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RESUMEN

Antecedentes: EI Sindrome Cornelia de Lange (SCdL) es un sindrome que presenta caracteristicas
congénitas, fisicas y conductuales especificas, y que varian entre cada persona. Es una enfermedad
rara, que presenta una prevalencia de 1 entre 10.000 a 60.000 individuos. Descripcién del caso:
El presente articulo compara dos casos clinicos de personas con SCdL, atendidas en la la Clinica
de Cuidados Especiales (CCE) de la Facultad de Odontologia de la Universidad de Chile (FOUCh),
en el cual se muestran distintos estados de salud bucal y por lo tanto diferentes aproximaciones

terapéuticas, incluyendo al equipo multidisciplinario en la atencion de ambos. Conclusion: Es
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importante que el odontologo y el equipo de salud en general se adapten a las necesidades y
condiciones de los pacientes, para realizar un tratamiento odontoldgico integral e individualizado

para cada persona.
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adaptacion sensorio-conductual; anomalias craneofaciales; alternativas de tratamiento; cuidados
especiales en odontologia; equipo multidisciplinario; odontologia; sindrome de Cornelia de Lange;

tratamiento odontoldgico integral

ABSTRACT

Background: Cornelia de Lange Syndrome (CdLS) is a syndrome that has some specific
congenital, physical and behavioral characteristics that vary between each person. It is a rare
disease, with a prevalence of 1 in 10,000 to 60,000 individuals. Case description: This article
compares two clinical cases of people with CdLS, treated at the Special Care Clinic (CCE) of the
School of Dentistry at the University of Chile (FOUCh), that shows different states of oral health
and therefore different therapeutic approaches, including the multidisciplinary team in the care of
both. Conclusion: It is important that the dentist and the health team in general adapt to the needs
and conditions of the patients, to perform an integrative and individualized dental treatment for

each person.
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RESUMO

Antecedentes: A Sindrome de Cornelia de Lange (SCdL) é uma sindrome que possui
caracteristicas congénitas, fisicas e comportamentais especificas que variam entre cada pessoa.
(consenso) E uma doenca rara, com prevaléncia de 1 em 10.000 a 60.000 individuos. Descrig&o
do caso: Este artigo compara dois casos clinicos de pessoas com LSC, atendidos na Clinica de
Cuidados Especiais (CCE) da Faculdade de Odontologia da Universidade do Chile (FOUCh), que
mostra diferentes estados de saude bucal e, portanto, diferentes abordagens terapéuticas, incluindo
a equipe multidisciplinar no cuidado de ambos. Conclusdes: E importante que o dentista e a equipe
de saude em geral se adaptem as necessidades e condi¢Ges dos pacientes, para realizar um

tratamento odontoldgico abrangente e individualizado para cada pessoa.

Palavras — chave
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especiais; cuidados especiais em odontologia; equipe multidisciplinar; odontologia; sindrome de

Cornelia de Lange; tratamento odontoldgico abrangente

INTRODUCCION



El Sindrome Cornelia de Lange (SCdL) es un trastorno congenito del desarrollo que implica
malformaciones corporales, y retardo en el desarrollo fisico y neurolégico del individuo; fue
descrito por la médico pediatra holandesa Cornelia de Lange en 1933. Tiene una incidencia de 1
entre 10.000 a 60.000 individuos (1,2). No existen aun publicaciones que describan aspectos
epidemioldgicos especificos en América Latina, lo cual muestra la falta de estudios

epidemioldgicos para un mejor estudio del sindrome.

Dentro de las caracteristicas cognitivas, las personas podrian presentar dificultades en la
integracion sensorial (hipo o hipersensibilidad), alteraciones conductuales, alteraciones en las
funciones ejecutivas (especificamente en términos de flexibilidad mental), discapacidad
intelectual, comportamiento repetitivo, dificultades en el lenguaje expresivo (pueden presentar
mutismo selectivo), ansiedad generalizada, dificultad en la adaptacién conductual y

comportamiento repetitivo (utilizan muchas rutinas) (3).

