. >°

La  importancia ~de un  manejo
interdisciplinario en la atencion de estos
pacientes para clarificar los diagndsticos y
elapoyo psicoldgicoesdevitalimportancia
para el éxito del tratamiento. Ademas,
la adecuada relacion de odontdlogo —
paciente — padre/cuidador y el manejo
del comportamiento haciendo uso de
las multiples técnicas, hacen posible la
adherencia, confianza, adaptacion y por
ende, reducir la tension y ansiedad para
facilitarlaatenciony dar cursoal desarrollo
de todo el plan de manejo establecido en
el paciente que pueden impactar de forma
positiva en la adherencia terapéutica
en personas que presentan labio y/o
paladar hendido. Técnicas de manejo
del comportamiento tales como decir-
mostrar-hacer, comunicaciéon verbal-
visual, distraccidon, refuerzo positivo,
ayudas visuales, entre otras; son de gran
ayuda para establecer una adecuada
relacidn con el paciente y permitir generar
confianza y adherencia al tratamiento. > "'

La adherencia al tratamiento es
un problema frecuente al que los
profesionales de la salud se enfrentan
en la practica clinica a diario, se acentiia
en los pacientes crénicos y en los paises
subdesarrollados alcanza el 50 % de
acuerdo a los informes aportados por la
Organizacion Mundial de la Salud (OMS);
institucion que define la adherencia al
tratamiento como «el grado en el que la
conducta de un paciente, en relaciéon con
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su tratamiento, el seguimiento de una
dieta o la modificacién de habitos de vida,
se corresponde con las recomendaciones
acordadas con el profesional sanitario». !
Debido aello, las estrategias que se pueden
aplicar y la importancia de incorporar
a la familia como participe necesario; el
apoyo, la compania y la solidaridad de
sus miembros serd un factor fundamental
para alcanzar los objetivos del tratamiento
a largo plazo. '* La falta de adherencia al
tratamiento genera grandes pérdidas en
lo personal, lo familiar y lo social, lo que
afecta la calidad de vida del paciente y de
su entorno familiar. 3

Se debe hacer referencia y destacar
la importancia de wun diagnodstico
oportuno, ademds de un tratamiento
multidisciplinario, que cuente con apoyo
de personal especializado en otras areas
como la psicologia, que se vera reflejado en
una buena evolucion y calidad de vida de
estos pacientes."* Desde este abordaje es
posible identificar la riqueza de la relacion
terapéutica como un factor modulador
de la adherencia a los tratamientos
permitiendo la caracterizacion tanto de
factores favorecedores de la adherencia asi
como posibles amenazas para la misma. "

Reporte de caso

Paciente de sexo masculino de 12 afios de
edad de la ciudad de Bogot4, Colombia,
cuyo motivo de consulta de la madre
fue: “Vengo porque quiero corregir la
posicion de los dientes de mi hijo”. El
paciente presentaba antecedentes de
Anemia Blackfan Diamond controlada,
con secuela de LPH unilateral izquierda
completa, cardiopatias congénitas

corregidas, actualmente asintomatico y
la madre refiri6 que hace un afio estuvo
en tratamiento en otra institucién para
mejorar la posicién de los dientes con
aparatologia removible preconfeccionada
tipo Trainer.

Al interrogatorio presentd los siguientes
antecedentes personales: patoldgicos,
Anemia Blackfan Diamond, Cardiopatias
congénitas (CIA, CIV, DAP- Deficiencia
valvula mitral), hipodactilia en la
mano izquierda y pulgar trifaldngico.
Actualmente la displasia mitral con
insuficiencia valvular ha evolucionado
bien con mejoria de la insuficiencia mitral
de severa a leve; hospitalarios, multiples
hospitalizaciones desde el nacimiento
incluyendo  Unidad de  Cuidados
Intensivos; quirargicos, a los 3 meses de
edad, correccion de coartacion aortica y
ligadura del ductus arterioso, banding
pulmonar suelto que obligd a una segunda
cirugia para cierre de comunicacién
interventricular grande y reseccion de
membrana subadrtica, a los 7 meses
operacion de queilorrafia y palatorrafia, a
los 18 meses pulgarizacion del indice de
la mano izquierda y de la mano derecha
en el 2005. Ultima cirugia orquidopexia;
hematologico, hastajunio de 2008 se habian
realizado 70 transfusiones; alrededor de
1 mensual; en el 2011 se realizaron dos
mas y el altimo cuadro hematico de Mayo
13 del 2015 reporté una hemoglobina de
13.5 g/dL, con lo cual el hematodlogo
considerd que el nifio ya estaba controlado;
farmacoldgicos, factores de transferencia
en uso hasta la actualidad; psicosociales,
madre y paciente interesados con el
tratamiento, pero de baja adherencia al
tratamiento.

