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Resumen

Este trabajo tiene como objetivo relatar el abordaje individualizado, inclusivo y
humanizado de un nifio de 4 afios y tres meses, con diagndstico de neurofibromatosis tipo
1, atendido en la Carrera de Especializacion en Odontopediatria de la Escuela de
Graduados, Facultad de Odontologia, Universidad de la Republica, Montevideo, Uruguay.
En el examen clinico se pudo observar cicatrices derivadas del tratamiento quirdrgico del
neurofibroma plexiforme en la zona cervical y la presencia de hipotonicidad muscular oral.
Al examen clinico intraoral, se observaron amplias zonas desdentadas a consecuencia de
exodoncias de quince dientes deciduos. Presentaba lesiones activas de caries en los dientes
remanentes, acompafado de biopelicula generalizada y sangrado gingival provocado. Se
realizé un abordaje integral del paciente y la terapia rehabilitadora mediante el uso de
prétesis parcial removible superior e inferior. Concluimos que el tratamiento odontolégico
educativo, preventivo, restaurador y rehabilitador fue satisfactorio y la empatia, como
proceso dinamico, involucré mecanismos cognitivos, afectivos y conductuales, y fue
reconocida por sus efectos positivos en la promocion de la salud bucal del paciente.
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Abstract

This work aims to report an
individualized, inclusive and humanized
dental approach, emphasizing the
importance of treating a child of 4 years
and three months, with a diagnosis of
neurofibromatosis type 1, who was
referred and treated at the clinic of the
Specialization Course in Pediatric
Dentistry of the Graduate School, Faculty
of Dentistry, University of the Republic in
the city of Montevideo, Uruguay. The
clinical examination revealed scars from
the surgical treatment of the plexiform
neurofibroma affecting the child's neck
and oral muscle hypotonicity. At intraoral
clinical examination, fifteen deciduous
teeth were absent and five with early
childhood caries lesions as well as a
generalized presence of microbial biofilm
on the tooth surfaces and provoked
gingival bleeding. A necessary dental
treatment was carried out for the patient,
with  the pertinent care, and
rehabilitative therapy with an upper and
lower removable partial denture. We
conclude that educational, preventive,
restorative and rehabilitative dental
treatment was satisfactory and empathy,
as a dynamic process, involved cognitive,
affective and behavioral mechanisms and
was recognized for its positive effects in
promoting the patient's oral health.

Resumo

Este trabalho tem como objetivo relatar
uma abordagem odontoldgica
individualizada, inclusiva e humanizada,
enfatizando a importancia do tratamento
de uma crianca de 4 anos e trés meses,
com diagndstico de neurofibromatose
tipo 1, que foi encaminhada e tratada en la
clinica de la Carrera de Especializacion en
Odontopediatria de la Escuela de
Graduados, Facultad de Odontologia,
Universidad de la Republica. O exame
clinico revelou cicatrizes decorrentes do
tratamento cirurgico do neurofibroma
plexiforme que acometia o pescoco da
crianca e hipotonicidade muscular oral.
Ao exame clinico intraoral, quinze dentes
deciduos estavam ausentes e cinco com
lesbes de carie na primeira infiancia, além
de presenca generalizada de biofilme
microbiano nas superficies dentais e
sangramento gengival provocado. Foi
realizado  tratamento  odontoldgico
necessario ao paciente, com os devidos
cuidados e terapia reabilitadora com
protese parcial removivel superior e
inferior. Concluimos que o tratamento
odontoldgico educacional, preventivo,
restaurador e reabilitador foi satisfatorio
e a empatia, como processo dinamico,
envolveu mecanismos cognitivos, afetivos
e comportamentais e foi reconhecida por
seus efeitos positivos na promogao da
saude bucal do paciente.

Keywords: Recklinghausen’s disease of
the nervous system, mouth, child,
maintenance of space, aesthetics, dental
prosthesis.

Palavras-chave: doenca nervosa de
Recklinghausen, cavidade bucal, crianga,
manutencio do espaco, estética, protese

dentaria.