Dentro de las posibles caracteristicas fisicas se encuentran: retraso en el crecimiento pre y
postnatal, anomalias en las estructuras de las extremidades superiores, microcefalia, sinofridia,
inclinacion palpebral antimongoloide, hipertelorismo, pestafias largas y finas, depresion de puente
nasal, narinas antevertidas, filtrum alargado, linea de insercion del pelo baja (2-5). En relacion a
las alteraciones del sistema estomatognatico se puede presentar micrognatia, malposicién dentaria,

agenesias, paladar profundo, paladar fisurado, entre otros (6-9).

Se ha reportado la posibilidad de lograr una atencién odontoldgica convencional (en el sillon

dental) en pacientes que no han requerido mayores intervenciones de tipo odontoldgicas (7, 10);



sin embargo, debido a las alteraciones cognitivas que presentan algunos pacientes, se han reportado
también casos en los cuales se requirieron intervenciones de mayor complejidad, las cuales fueron

llevadas a cabo bajo sedacion o anestesia general (1, 6, 11).

Este articulo pretende comparar dos casos clinicos, en los cuales se examind, diagnostico y tratd
odontolégicamente a 2 pacientes con SCdL, realizando tratamientos completamente distintos
dependiendo de las patologias orales, caracteristicas cognitivas y sensoriales que presentaban. Al
ser una enfermedad rara, no hay muchas bases odontolégicas que indiquen cual es el mejor
abordaje para su tratamiento, por lo tanto, lo que se pretende mostrar con este articulo son las
dificultades a las que el equipo de salud se vio enfrentado, especialmente debido a las
caracteristicas cognitivas y sensoriales, las cuales variaron de manera considerable entre ambos
pacientes. Debido esta variabilidad, se decidi realizar tratamientos desde los mas conservadores
a los mas complejos, y por lo tanto fue necesario analizar y tener disponibles distintas alternativas
de tratamiento, desde adaptacion sensorio-conductual hasta intervencion bajo anestesia general,
haciendo énfasis siempre en la importancia de la prevencion y del proceso de desensibilizacion

sensorial para lograr un estado de salud oral estable en el tiempo.

DESCRIPCION DE CASOS CLINICOS

Caso 1
Paciente sexo femenino, 15 afios de edad con SCdL, acude a la Clinica de Cuidados Especiales
(CCE) de la Facultad de Odontologia de la Universidad de Chile (FOUCh) para primera consulta

y evaluacion odontoldgica.



Dentro de sus caracteristicas extraorales se observo asimetria facial, sinofridia, hirsutismo,
implantacion baja del cabello e inclinacion palpebral antimongoloide (Figura 1).
Como otros antecedentes generales presentaba trastorno de la deglucion, alteracion de la

integracion sensorial y discapacidad intelectual.

FIGURA 1

VISION EXTRAORAL

Como antecedentes odontoldgicos, el cepillado era asistido, con una frecuencia de 3 veces al dia.
El examen intraoral se realizé con dificultad, ya que no existia cooperacion por parte de la paciente.
Se utiliz6 apoya mordida y contencion fisica. Se detecto gingivitis, mordida invertida, policaries,
hipomineralizaciones generalizadas, dientes 1.6 y 2.6 en estado de resto radicular y dientes 3.6 y

4.6 con gran destruccion coronaria. (Figura 2).



FIGURA 2

VISION INTRAORAL PARCIAL
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Al examen radiografico se observaron los primeros molares superiores en estado de resto radicular

(Figura 3).

FIGURA 3

ORTOPANTOMOGRAFIA PACIENTE 1

Se realizd interconsulta con nutricionista, en la cual se evalud diario de dieta de la paciente (3

dias), y se realizaron modificaciones en la dieta por alto consumo de alimentos cariogénicos y poco



consumo de alimentos protectores. En una primera instancia se realizd adaptacion sensorio-
conductual en el mismo box dental entre el fonoaudiologo y el odont6logo, mediante el proceso
de desensibilizacion progresiva y exploracion espacial del ambiente odontoldgico, instruccion de
higiene oral con macromodelo a la paciente y a la madre. Se realizé trabajo de anticipacion en casa
mediante el uso de videos y fotos grabados anteriormente en la atencion dental, incluyendo a todos

los tratantes de la paciente.

Se recet6 gel de clorhexidina al 0,12 % para el cepillado nocturno durante dos semanas y pasta

dental con 5000 ppm de fldor para cepillado durante el dia.