La madre refirié que el tinico antecedente
familiar positivo es una prima en
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segundo grado de consanguineidad con
craneosinostosis.

En relacion a los antecedentes
odontoldgicos la madre refiere que en otra
institucion le realizaron restauraciones,
profilaxis, uso de aparatologia removible
tipo Trainer pero por cambio de domicilio
no volvié a los controles.

Sus hdbitos de higiene oral han sido
deficientes (cepillado con crema dental
fluorada 1 vez al dia y asistido por la
madre pero sin utilizar seda dental)

En cuanto a los hédbitos nutricionales, la
madre refirid el consumo de una dieta rica
en carbohidratos (harinas especialmente)
y alta frecuencia de alimentos azucarados.

Al examen clinico extraoral se observé un
paciente con tipo de cara mesoprosopo,
perfil convexo, protrusion del mentdn,

proquelia  inferior, tercio inferior
aumentado  (Figura 1), pabellones
auriculares  asimétricos (Figura 2),

hipodactilia en la manoizquierday pulgar
trifaldangico, aparente aduccion del pie
derecho con franca separacion de primer
y segundo dedo (Figura 3) y escoliosis y
lordosis de su columna vertebral (Figura
4).

Figura 3. Alteraciones de manos y pies.
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Figura 1. Fotos de frente y perfil.

Figura 2. Pabellones auriculares asimétricos.

Al examen clinico intraoral, el paciente
presentdunasecueladefisuralabiopalatina
unilateral izquierda completa, gingivitis
simple no modificada generalizada,
acimulos de placa bacteriana, multiples
procesos cariosos activos y apinamiento
dental moderado superior e inferior,
maloclusion clase II con mordida cruzada
anterior y micrognatismo maxilar y
mandibular, respiracion mixta con
predominio oral y deglucion atipica por
empuje lingual. (Figura 5).
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Figura 4. Alteraciones en columna vertebral.

Figura 5. Arco superior e inferior.

Al examen radiografico se evidenciaron
estructuras Oseas y dentales normales con
agenesias dentales del 22, 24 y 25 (Figura
6) y en zona del 55 radiolucidez en la zona
de la bifurcacion compatible con lesién
furcal y se tomo una radiografia periapical
de la zona de la hendidura encontrandose
una imagen radiolticida en forma de gota
invertida. (Figura 7)

Se indic6 una radiografia de perfil para el
analisis cefalométrico segin

Mc Namara y Steiner y andlisis de
tejidos blandos segin Burston y Legan
y una radiografia postero-anterior para
el andlisis de Grummons y se hicieron
todos los andlisis hallandose una clase II
esquelética por retrognatismo mandibular,
hiperdivergencia de plano mandibular y
plano oclusal, (Figuras 8, 9a, 9b y 9¢).

Para realizar el andlisis de maduracion
esquelética se utilizaron los estadios de
osificacion de las vértebras cervicales
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Figura 6. Rx panordmica.

Figura 7. Rx 64 y 65 y rx zona de la
hendidura.

Figura 8. Rx panoramica y a-p.
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y se pudo determinar que el pico de
crecimiento del paciente atn daba la
oportunidad de realizar ortopedia maxilar
con éxito, debido a que el estadio fue de
CVMSI (Figuras 10a y 10b).

Una vez se completé toda la historia
clinica del paciente, se obtuvo la firma del
consentimiento informado por parte de
la madre, toma de radiografias, modelos
y registros fotograficos se enviaron
interconsultas a los servicios de psicologia,
fonoaudiologia, genética, ortodoncia,
periodoncia, cirugia maxilofacial,
pediatria y hematologia.
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Figura 9 a. Analisis cefaolmétrico.

Se presentd el caso en la Junta
Interdisciplinaria del grupo de
manejo de la Universidad Javeriana
para definir los diagnosticos y en
conjunto las decisiones terapéuticas.