I nt rOd UCCi (’) n sindromes, se incluye a la Neurofibromatosis

(NF), enfermedad autosémica dominante,

Los sindromes neurocutdneos comprenden o : .
p con expresividad variable y una patologia

n gr heterogén logi . . .
a un grupo heterogéneo de patologias progresiva con afectacion multisistémica &2,

caracterizadas por alteraciones del Sistema El término NF integra a tres dolencias de

Nervioso Central (SNC) y tegumentos, y son origen genético autosémico dominante:

de etiologia idiopatica. Dentro de estos Neurofibromatosis tipo 1 (NF1),
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Neurofibromatosis tipo 2 (NF2), y
Schawannomatosis o Neurofibromatosis tipo
3; estas dos ultimas consideradas dentro de
las enfermedades raras, siendo Ila
Neurofibromatosis tipo 3 muy infrecuente ®.
La NF 2 se la conoce como NF actsica
bilateral, se caracteriza por la presencia de
tumores multiples y lesiones de cerebro y
médula espinal.  El primer sintoma de esta
enfermedad suele ser el crecimiento de
tumores en los nervios auditivos que tiene
como consecuencia la pérdida de la audicién
®),

La NF1 es la enfermedad genética dominante

humana mas frecuente, dentro de las
enfermedades causadas por defectos de un
unico gen ®. La prevalencia es 1:3000 nifios
nacidos vivos ® , mas frecuente que en otras
enfermedades como la Diabetes Mellitus tipo
1 (1:13000)® o

(1:10.000). La primera publicacién de un

Fibrosis  Quistica
caso confirmado con NF fue en 1768, con
descripcibn de un  paciente  con

neurofibromas cutaneos, condicion que
habia sido heredada de su progenitor
paterno. En 1882, el médico Fiedrich Von
Recklinhausen describe la patologia por
primera vez y es por este motivo que también
la NF1 lleva su nombre, que a su vez también
es conocida como la enfermedad del
“Hombre elefante”, pero este es un error
histérico desde que fue comprobado que el
“Hombre elefante” tenia el Sindrome de
Proteus ®.

El gen de la NF1 se localiza en el cromosoma
17, enlabanda ql1, 2 y codifica una proteina
GTPasica

neurofibromina que tiene un elevado nivel de

activadora denominada
expresividad en el tejido ectodérmico (piel,
nervios y tejido 6seo). Se han descrito mas de
500 mutaciones de este gen, y si bien el

diagndstico de la enfermedad se basa en

criterios clinicos, existen también pruebas
moleculares para el gen NF1 que puede ser
de utilidad en algunos casos @®. La
penetracién de la enfermedad es completa y
su expresividad es variable por lo que el
grado de afectacién de cada individuo es
dificil de predecir incluso dentro de una
misma familia y alin en casos de gemelos
univitelinos >,

El diagnéstico de la NF1 es clinico y en el afo
1988 las caracteristicas especificas fueron
definidas por el Instituto Nacional de Salud
de Estados Unidos como: seis 0 mas manchas
“café con leche”, iguales o mayores de 5 mm
en pacientes prepuberes; dos o mas
neurofibromas de cualquier tipo, o uno
plexiforme; presencia de pecas en axilas o
ingle; glioma del nervio 6ptico; nédulos de
lisch (hamartomas del iris); lesién osea
definida como displasia de esfeniodes y un
familiar de primer grado con la enfermedad.
El hallazgo de dos o mas de estos criterios
justifica el diagnéstico @ %, Aunque estos
criterios resultan ser altamente especificos
en adultos, no se presentan en algunos nifios
menores de 8 afios ®. Existen también una
serie de signos tales como macrocefalia,
hipertelorismo, implantacién baja de las
orejas, retraso mental leve, dificultades en el
aprendizaje que se asocian a la NF1 pero que
no estdn considerados como criterios de
diagnoéstico ¥, pero se sabe que en los nifios
preescolares con NF1 predominan dos
anomalias comunes: baja estatura y mayor
tamario de cabeza 9.

