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RESUMEN

Introduccién: El término acondroplasia fue propuesto por
Parrot en 1878. Es una enfermedad genética que se asocia a
una estatura baja con grave desproporcién anatémica; afec-
ta primariamente los huesos largos. Otros defectos esque-
léticos incluyen un crdneo grande con hipoplasia centrofa-
cial, dedos cortos y una curvatura espinal acentuada que
se hereda de forma autosémica dominante. Las crisis con-
vulsivas son descargas eléctricas neuronales anormales que
tienen manifestaciones clinicas variadas de origen multifac-
torial que se asocian a trastornos clinicos. Caso clinico: Se
expone el caso de un paciente con acondroplasia mas crisis
convulsivas en el cual se determiné un tratamiento multi-
disciplinario para su rehabilitacion bucal bajo anestesia
general con un prondstico favorable. Conclusiones: Los pa-
cientes que sufren de acondroplasia mas crisis convulsivas
deben ser atendidos de manera multidisciplinaria bajo
anestesia general cuando presenten multiples lesiones ca-
riosas, teniendo en consideracion que las complicaciones
existentes de la via respiratoria dificil constituyen una de
las causas mas frecuentes de morbilidad y mortalidad, entre
las que podemos mencionar macroglosia, escasa apertura
bucal, presencia de traquea estrecha, limitacién en la movi-
lidad cervical, problemas pulmonares crénicos, mandibula
pequena con apinamiento dental y mentén prominente.

Palabras clave: Acondroplasia, crisis convulsivas, anestesia
general, via respiratoria dificil.

INTRODUCCION

El término acondroplasia fue propuesto por Parrot
en 1878, palabra que proviene del griego (A = sin,

ABSTRACT

Introduction: The term achondroplasia is proposed by Par-
rot in 1878, it is a genetic disease that is associated with
severe short stature with anatomical disproportion; primar-
ily it affects the long bones. Other skeletal defects include
a large skull with midface hypoplasia, short fingers and a
sharp spinal curvature, which is inherited in an autosomal
dominant manner. Seizures, abnormal neural electrical dis-
charges that have varied clinical manifestations of multi-
factorial origin which are associated with clinical disorders.
Case report: Patient case of a patient with achondroplasia
more convulsive crisis in the multidisciplinary treatment
for oral rehabilitation under general anesthesia was deter-
mined with a favorable prognosis is presented. Conclusions:
Patients with achondroplasia more seizures must be ad-
dressed multidisciplinarily under general anesthesia, when
submitting multiple carious lesions, taking into consider-
ation existing complications of difficult airway is one of the
most common causes of morbidity and mortality among
which we mention macroglosia, limited mouth opening,
the presence of a narrow trachea, limited cervical mobility,
chronic lung problems, small jaw with dental crowding and
prominent chin.

Key words: Achondroplasia, convulsive crisis, general anes-
thesia, via difficult breathing.

khondros = cartilago y plassein = formacién), de-
bido al escaso crecimiento cartilaginoso que se
produce en esta displasia.! La acondroplasia es la
condicidén mds comun asociada a una estatura mas
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baja del promedio seglin la edad y sexo, con gra-
ve desproporcidon anatémica; afecta principalmen-
te los huesos largos.? Otros defectos esqueléticos
incluyen un crdaneo grande con hipoplasia centro-
facial, dedos cortos y una curvatura espinal acen-
tuada (lordosis). Se hereda de forma autosémica
dominante.3 Su incidencia es de 1:26,000 nacimien-
tos por afio y es causada por una mutacién en el
gen que codifica al receptor tipo 3 del factor de
crecimiento del fibroblasto en el cromosoma 4.4

Clinicamente se caracteriza por talla baja con
desproporcidon anatdmica, macrocefalia, acorta-
miento de extremidades y deformidades esque-
léticas. Las personas afectadas con este sindrome
presentan de manera frecuente retraso motor, oti-
tis media serosa, rinitis serosa, hiperlaxitud de las
rodillas, dedos cortos, obstruccidon sintomatica de
las vias respiratorias superiores, hidrocefalia y obe-
sidad. Cabeza amplia, frente prominente, puente na-
sal plano y extensidon cervical limitada. Las personas
con acondroplasia rara vez alcanzan 1.52 m de esta-
tura; sin embargo, su inteligencia esta en el rango
considerado normal.>8

Entre sus manifestaciones bucales se aprecia
maxilar corto, mandibula grande, macroglosia, malo-
clusiéon dentaria con mordida anterior abierta, escasa
apertura bucal, presencia de tradquea estrecha y men-
tén prominente.®