Los diagnosticos por dareas se
resumieron de la siguiente manera:

a. Sistémico: paciente ASA 1II
(ADB, Cardiopatias congénitas
corregidas (CIA, CIV, DAP-
Deficiencia  valvula  mitral),
displasia mitral,  hipodactilia
en la mano izquierda y pulgar
trifalangico.

b. Bucal: Secuela de Fisura labiopa-
latina completa izquierda

c. Dentario: 55 ICDAS 6.2
Periodontitis apical asintomatica
46 ICDAS 3.2 (o) - 85 CARS 3.2
(0) - 36 ICDAS 5.2 (0) 2.2 (v)

d. Periodontal: Gingivitis generali-
zada modificada por ADB, res-
piracion oral y asociada a apifa-
miento dental severo.

Figura 9 b. Analisis cefalométrico posicion natural

de la cabeza.

Figura 9 c. Analisis horizontal

Figura 9 d. Anilisis vertical.
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Figura 10a. Andlisis de maduracion
esquelética.

Figura 10b. Estadio CVMSI.

e. Funcional: Deglucion atipica por
empuje lingual, respiracion mixta
predominio oral, hiperrinolalia,
dislalias por punto de articulacion.
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f. Craneofacial: Tipo de cara Mesoproso-
po, perfil convexo, proquelia inferior,
tercio inferior aumentado, retrusion
del menton, clase II esquelética por re-
trognatismo mandibular, hiperdiver-
gencia de plano mandibular y plano
oclusal, maloclusion clase II con mor-
dida cruzada anterior.

Durante las primeras consultas el
paciente presentdé un comportamiento
aprehensivo, poco colaborador,
estando la madre y el entorno familiar
tenso y desconfiado. Los servicios
de Odontopediatria y Psicologia en
conjunto decidieron abordar al nifio y
a la familia con técnicas de manejo del
comportamiento no farmacoldgicas,
como desensibilizacion  sistematica,
decir-mostrar-hacer, distraccion,
comunicaciéon y refuerzo positivo
para lograr adherencia y éxito en el
tratamiento.

Se instauraron fases de tratamiento para
dar inicio y cumplimiento a los objetivos
propuestos en el paciente. Previo a
ello, se realizé el diligenciamiento del
consentimiento informado en donde
la madre aceptd la realizacion del
tratamiento y autorizo la publicacién del
caso para fines académicos, cientificos
y afines y también el menor de manera
verbal dio su asentimiento.

A continuacidn, se describen las fases de
tratamiento planeado y realizado en el
paciente:

Primera fase: Remisiones a cardiologia,
oncohematologia, fonoaudiologia 'y
otorrinolaringologia. Cada especialidad
instaurd protocolo de atencién y manejoy
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lasespecialidadesmédicasrecomendaron
realizar el tratamiento odontologico
previa profilaxis antiendocarditis
infecciosa con el esquema de Amoxicilina
1500 mg 1 hora antes del procedimiento.

Sequnda fase: Charla educativa, motivacion
y educacion al paciente y acompanantes,
instruccion en higiene oral con técnica de
Bass modificada, para mejorar la destreza
de sus manos, control de biopelicula
y raspaje supragingival en los cuatro
cuadrantes.

Tercera fase: Operatoria dental requerida,
deslocalizacion de focos infecciosos,
exodoncia del 55 previa indicacion y
esquema médico de realizar profilaxis
antiendocarditis infecciosa.

Cuarta fase: Terapia miofuncional con el
objetivo de favorecer posicion de lengua
en reposo, deglucion y habla.

Quinta fase: Tratamiento ortopédico
maxilar y tratamiento temprano de
ortodoncia.

Pese a que el paciente tuvo un diagnostico
cefalométrico de clase II esquelética
asociada a su componente respiratorio,
la oclusion mostro una mordida cruzada
anterior por retrusion y microrganismo
transversal maxilar explicada por el
colapso presentado en el area anterior
secundaria a la secuela de la hendidura
labio-palatina.

Ante este escenario clinico se decidio
colocacion de un disyuntor tipo Hyrax,
con protocolo de expansion rapida
y protraccion con madscara facial y
posteriormente tratamiento temprano de

ortodoncia implementando un sistema
2x2 en el maxilar superior, para alinear y
descruzar el 11 y 21.

