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Resumen

El sindrome Muenke se caracteriza por
retraso del desarrollo y pérdida auditiva
neurosensorial. Personas que presentan
sindromes podrian presentar defectos
del desarrollo del esmalte. Sin embargo,
en personas con sindrome Muenke
no existe evidencia sobre la presencia
y el manejo de las secuelas de estos
defectos. Objetivo: Describir el manejo
de secuelas de los defectos del desarrollo
del esmalte en dientes primarios con un
procedimiento odontologico integral
en sala de operaciones de paciente
con sindrome Muenke. Caso Clinico:
Paciente de 2 afos de edad, sexo
masculino, con diagndstico sistémico
de Sindrome Muenke y diagndstico
odontoloégico: fracturas post eruptivas
del defecto del esmalte extension I
(< 1/3 del diente) y II (de 1/3 a 2/3 del
diente) en los dientes anteroinferiores y

1 Universidad Nacional Mayor de San Marcos.
? Universidad Peruana Cayetano Heredia

Revista de Odontopediatria Latinoamericana

fracturas post eruptivas del defecto del
esmalte extension III (> 2/3 del diente)
de los dientes 62 y 52. El manejo clinico
de estas secuelas, realizadas en sala de
operaciones, consistio en: carillas de
resina compuestas fotopolimerizable
que permitieron restaurar las fracturas
post eruptivas de los dientes antero
inferiores; y los dientes 62 y 52 fueron
rehabilitadas con coronas de resina
compuesta fotopolimerizable a mano
alzada. Conclusion: El manejo de las
secuelas de los defectos de desarrollo
del esmalte, en paciente con Sindrome
Muenke, se considerdo clinicamente
positivo; pues después de 6 meses los
dientes tratados no presentaron dolor
espontdneo, ni se observo fistulas o
absceso, ni movilidad dentaria.

Palabras clave: esmalte dental,
hipoplasia del esmalte dental, sindrome,
craneosinostosis (DeCS).
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Tratamento de sequelas de defeitos do esmalte
em patiente com sindrome Muenke: Relato de caso

Resumo

O sindrome Muenke é caracterizado por
atrasono desenvolvimento e perda auditiva
neurossensorial. Pessoas com sindrome
podem ter defeitos de desenvolvimento
do esmalte. No entanto, em pessoas com
sindrome Muenke nao ha evidéncias sobre
o manejo das sequelas desses defeitos.
Objetivo: Descrever o manejo das sequelas
de defeitos de desenvolvimento do esmalte
em dentes deciduos com um procedimento
odontolégico abrangente na sala de
cirurgia de um paciente com sindrome
Muenke. Caso Clinico: Paciente masculino
de 2 anos com diagndstico sistémico de
Sindrome Muenke e diagnostico dentario:
Fraturas pds-eruptivas da extensao do
defeito de esmalte I (< 1/3 do dente) e II
(1/3-2/3 do dente) nos dentes anteriores
inferiores. e fraturas pos-eruptivas da

Case report

extensao do defeito de esmalte I1I (> 2/3 do
dente) dos dentes 62 e 52. Os tratamentos
realizados foram com resina compostas
fotopolimerizaveis que permitiu restaurar
as fraturas pds-eruptivas da extensao I e II
do defeito do esmalte dos dentes anteriores
inferiores. Nos dentes 62 e 52 com fraturas
pos-eruptivas do defeito de esmalte de
extensao III. Foram restauradas com coroas
de resina compostas fotopolimerizaveis
a mao libre. Conclusdo: Os tratamentos
foi considerado clinicamente positivo
em paciente com Sindrome de Muenke;
porque apos 6 meses os dentes tratados nao
apresentavam dor espontanea, nem fistulas
ou abscessos, nem mobilidade dentaria.