Por sus manifestaciones clinicas algunas de las
complicaciones que pueden surgir son disfuncion
respiratoria: apnea, taquipnea, ronquido excesivo;®
manifestaciones neuroldgicas: hipotonia, problemas
en el control del sostén cefélico;® obesidad: aumento
de complicaciones cardiovasculares y en las lesiones
articulares (rodillas).®

La acondroplasia puede detectarse antes del
nacimiento mediante ultrasonido que evidencia
discordancia progresiva entre la longitud del fé-
mur y el didmetro biparietal por edad.' El ultra-
sonido permite medir los huesos largos desde la
décima semana de gestacién y las deformidades
de las extremidades pueden detectarse desde el
inicio del segundo trimestre. Ademas mediante
ultrasonido en tercera dimensién es posible ob-
servar frente prominente, puente nasal bajo, dis-
creto hipertelorismo, orejas de implantacién baja,
térax estrecho en forma de campana, perimetro
toracico estrecho, abdomen abombado, microme-
galia de las cuatro extremidades, dedos cortos y
fémur corto."

Por otra parte, las crisis convulsivas son descar-
gas eléctricas neuronales anormales que tienen
manifestaciones clinicas variadas de origen multi-
factorial. Se asocian a trastornos clinicos y se pre-
sentan de manera espontanea.”? Cuando aparecen
en etapas iniciales de la vida, suelen estar asocia-
das a defectos congénitos del desarrollo y a trau-
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matismos del parto.”® El diagndstico se establece
mediante la historia clinica detallada, haciendo én-
fasis en aspectos como inicio, frecuencia, duracién,
causa, manejo y control médico, asi como antece-
dentes heredofamiliares y traumatismos creaneo-
cefdlicos."? El médico se apoya en la exploracién
fisica y neuroldgica detallada, asi como en los re-
cursos diagnésticos.

El manejo de crisis convulsivas debe iniciarse lo
mas tempranamente posible y de manera enérgi-
ca siguiendo una secuencia establecida en cuanto
al tipo de medicamentos y tiempos de administra-
cion.® Se recomienda ofrecer tratamiento farmaco-
légico de mantenimiento a los ninos que presenten
un primer evento convulsivo cuando: los pacientes
seanh menores de 12 meses de edad, con crisis con-
vulsivas parciales, convulsién prolongada: mas de 15
minutos, o cuando se presenten mas de dos crisis
convulsivas en 24 horas.”? Las personas con crisis
convulsivas tienen una expectativa menor de vida a
causa del padecimiento neurolégico de base o en su
defecto, relacionado con mayor riesgo de acciden-
tes, asfixia, arritmias, edema pulmonar o infarto del
miocardio."

DIAGNOSTICO ODONTOLOGICO

Caries temprana de la infancia. Considerada como
problema de salud publica, también es conocida
como caries por biberén o sindrome de biberdn.
Se debe a multiples factores: fisicos, bioldgicos,
ambientales, conductuales, habitos alimenticios y
de higiene. Se caracteriza por dientes con caries
en infantes y se define como la presencia de uno
o0 mas dientes con caries, perdidos u obturados en
pacientes menores de seis ainos. Es posible pre-
venir esta enfermedad y por lo tanto debe hacer-
se énfasis en la higiene y en los habitos alimenti-
cios.’®

Anestesia general. El manejo anestésico en estos
pacientes con diagndstico de acondroplasia pue-
de representar dificultades en virtud de la serie de
malformaciones que muestran, la morfologia de las
vias aéreas superiores, la capacidad ventilatoria de
los pacientes, la inestabilidad vertebral cervical y la
posibilidad de traumatismo de la médula cervical al
extender el cuello.’®

La ventilaciéon con mascarilla puede dificultarse
por la presencia de maxilar corto, mandibula y len-
gua grandes que dificultan el sellado correcto.® Los
problemas de intubacidn a causa principalmente de
la deformidad craneofacial y de la fusion prematura
de los huesos de la base del crdaneo conducen a una
limitacion de la extension cervical.®

Durante la induccidén anestésica habra que li-
mitar al maximo el uso de bloqueantes muscula-
res y de sedantes para evitar una hipotonia de la
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musculatura que dificulte la intubacién y ventila-
cioén.s°

REPORTE DEL CASO

Paciente masculino de dos afos y cuatro meses de
edad con diagndstico de base de acondroplasia mas
crisis convulsivas mediante ecografia en el sexto mes
de embarazo. Referido al Centro de Especialidades
Odontoldégicas (CEO). Fue producto de la segunda
gestacion, nacid por cesarea, requirié fase | de ven-
tilacién, pesé 3.050 kg y midié 41 cm al nacimiento,
Apgar 6/8 (bajo, recuperado). Cursé con crisis con-
vulsivas a los 15 dias de vida y fue controlado con
fenobarbital.