Evolucion del caso

Posterior a la realizacion de las fases 1, 2,
3y 4 del tratamiento propuesto y en las
cuales no se presentaron complicaciones
intraoperatorias asociadas a su cuadro
sistémico, se continud con la colocacion
de un aparato de expansion rapida con
tornillo Hyrax, con protocolo de 1/4 de
vuelta diario, colocaciéon de topes en 16
y 26, cementacion de brackets en 11 y
21 con alambre Niti 0,12 y se indico el
uso de mascara facial, usando elasticos
Y4 M para lograr protraccion del maxilar.
(Figura 11)

Se realizaron controles mensuales
durante 8 meses momento en el cual se
decidié modificar el aparato intraoral,
por reparacion, incluyendo planos de
mordida posterior para levantar la
mordida y para favorecer la protraccion
maxilar; en los flancos V de los planos
acrilicos se cementaron dos tubos
sencillos con ganchos para soportar el
arco del sistema 2x2 (Figuras 12a y 12b).

Durante este periodo se continuaron
con los tratamientos  propuestos
por fonoaudiologia, psicologia y
odontopediatria y periodoncia, continud
con las fases higiénicas de manera
mensual, profilaxis y aplicaciéon de
barniz de fltor y se reforzd en cada
cita el cepillado y el uso de seda dental
hasta lograr modificar el riesgo alto del
paciente a un riesgo moderado-bajo para
caries dental segtin el ICCMS.

Vol 9N°1 Enero - Junio 2019



Importancia del manejo interdisciplinario de pacientes con Fisuras Labiopalatinas y Anemia de
Blackfan Diamond. Reporte de caso: seguimiento a 2 afios.

Por otro lado y ante la sospecha
de apnea obstructiva del suefo
(AQOS), se realizo interconsulta con
el servicio de Otorrinolaringologia
quién decidio solicitar la
polisomnografia, cuyo resultado
confirmo diagnostico de AOS; dicha
especialidad inicio el manejo con la
aparatologia tipo CPAP.

El paciente continu6 con sus
controles de ortopedia maxilar y
Figura 11. Colocacion aparatologia propuesta. tratamiento temprano de ortodoncia
correctiva y con el tratamiento para
la apnea del suefio con aparatologia
lo que mejord su ventilacion al
disminuir la presion nasal positiva.

Posterior a 2 afos de seguimiento
se ha logrado mejor adherencia al
tratamiento, mejor comunicaciéon
entre el paciente-cuidadores vy
equipo tratante lo que se ha visto
reflejado en los resultados positivos
de los tratamientos propuestos. Se
noto mejoria en el perfil, correccion
de mordida cruzada anterior,
alineacion de 11 y 21, mejor higiene

Figura 12a. Seguimiento caso 8 meses. oral, disminucién de inflamacién
gingival y modificacion de factores
de riesgo para caries dental (Figura
13).

Se planed continuar con los
tratamientos propuestos hasta cul-
minar el pico de crecimiento, mo-
mento en el cual se reevaluard el
caso para determinar el inicio del
tratamiento de ortodoncia correc-
tiva (Figura 14).

Figura 12b. Seguimiento 8 meses.
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Figura 13. Sequimiento a 2 afios.

Discusion

La ABD generalmente se diagnostica en el
primer afio de vida y afecta tanto a nifios
como a ninas de todos los grupos étnicos;
es una rara enfermedad caracterizada
por anemia macrocitica, neutropenia
ocasional o trombocitosis y deficiencia
de los eritroblastos en médula Osea,
siendo un trastorno genético que en
aproximadamente la mitad de las
familias estudiadas, so6lo una persona
la padece, hallazgos y caracteristicas
que coinciden con las presentadas en el
paciente descrito. ***

La ABD diagnosticada médicamente en
el paciente descrito, no ha podido ser
clarificada en cuanto a la etiologia y esto
concuerda con los reportes de la literatura

Marzo de 2015.

Febrero de 2016

Octubre de 2016

Marzo de 2017

Figura 14. Avances alcanzados

donde se afirma que no se ha logrado atin
aclarar la etiopatogenia de la ADB, pero
la hipdtesis mds aceptada actualmente es,
que el defecto radica en una alteraciéon
intrinseca de las células progenitoras de
la serie eritroide, pues en ellas existiria
una aceleracion de la muerte celular
programada (apoptosis), sehan descartado
alteraciones a nivel de la eritropoyetina y
sus receptores y también se ha descartado
la presencia de inhibidores circulantes de
la eritropoyesis. ®
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Ozden FO et al, Gomes RF. y otros autores
han coincidido en que hay caracteristicas
fisicas similares en los pacientes afectados:
gingivitis, lesiones cariosas, deficiente
cicatrizacion en lugares de exodoncia,
dientes supernumerarios, obliteracion de
camaras pulpares y una deficiente higiene
oral por la falta de motricidad debido
a las malformaciones en las manos, °
coincidiendo con los hallazgos (gingivitis,
caries, deficiente higiene oral) reportados
en en el paciente del caso objeto de esta
presentacion.