Palabra-chave: Esmalte dentario,
hipoplasia do esmalte dentario, sindrome,
craniossinostose

Management of Sequelae of the enamel defects
in patient with Muenke syndrome: Case report

Abstract

Muenke syndrome is characterized by
developmental delay and sensorineural
hearing loss. People with a syndrome
may have enamel development defects.
However, in people with Muenke
syndrome, there is no evidence on the
management of the sequelae of these
defects. Objective: To describe the
management of sequelae of enamel
development defects in the operating
room with a comprehensive dental
procedure in primary teeth in a single

sesion. Clinical case: 2 -year -old, male
patient with medical diagnosis: Muenke
Syndrome and dental diagnosis: Post
eruptive fractures of the enamel defect
extension I (< 1/3 of the tooth) and II (at
least 1/3 but less than 2/3 of the affected
tooth) in teeth 63, 73, 72,71, 81, 82, 83 and
post- eruptive of the extension III (more
than 2/3 of the tooth is affected) enamel
defect of teeth 62 and 52, treatment
consisted in: veneers that allowed to
restore the post eruptive fractures of
lower anterior teeth and composite
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crowns in teeth 62 and 52. Conclusion:
The treatment was considered positive
clinically since after six months in the
patient with Muenke Sindrome; teeth did
not present spontaneous pain, neither

Introduccion

La craneosinostosis es un defecto de
nacimiento definido como el cierre
prematuro deunoomadssuturascraneales.'
El sindrome de Muenke estd asociado con
una mutacion en el gen del receptor 3 del
factor de crecimiento de fibroblastos.?
Afecta 1 de cada 30.000 nacidos vivos
y representa el 24 % de la totalidad
de defectos craneales, su principal
caracteristica es que puede ser bicoronal y
unilateral,® en la mayoria de los casos hay
una pérdida auditiva neurosensorial.* El
diagnostico neuropsiquidtrico mas comun
es el retraso en el desarrollo, también se
encontro pacientes con autismo, déficit de
atencion e hiperactividad.’

En el Perd, se introdujo la ley que declara
de interés nacional y preferente atencion
al tratamiento de personas que padecen
enfermedades raras o huérfanas, dentro
de este listado se ubica el sindrome de
Muenke.® El tratamiento de este sindrome
es multidisciplinario con otros servicios
como genética, cirugia de cabeza y
cuello, otorrinolaringologia, neurologia y
odontologia. Los problemas bucales, que
se pueden presentar mds comunmente,
son la maloclusién clase III debido a
hipoplasia del tercio medio de la cara.”

El desarrollo de la denticion primaria
comienza aproximadamente en la semana
12 del embarazo con la formacion y
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fistulas or abscess were observed, nor
dental mobility.

Key words: dental enamel, dental
enamel hypoplasia, syndrome,
craniosynostoses.

maduraciéon del esmalte, a partir de
la lamina dental que se origina en las
células epiteliales del ectodermo oral, se
forma 20 yemas o brotes de dientes que
corresponderan a los dientes primarios.®
Entonces un hecho importante que se
ha visto es que la yema del diente en
desarrollo es sensible a una amplia gama
de trastornos sistémicos y en particular
en el esmalte. Los estudios poblacionales
sobre el defecto del desarrollo del esmalte
en la denticion primaria son escasos y
ofrecen resultados inconsistentes con tasas
de prevalencia que van desde 24 al 81 %.°
La etiologia apunta a factores sistémicos
y factores ambientales dentro de ellos
se encuentran defectos cualitativos y
cuantitativos.!’ Otros factores etiologicos
son que los recién nacidos prematuros
tienen dientes menos sanos que aquellos
que nacieron a término'' y los nifios con
bajo peso tienen mas probabilidades
de presentar algtn tipo de hipoplasia.’
Los defectos del esmalte resultante de la
alteracion de la amelogénesis hacen que la
superficie dental sea defectuosa y pueda
proporcionar un sitio adecuado para
la adhesion y colonizacion de bacterias
cariogénicas,”'* por tal motivo se ha
encontrado una asociacion entre la caries
dental y los defectos del esmalte en la
primera infancia.”® Algunos trastornos
sistémicos influyen en el desarrollo de
los tejidos dentales como el esmalte y
la dentina.’® Atn no se ha encontrado
evidencia valida que asocie el sindrome
de Muenke con defectos del esmalte.