A la exploracién fisica se observé cabeza am-
plia, frente prominente, puente nasal plano, hipo-
plasia del tercio medio facial y extensién cervi-
cal limitada; a la exploracién bucal se detectaron
multiples lesiones cariosas que afectan esmalte
y dentina (lesiones de segundo grado); esmalte,

Figura 1. Caries severa de segundo y tercer grado (Arcada
superior).

Figura 2. Caries severa de segundo y tercer grado (Arcada
inferior).

dentina y pulpa vital (lesiones de tercer grado).
Ademads se observd una higiene bucal deficien-
te, con presencia de placa dentobacteriana e in-
flamacion del tejido gingival. Denticién temporal
incompleta, presencia de érganos dentales super-
numerarios a nivel de los érganos dentales 51y 61,

Figura 3. Doce coronas de acero cromo con respectivos tra-
tamientos pulpares, tres extracciones simples.

Figura 5. Maxilar inferior rehabilitado.
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mordida abierta anterior y maloclusién dentaria
(Figuras 1y 2).

TRATAMIENTO

Se inicid rehabilitacién bucal bajo anestesia general
a consecuencia del diagnéstico de base. Se solicita-
ron estudios de laboratorio que revelaron parame-
tros aceptables para procedimiento de rehabilitacién
bucal, reportdndose hemoglobina de 13.90 g/dL, he-
matodcrito 41.20%, plaquetas 311.00, TP: 12.80”, TPT:
24.60”, INR: 1.11

El anestesiélogo del CEO realizé la valoracién
anestésica. El dia 30 de noviembre de 2015 el pacien-
te ingresd a quiréfano del Hospital para el Nifio con
valoraciéon ASA II.

Se aplicé tratamiento bajo anestesia general con
induccidn intravenosa e inhalatoria. Intubacién na-
sotraqueal, sonda 4.0, sin complicaciones. Asepsia
y antisepsia, colocacién de campos quirurgicos y
gasa retrofaringea. Se llevaron a cabo los siguien-
tes tratamientos bajo aislamiento relativo (Figuras
3ab5):

¢ Pulpotomias anteriores: 51, 62, 63, 71, 72 y 82.

e Coronas de niquel cromo anteriores: 51, 61, 62,
63,71,72,73y 82.

¢ Pulpotomias posteriores: 54, 64, 74 y 84.

¢ Coronas de niquel cromo posteriores: 54, 64,74 y 84.

¢ Extracciones simples: 51y 61 (como supernumera-
rios) y 81.

El pronéstico fue favorable. Se dio de alta del
Servicio de Cirugia Lactantes y se programo cita de
revision posterior a rehabilitacion bucal bajo anes-
tesia general. El plan de tratamiento estomatolégi-
co a seguir fue aplicacién de flior, control de placa
dentobacteriana, técnica de cepillado y control de
erupcion.

DISCUSION

Los pacientes con diagndstico de acrondroplasia
presentan alteraciones a nivel bucal como maxilar
corto, mandibula grande, macroglosia, maloclusién
dentaria con mordida abierta anterior y escasa aper-
tura bucal; siendo éstos un factor predisponente de
caries temprana de la infancia.

Algunas de las indicaciones para la rehabilitacién
bucal bajo anestesia general son: nifos menores de
tres afos con nula cooperacion, pacientes ansiosos y
médicamente comprometidos, pacientes con caries
temprana de la infancia y limitacién del movimiento
mandibular.’®

El manejo anestésico en estos pacientes puede re-
presentar dificultades debido a la serie de malforma-
ciones que manifiestan, especialmente aquéllas que
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alteran la morfologia de las vias aéreas superiores y
la capacidad ventilatoria.”®

En los pacientes con diagndstico de acondropla-
sia, crisis convulsivas y caries tempranas de la infan-
cia deberan evitar en la medida de lo posible eventos
gue generen estrés y ansiedad, ya que podria desen-
cadenarse un nuevo evento convulsivo.

La rehabilitacién bucal bajo anestesia general
eleva la calidad de todo tratamiento estomatolégi-
co, pues el paciente permanece inmovil, la visién es
perfecta, el campo operatorio esta libre, seco y sin
contaminacién, ademas se logra una excelente aper-
tura bucal.’®

CONCLUSIONES

Los pacientes que sufren de acondroplasia mas
crisis convulsivas podran ser atendidos de manera
multidisciplinaria bajo anestesia general cuando
presenten multiples lesiones cariosas, teniendo en
consideraciéon que las complicaciones existentes
de la via respiratoria dificil constituyen una de las
causas mas frecuentes de la morbilidad y morta-
lidad.
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