En resumen, la NF1 es una patologia
posibilidad de

compromiso oftalmolégico, osteomuscular,

multisistémica con

cardiovascular, endocrino, pudiendo afectar
al SNC y periférico ®. No existe tratamiento
curativo, el mismo se basa en el manejo de los
complicaciones,

sintomas y posibles
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especialmente asociadas al crecimiento
tumoral. Se estima que la expectativa de vida
de los pacientes es de alrededor de 8 afios
menos que la poblaciéon en general V. Un
50% a un 80%

enfermedad puede tener dificultades de

de pacientes con la

aprendizaje y trastornos de conducta. El 30%
de los nifios con NF1 puede presentar algin
trastorno autista y cerca de un 40% déficit
atencional o hiperactividad @Y. Se han
descrito también en nifios, alteraciones en la
voz y en la motricidad oral @9,

Las manifestaciones orales y maxilofaciales
son de importancia conocerlas como
personal de la salud, ya que el odontdlogo
puede tener un papel protagénico en el
diagnostico adecuado de la enfermedad.
Manifestaciones orales en pacientes con
neurofibromatosis varian de 3,8% a 20%.
Cualquier lugar de la cavidad bucal puede
verse afectado. La lengua es el sitio mas
frecuentemente afectado por los
neurofibromas, seguido del paladar, las
encias, la mucosa bucal, el suelo de la boca y,
mas raramente, la mucosa labial 2,

A pesar de que no todos los pacientes tienen
las complicaciones clinicas o estéticas mas
graves de la enfermedad, la mayoria de los
pacientes con NF1 y sus familias sufren la
incertidumbre sobre el curso y evoluciéon de
la enfermedad, como la apariciéon de nuevos
tumores, el compromiso estético y la posible
transmisién a sus descendientes, lo que tiene
un gran impacto en la calidad de vida de los
pacientes (19,

Para Rezende et al ®® el bienestar del
paciente debe considerarse mas que el
equilibrio entre el cumplimiento de las
expectativas y el dolor, o sea, debe ser el

punto de partida del plan de tratamiento.

Ante lo expuesto, el presente relato de caso
tiene por objetivo relatar un abordaje
odontoldgico individualizado, inclusivo y
humanizado enfatizando la importancia del
tratamiento rehabilitador con
mantenimiento preventivo de un paciente
con diagnostico de neurofibromatosis tipo 1
atendido en 2017, en la Clinica de la Carrera
de Especializacién en Odontopediatria,
Facultad Odontologia, Universidad de la

Republica, Uruguay.

Caso clinico

Paciente de sexo masculino con cuatro afios y
tres meses de edad que fue llevado a la
Clinica de la Carrera de Especializacion en
Facultad de Odontologia, Universidad de la
Republica por sus padres, derivado del
centro de salud donde recibe asistencia, con
el objetivo de que se valore el posible
tratamiento rehabilitador. Los responsables
del paciente firmaron el Consentimiento
Informado para permitir que se realicen
todos los procedimientos dentales
propuestos en su hijo, asi como fotografias y
difusién del caso.

Durante la ambos

anamnesis, padres

relataron que el nifio contaba con
diagndstico de neurofibromatosis tipo 1,
enfermedad heredada a través de su padre
que también presentaba el mismo cuadro. El
interrogatorio a los progenitores no fue facil
ya que el nivel socioeconémico y cultural de
la familia es el de una poblacién vulnerable,
la vivienda no es propia, se encuentran en
calidad de usufructuario y cuenta con luz y
agua potable, pero no con saneamiento. Con
respecto a los antecedentes odontolégicos de
los progenitores, ambos relatan experiencia
de enfermedad caries dental,
paradenciopatias y falta de piezas dentarias.

La madre es portadora de una proétesis
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removible.