Por otro lado, la literatura ha sugerido
que las FLP se han asociado soélo en
10.3 % de los casos de ABD; ® en el caso
reportado la hendidura que se presenta es
del tipo labiopalatina unilateral completa
izquierdo, la cual segun los autores es la
de presentacion mas frecuente ' quienes
refieren que la presencia de esta hendidura
en el maxilar superior ocasiona que el
crecimiento a nivel transversal y antero-
posterior se vea afectado; esto es explicado
por la hipoplasia regional producida a
nivel del sector anterior que clinicamente
se manifiesta como una mordida cruzada
anterior, ' lo cual se presentd en el caso
clinico.

Diversos autores como Nigan, Berkowitz
y Tinlund et al. han establecido que el
manejo ortopédico mas predecible paralos
pacientes en crecimiento con problemas
de micrognatismo y retrusion maxilar,
como los casos de los nifios con secuelas
de FLP, es el uso de un expansor maxilar
tipo quadhelix o Mc Namara con tornillo
Hyrax que con el uso de la mascara facial
permite lograr resultados muy favorables
para redirigir el crecimiento maxilar. '*2°

En el caso que se presenta se decidio
utilizar un expansor con tornillo Hyrax
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y aunque en los pacientes con secuela de
hendiduras palatinas no existe la sutura
media palatina, la literatura ha reportado
que es mas indicado utilizar un disyuntor
en los casos en que se va a realizar
paralelamente la expansion transversal
con la protraccion maxilar ya que con
el expansor ademas de intervenir en la
sutura media palatina, se esta actuando
en el resto de las suturas del complejo
craneomaxilar que al ser intervenidas
favorecen la protraccion del tercio medio
facial. !

En cuanto al tratamiento de la anemia de
Blackfan-Diamond, la terapéutica mas
comun son las transfusiones de sangre
y el uso de corticosteroides, tratamiento
similar a la utilizada en en el caso que se
reporta, aunque la literatura sugiere que
para los pacientes de ADB el trasplante de
células madres es el ideal y esta destinado
arestaurar la capacidad de la médula osea
para producir glébulos rojos."

El éxito alcanzado en este caso clinico y la
posibilidad del seguimiento a largo plazo
por 2 anos se explica, por la posibilidad
que se tuvo de conocer la conducta del
nifo durante una serie de citas y el uso de
técnicas de manejo del comportamiento
(decir-mostrar-hacer, refuerzo positivo,
distraccion, comunicacion) que dieron la
posibilidad de manejar la ansiedad y la
poca colaboracién del nifio y de su entorno
familiar en las citas iniciales, elementos
que proporcionaron una base para la
planificacion y el éxito del tratamiento.'

El trabajo en conjunto y coordinado con
los numerosos especialistas médicos
y odontoldgicos que enfrentaron y
resolvieron las anomalias estructurales
y funcionales derivadas de la condicion
de la anemia de Blackfan Diamond
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como los servicios de cardiologia,
pediatria, oncohematologia, psicologia,
odontopediatria, ortopedia, ortodoncia,
cirugia maxilofacial, fonoaudiologia y
otorrinolaringologia, permitieron que
la atencion odontologica se realizara
de manera segura y sin ningun tipo de
complicacion en el paciente y este abordaje
clinico a un paciente con compromiso
sistémico y FLP es el que muchos autores
y expertos recomiendan. ®

Conclusiones

Las FLP son una malformacion que
requieren del manejo multidisciplinario e
interdisciplinario con otras especialidades
odontoldgicas, médicas y de la salud
en general. El manejo de pacientes con
FLP y sindromes asociados o patologias
sistémicas de base, resulta de wvital
importancia para lograr el éxito en el
diagnostico y tratamiento del paciente;
en donde el manejo del comportamiento
por parte del odontdlogo pediatra junto
con su equipo de trabajo permita la
adherencia, adaptacion e integracion del
paciente en la consulta y asi establecer una
positiva relacidon del tridngulo pediatrico
(odontodlogo-paciente-padre/cuidador).
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