Manejo de secuelas de defectos del esmalte en paciente

Los tratamientos odontoldgicos para el
manejo de las secuelas de los defectos
del esmalte van desde una microabrasion
del esmalte, carilla de resina, el uso de
resinas infiltrantes, utilizacion de barnices
fluorados, también el uso de fosfopéptido
de caseina fosfato de calcio amorfo (CPP-
ACP) para fracturas post eruptivas del
defecto del esmalte extension I (cuando
estd afectado menos de 1/3 del diente)
y II (cuando al menos 1/3 pero menos
de 2/3 del diente afectado) y cuando se
presentan fracturas post eruptivas del
defecto del esmalte extension III ( afecta
mas de 2/3 del diente) los tratamientos
son corona de acetato y pulpectomia,’”
estos tratamientos pueden ser los mads
efectivos. Por lo tanto, el objetivo del
presente trabajo fue describir el manejo
de secuelas de los defectos del desarrollo
del esmalte en dientes primarios con un
procedimiento odontologico integral en
sala de operaciones.

Reporte de Caso

Paciente de 2 anos 2 meses de edad, sexo
masculino, procedente de la ciudad de
Lima, que acude al Servicio de Odontologia
del Instituto Nacional de Salud del Nifio
-San Borja. Madre refiere que su hijo no
puede comer porque le duele los dientes
y acude al servicio de odontologia para
tratamiento integral odontoldgico.
Ademads, no refiere ningin antecedente
patoldgico al igual que el padre, familia
nuclear y con un nivel socioecondmico
medio.

Antecedentes prenatales: peso al nacer
3,330 kg, parto distocico por circular
doble, refiere cinco controles prenatales.
Antecedentes post natales: Lactancia

con Sindrome Muenke: Reporte de caso

mixta hasta los 2 afos. Antecedentes
patolégicos:  Sindrome de Muenke,
epistaxis y anemia microcitica. Al examen
fisico general presentd: Saturacion de
oxigeno del 99%, frecuencia cardiaca de
95 por minuto, frecuencia respiratoria
de 22 por minuto; peso de 16,300 kg; piel
tibia, himeda y elastica. A la palpacién
se encuentra tejido celular subcutaneo
de volumen regular, sin edemas. Lo ojos
reactivos a la luz y acomodacion relativo a
pupilas, fosas nasales permeables, faringe
no congestiva, conducto auditivo externo
permeable.

En el examen clinico estomatoldgico
extrabucal se evidenci6 un paciente
macrocéfalo, frente  prominente e
hipoplasia del tercio medio. Al examen
estomatologico  intrabucal ~ presentd
denticion primaria, inflamacion
generalizadas de encias, defectos del
esmalte en dientes 63, 73, 72, 71, 81, 82, 83;
dolor espontaneo en los dientes 52 y 62;
presentd mala higiene oral. Paciente no
colaborador llora y grita al momento de
examinarlo.

El  diagnostico estomatoldgico  fue:
Gingivitis marginal generalizada asociada
a placa bacteriana, fracturas dentales post
eruptivas de los defectos del esmalte
extension I y II en los dientes 63, 73, 72,
71, 81, 82 y 83 y fracturas post eruptivas
de los defectos del esmalte de extension
III de los dientes 62 y 52; ademas dientes
52 y 62 presentaron pulpitis irreversible.
(Figura 1). Oclusion: mordida abierta,
caries dental y conducta: comportamiento
definitivamente negativo, segun Frankl.