En cuanto a los antecedentes personales
médicos, el paciente se encuentra bajo
tratamiento médico, para control de su
enfermedad. Su madre cursé un embarazo
normal, pero el parto fue prematuro, de 34
semanas, su peso al nacer fue de 2Kg 898grs,
talla de 46 cm y el tipo de alimentacién fue
natural, exclusiva, hasta los 6 meses de edad.
La maduracién psicomotriz fue muy lenta, ya
que comenzo a sentarse al afio de edad y a
caminar a los dos afios.

En lo que refiere al proceso de erupcién
dentaria, su madre relaté que a los 8 meses
de edad erupcion6 un incisivo inferior El
amamantamiento fue hasta los dos afos y
medio y como habito deformante presento
succion del labio inferior.

En cuanto a habitos de salud bucal, el nifio
utiliza como fluor sistémico sal de mesa y
dentifricos fluorados de uso topico. El nifio se

realizaba higiene bucal 3 veces al dia sin

supervision de un adulto y tenfa una dieta
cariogénica, con alta frecuencia de bebidas y
alimentos azucarados y carbohidratos que
utilizaba con cuatro y hasta seis momentos
de ingesta durante el dia.

En relacién al examen regional, el paciente
labio

con poca

presentd asimetria facial, ojeras,
inferior evertido, voluminoso,
tonicidad muscular y ambas comisuras
labiales agrietadas. Al examen funcional, se
observd respiracion mixta, fonacién y
masticacion alteradas por falta de piezas
dentarias y deglucién atipica.

En relacidn a los signos clinicos de la NF1, el
nifio presentaba cicatriz del tratamiento
quirargicode su neurofibroma plexiforme,
que afectaba el cuello e hipotonicidad
muscular oral. Su cognicién y capacidad de
comunicacion estaban preservadas. El nifio
era bastante timido y tenia mucha dificultad
de relacionarse, pero fue colaborador en las

consultas clinicas (Figura 1).

Figura 1: Examen extraoral frontal del paciente

Fuente: Catedra de Odontopediatria, Udelar.

Al examen clinico de la cavidad bucal
(Figuras 2, 3 y 4) no se observaron lesiones
en las mucosas, se certificaron quince
dientes temporarios ausentes (55-54-52-
51-61-62-63-64-65-73-74-75-83-84-
85) y cinco dientes temporarios con lesiones
(53-71-72-81-82);

de caries presencia

generalizada de biopelicula sobre las

superficies dentarias, sangrado gingival

provocado al sondaje, saliva abundante,

lengua voluminosa, desbordante e
hipoténica y bridas y frenillos sin
particularidades.
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Figuras 2,3, 4: Aspecto clinico de la cavidad bucal del nifio al iniciar el tratamiento

Fuente: Catedra de Odontopediatria,Udelar.

En relacion al examen radiografico, la

radiografia pandramica inicial (Figura 5)
muchos dientes

mostré ausencia de

temporarios, y también se observé presencia

de gérmenes de dientes permanentes y
retraso en la erupcion dentaria de algunos

dientes, lo que requeria un acompafamiento.

Figura 5: Radiografia panordmica inicial del paciente.

A partir de los exdmenes realizados y del
diagnéstico de la situacion del paciente, se
determind que se estaba en presencia de un
paciente de alto riesgo con probabilidad de
desarrollar nuevas lesiones de caries. Se
realizd, en primera instancia, la introduccion
a la consulta odontoldgica, explicando
estrategias preventivas y motivacionales de
educacion para la salud dirigida al nifio, en
forma individualizada y al nucleo familiar. Se
abordé la ensefianza de higiene y la
importancia de supervisar el cepillado bucal
en el nifio, el asesoramiento dietario (se pidié
cartilla dietaria) y se explic6 el uso y

dosificacion del dentifrico fluorado.

7 e
S

B
.

s,
-

Se planeé una consulta para realizar los
procedimientos en forma
Utilizando la

remocion selectiva de caries, se realiz6 la

odontolégicos
ambulatoria. técnica de
rehabilitacién de las piezas dentarias con
lesiones de caries activas (53-cara palatina,
71,72,81 y 82-caras mesiales y distales), y se
realizaron las prétesis removibles superior e
inferior. En cada consulta del paciente, se
controld el biofilm y se realizé cepillado
profesional con dentifrico fluorado de 1450
ppm, haciendo hincapié en la importancia del
cepillado nocturno y luego de las comidas
principales para asi poder lograr una

modificaciéon general del comportamiento
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hacia la salud. Se indicé a el nifio y su familia
realizar cepillado bucal como minimo 2 veces
por dia con crema dental fluorada mayor a
1100 ppm. El paciente recibié un kit de
higiene con cepillo dental y crema dental
fluorada 1450 ppm.

Las restauraciones dentarias fueron
realizadas con cemento de ionémero de
vidrio de fotocurado (FUJI IX GC Corporation)
en las piezas 53, 71, 72, 81 y 82 (Figura 6).

Las protesis removibles superior e inferior

para mantenimiento del espacio se
confeccionaron siguiendo correctamente los
pasos de su confeccion: a) toma de
impresiones con silicona pesada y liviana en
un solo tiempo y vaciado para la obtencién de
modelos de yeso, b) placa de registros y
rodetes, c) registro oclusal y restablecimiento
de dimension vertical, d) enfilado dentario, €)
prueba de dientes y f) protesis removible
superior e inferior (Figuras 7, 8, 9,10, 11, 12

y 13).

Figura 6: Restauracién con cemento ionémero de vidrio de fotocurado 71, 72, 81,82

Fuente: Catedra de odontopediatria. UdelaR

Figura 7 y 8: Toma de impresiones con silicona y obtencién de modelos y placa de registros y

rodetes

Fuente: Catedra de odontopediatria. UdelaR
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Figura 9y 10: Registro de la dimension vertical y prueba de enfilado

,/ gl

Fuente: Catedra de odontopediatria. UdelaR

Figuras 11, 12 y 13: Aspectos clinicos de la cavidad bucal con la prétesis removible

superior e inferior en boca. Instalacién.

Fuente: Catedra de odontopediatria. UdelaR

Figura 14: Sonrisa del nifio cuando el regresa 3 meses después para evaluaciéon y

examen dental.

Fuente: Catedra de odontopediatria. UdelaR
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El paciente retorn6 para su control
odontoldgico preventivo en forma periddica,
y a los tres meses de la colocacion de las
prétesis, para continuar con el control de la
infeccién y control de los mantenedores de
espacio (Figura 14).

El nifio, que no presenta alteraciones en el
intelecto, mantuvo un comportamiento
positivo durante todas las consultas. Los
profesionales responsables de su atencion
odontoldgica utilizaron la técnica de decir-
mostrar-hacer y de refuerzo positivo. No
hubo llanto por parte del nifio, ni necesidad

de emplear contencion fisica.
. .7

Discusion

Los tipos de neurofibromatosis son un
grupo de trastornos genéticos que hacen
que se formen tumores en el tejido del
nervio. Estos tumores pueden desarrollarse
en cualquier lugar del sistema nervioso, ya
sea el cerebro, la médula espinal o los
nervios '3, Figueiredo et al.™ escribié un
caso clinico de una nifia, que en relacion a
los signos clinicos de la NF1, presentaba
neurofibroma plexiforme (compromiso de
varios grupos de nervios), que afectaba el
parpado superior del ojo derecho vy
provocaba ptosis, pérdida de vision y
asimetria facial. Ademas, tenia una hermana
menor que también presentaba el mismo
cuadro. En el caso del paciente presentado
en este trabajo, el padre del nifio tiene

también los signos clinicos de la NF1.

Trabajar con la dieta e higiene bucal del
paciente representdé un desafio para el
profesional. Un aspecto importante a
destacar de lo paciente presentado esta
vinculado a su vulnerabilidad debido a la

baja autoestima. Para Brétas, 2010 %, Ia

baja autoestima puede deberse a la carencia
de motivacion por parte del individuo sobre
su cuidado personal, y asi a no percibir
motivo alguno para cuidarse a si mismo, asi
sea un nifio de 4 afios y tres meses de edad.
La integracion de esta motivacion en el nifio
y sus familiares representa una estrategia de
atencion fundamental para la identificacion
de sus necesidades odontolégicas basicas y
para proporcionarles un poco de alivio en ese
momento de sufrimiento que atraviesan.