Previo  tratamiento  estomatoldgico
integral se realiz¢ fisioterapia oral. El plan
de tratamiento consistié: pulpectomias
en los dientes 52 y 62, coronas de resina
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Figura 1: Presentacion de las secuelas de los
defectos del esmalte, fracturas post eruptivas
extensiones I1I en los dientes 62, 52 y fracturas
post eruptivas extension 1y Il en las piezas 63, 73,
72,71, 81, 82, 83.

microhibrida fotopolimerizable a
mano alzada: 52 y 62, carillas de resina
microhibrida fotopolimerizable: 73, 72,

72, 81, 82 y 83; como mantenimiento post
operatorio se recomendd uso de pasta
dental 1000 ppm del tamafio de un arroz
tres veces al dia.

Se explic6 a la madre sobre el
diagnostico estomatologico de su hijo y
lo que implicaba el tratamiento integral
estomatoldgico que seria realizado en
sala de operaciones por las multiples
secuelas de defectos del esmalte en los
dientes, ademds a la nula cooperacion
del nifo y condicion sistémica. Se obtuvo
el consentimiento informado firmado
de la madre, segin las normativas del
comité ética de la institucion hospitalaria.

Previo al tratamiento odontologico
integral en sala de operaciones, se
realizaron los examenes e interconsultas
pertinentes, para evaluar el estado fisicoy
obtenerlas sugerencias correspondientes.
Los examenes fueron de laboratorio
(Tabla 1) y de radiografia del tdrax.

Tabla 1: Resultados de los exdamenes de laboratorio.
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Manejo de secuelas de defectos del esmalte en paciente

Se solicitd interconsulta al servicio de
anestesiologia, el cual indico ASA 1II e
interconsultaalserviciodepediatriaquien
evalud el resultado de la hemoglobina
(8,8 g/dl) y diagnostico anemia cronica
por epistaxis y dio tratamiento con
Ferranin. El pediatra refirio que, por
la condicion de los dientes, el paciente
no se alimentaba adecuadamente; y
sugiri6 la inmediata realizacion del
tratamiento, de esa manera mejoraria su
estado nutricional, a pesar de su nivel
bajo de hemoglobina. Se tomo en cuenta
que no se realizarian exodoncias solo
tratamientos conservadores en los dientes
del nifo. También el pediatra refirié una
interconsulta a hematologia posterior
al tratamiento odontoldgico en sala de
operaciones, para el seguimiento de la
hemoglobina. El tnico inconveniente
fue realizar la radiografia panordmica y
periapical, que por la edad del paciente
dificultaba el procedimiento.

No se realizaron cambios en el plan de
tratamiento, respetando la conservacion
de los dientes. Paciente con prondstico
favorable, ya que se trataron todos los
dientes, no hubo pérdida de ninguna
pieza dentaria y sobre todo por la
concientizacion a la madre sobre el
cuidado de la salud bucal de su hijo
(Figura 2).

Se evalud al paciente por medio de
solo controles clinicos post operatorios,
puesto que la paciente presenté nula
colaboracion a la toma de radiografias
periapicales 'y panordmica. Estos
controles fueron a los 7 dias y a los 2
meses, no se observo desprendimientos

con Sindrome Muenke: Reporte de caso

Figura 2: Rehabilitacion de las fracturas post
eruptivas de extension 1y II con carillas  de resina
compuesta fotopolimerizable en dientes 63, 73,
72,71, 81, 82, 83 y en las fracturas post eruptivas
de extension Il se realizaron pulpectomias en los
dientes 52, 62, y con sus respectivas coronas de
resina compuesta fotopolimerizable a mano alzada
de las piezas 52, 62.

de restauraciones, presencia de las
coronas de resina y carillas de resina
en boca, nivel de higiene bucal buena.
Madre del paciente refiri6 que su hijo
no presentd ninguna molestia después
del tratamiento, se alimenta con
normalidad, ya no presenta dolor al
momento de masticar, y se citd a madre
para su segundo control en dos meses.
En segundo control, madre refiere que
no ha tenido ningun dolor ni molestia.
Al examen clinico no se observd
desprendimiento de restauraciones en
los dientes, se observa una encia mas
rosada y menos sangrante, se vuelve a
dar indicaciones de higiene bucal y se
cité en 6 meses. En resumen, paciente
después de sus controles no evidencia
signos clinicos de inflamacion. A la fecha
no se suscitd algun evento adverso de
parte de nuestro paciente (Figura 3).
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Figura 3: Control a los 6 meses.