El tratamiento propuesto al paciente
contempla la rehabilitacién protética, para
restablecer su funcién, estética, mejorar la
comunicacion y la integracién social con las
otras personas, ya que también puede estar
asociada a progresar en su autoestima y
confianza, asi como de su calidad de vida.
Segun Antoniazzi et al. 2018 %), ]a calidad de
vida esta relacionada a la salud bucal, y tiene
un caracter multidimensional, involucrando
el estado de salud como los factores sociales
y comportamentales.

Ademas, las protesis parciales removibles
son importantes en estos pacientes
pediatricos para restablecer las funciones
alteradas y poder optimizar el crecimiento
esquelético craneofacial y desarollo de la
denticion, favoreciendo las funciones de
masticacion, deglucion, fonacion y digestion.
En contradiccién Prabhakar et al.'” y Brelaz
18 relataron las desventajas del uso de
prétesis parciales removibles y, en algunos
casos, los ajustes necesarios pueden ser
dificiles en pacientes jévenes. Esto no ocurrio
en el caso clinico en cuestién, ya que el
paciente fue muy colaborador.

Como afirman Figueiredo et al 19y
Goncalves et al. %, es preciso intensificar el

didlogo entre la odontologia y las
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especialidades médicas que actdan en la
atencion de estos pacientes y posibilitar el
progreso del tratamiento. Una de las
actitudes de recuperacion de la autoestima
es la preocupacion estética, incluyendo la
sonrisa 29, En el presente caso, la sonrisa
del paciente fue restablecida por medio de la
confeccién de las

prétesis  parciales

removibles.

Finalmente, es de suma importancia que el
odontblogo que atiende a un paciente con
NF1 severa tenga empatia con este, se
involucre con su historial clinico para
evaluar su perfil cognitivo y dirigir sus
intervenciones de acuerdo con su capacidad
(4, Seguin la Ley n° 13.146 @2 brasilefia de
inclusiéon de personas con discapacidad, la
humanizacidn por parte de los profesionales
de salud es esencial para la realizacién de
procedimientos odontolégicos en personas
con cualquier sindrome, a partir de la

interaccion sicosocial y familiar.

La demostracion de domino de los
procedimientos clinicos odontoldgicos a
desarrollarse, la paciencia y el disfrute de
atender a un paciente con necesidad especial
son atributos fundamentales para la
atenciéon de un paciente pediatrico en la
clinica y lograr su tratamiento con éxito

como es presentado en este trabajo.

Relevancia y aplicacion
clinica

Este caso clinico presenta de manera clara,
descriptiva e ilustrativa, sin limitaciones, las
caracteristicas de un paciente con
neurofibromatosis tipo 1 facilitando el

diagnostico por parte del odontélogo.

Ademas, muestra un tratamiento preventivo,

restaurador y rehabilitador adecuado,
resaltando la importancia del vinculo y el
compromiso del profesional con el paciente y
su familia durante la atenciéon a estos

pacientes.

Conclusiones

Las principales caracteristicas bucales y
clinicas generales del paciente relatado
estaban de acuerdo con lo descrito en la
literatura para la Neurofibromatosis Tipo 1,
como poca tonicidad muscular, dificultad de
higiene bucal y lesiones de caries dentales
la necesidad de

activas; evidenciando

tratamiento odontolégico educativo,

preventivo, restaurador y rehabilitador. Los
papel
fundamental en la rehabilitacién y bienestar

odont6logos  desempefian  un
de estos pacientes, debiendo estar integrado
en un equipo multidisciplinario de atencién a

los mismos.

El conocimiento de las comorbilidades que
presenta un paciente con la enfermedad
genética Neurofibromatosis Tipo 1 es de
fundamental importancia para la conduccién

de su tratamiento odontolégico.
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