Discusion

El presente trabajo describe el manejo de
secuelas de los defectos del desarrollo
del esmalte con un procedimiento
odontologico integral en sala de
operaciones en dientes primarios en una
sola sesion de un paciente con Sindrome
de Muenke.

El uso de anestesia general en nifos exige
los medios necesarios para un control
adecuado de signos vitales, un personal
entrenado que maneje el equipo necesario
para solventar posibles emergencias,' lo
cual no seria posible en centros de salud o
puestos de salud haciendo menos accesible
a la poblacion que viene del interior del
pais. El presente caso presentd varios
dientes a ser restaurados, sumado a queera

Revista de Odontopediatria Latinoamericana

un paciente no colaborador y pues realizar
dichos tratamientos en varias citas no era
viable. Los tratamientos estomatologicos
integrales que se realizaron al paciente
fueron en sala de operaciones y realizados
con los objetivos de prevenir infecciones
odontogénicas, devolver la funcién
masticatoria y también mejorar el aspecto
estético del nifio.

El manejo de las secuelas de los defectos
del esmalte se realiza a través de una
serie de tratamientos. Uno de estos
tratamientos es la microabrasién pero
que estd contraindicado en pacientes que
no cooperan, pacientes con sensibilidad
dentinaria y no se recomienda en
lesiones hipoplasicas profundas del
esmalte. El presente caso fue de un nino
no colaborador y las lesiones cariosas
que presentaba eran profundas por ello
fue descartado dicho tratamiento. Otro
tratamiento de estas secuelas es con el uso
deresinasinfiltrantes, este esindicado para
detener las caries incipientes del esmalte’
y lesiones de manchas blancas causadas
por desmineralizacion del esmalte;* no se
realizd en el presente caso puesto que el
paciente presentaba cavidades profundas
no solo en la superficie del esmalte sino
también en dentina.

Por otro lado, la técnica con coronas
de acetato es facil de ajustar y recortar,
tiene una facil adaptacion al remanente
dentario y su acabado deja una superficie
lisa y brillante.’ En el presente caso, se
realizaron coronas de resina a mano alzada
para disminuir el tiempo operatorio que
es limitado en sala de operaciones. Las
restauraciones con resina compuesta
fotopolimerizable fueron realizadas con
una resina microhibrida por contener
particulas de 0,6 a 1,4 um y 20 nm.* Estas
resinas presentan clinicamente una buena
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adaptacion marginal, color similar a la
estructura dental,'' buena capacidad de
pulido, baja presencia de caries recurrente,
y baja sensibilidad postoperatoria,®
haciendo un material de eleccion para los
diferentes tratamientos que se realizaron
en el paciente como las carillas y coronas
de resina a mano alzada.? Tener en cuenta
que la vida ttil de las coronas y carillas de
resina estaran muy ligadas a la higiene oral
del paciente, ya que si no existe una buena
higiene oral esto producira inflamacion
gingival y la desadaptacion de la corona
de resina y carilla de resina.*

También es  recomendado  como
tratamiento el uso de fosfopéptido de
caseina- fosfato de calcio amorfo (CPP-
ACP) que es un material innovador
por la utilizacion de la caseina que es
una proteina de la leche” este material
proporciona extra-proteccion a los dientes
y ayuda a neutralizar los cambios de
acido de las bacterias acidogénicas en la
placa. Sin embargo, su alto costo impide
la accesibilidad del material para su uso
en este caso. Es asi que la utilizacion de
flior en barniz para remineralizar se
ha convertido en uno de los métodos
mas usados para prevenir caries dental
en dientes primarios, su efectividad,
seguridad y facilidad en su aplicacion lo
hace un material sumamente usado por
los odontdlogos.”? Es por ello que, en el
presente caso fue util la aplicacion de
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