Debido a la alteracion en la integracion sensorial y la dificultad para realizar un tratamiento
odontoldgico convencional en el box dental se planificé el tratamiento bajo sedacion endovenosa.
La intervencidn bajo sedacion endovenosa incluyd la trepanacion de los dientes 1.1 y 2.1,
gingivectomia palatina del grupo Il, y exodoncia de dientes 1.6 y 2.6. También se realizaron
restauraciones con resina compuesta en los dientes 4.1, 4.2 y 4.3 (Figura 4). Debido a episodio de
desaturacion de oxigeno de la paciente, la atencién debio ser suspendida. A consecuencia de ésto,

se planifico el tratamiento bajo anestesia general para una segunda intervencion.



FIGURA 4

RESULTADO POST TRATAMIENTO BAJO SEDACION ENDOVENOSA

En la intervencién bajo anestesia general se realizé destartraje manual y profilaxis coronaria de
ambas arcadas. Se realizaron exodoncias de dientes 3.6 y 4.6, tratamientos endoddnticos de dientes
1.1, 2.1, 3.2, y reconstruccion de dientes 1.1y 2.1 mediante técnica indirecta con Ilave de silicona,
encerado diagndstico, cementacion de poste de fibra y reconstruccion coronaria con restauraciones
de resina compuesta. Se realizaron restauraciones con resina compuesta de 3.1, 24y 3.7y
restauraciones con cemento de vidrio iondmero de autocurado de dientes 1.2, 3.2 (Figura 5).

Actualmente sigue en controles odontoldgicos y con proceso de adaptacion sensorial y conductual

en el box dental, con el odont6logo y el fonoaudidlogo de manera simultanea.



FIGURA S

PROCEDIMIENTOS Y RESULTADO DE TRATAMIENTO BAJO ANESTESIA GENERAL

Caso 2:
Paciente sexo masculino, 18 afios de edad con SCdL, acude a CCE de la FOUCh para evaluacion

de caninos en mal posicion.

Como antecedentes odontoldgicos, se realizd una intervencion bajo sedacion para exodoncia de
diente 2.6 debido a caries. El cepillado dental era asistido con frecuencia de 2 a 3 veces al dia,

utilizando cepillo suave y pasta con fltor de 1.450 ppm.

Dentro de sus caracteristicas extraorales presentaba sinofridia, asimetria facial, filtrum alargado e
inclinacion palpebral antimongoloide. EI examen intraoral se realiz6 con la ayuda de apoya
mordida y contencidn fisica, mostrandose a ratos cooperador, pudiéndose llevar a cabo el examen.
Se observo hipomineralizacion generalizada en la mayoria de los dientes, persistencia de dientes
5.3y 6.3, dientes 1.3y 2.3 en boca, transposicion de caninos permanentes con primeros premolares

y ausencia de diente 2.6.



En la segunda sesion, acude para evaluacion con ortodoncista. Paciente abre de manera voluntaria
la boca y se sienta solo en el sillon, no es necesario el uso de contencidn fisica para realizar el

examen.

Se realiza toma de radiografia panoramica y se planifica el tratamiento en base a exodoncia de
dientes 5.3 y 6.3, y reposicionamiento de dientes 1.3 y 2.3. Paciente actualmente en proceso de

inicio de tratamiento odontoldgico (Figura 6).

FIGURA 6

ORTOPANTOMOGRAFIA PACIENTE 2

DISCUSION

Los dos casos descritos anteriormente presentan las principales caracteristicas clinicas del SCdL.
La alteracién en el desarrollo y crecimiento de los maxilares implica la presencia de diferentes
tipos de anomalias dentomaxilares, ésto combinado con el tipo de dieta y la alteracién en la

integracion sensorial, hacen que la presencia de caries sea mas prevalente. Es por esto, que el



enfoque terapéutico debe ser de tipo preventivo y ser implementado precozmente (10), dentro de
lo cual, la instruccién de higiene oral debe ser adaptada a cada persona e involucrar a la familia
y/o cuidadores en el cuidado de la salud bucal para mantener habitos saludables en el tiempo (1).
Antes de planificar cualquier tratamiento, el dentista debe evaluar cuidadosamente las necesidades
odontolodgicas de dichos pacientes y su capacidad para colaborar durante el tratamiento (1), por lo
que el tratamiento de pacientes con SCdL requiere del trabajo de un equipo interdisciplinario
abarcando distintas areas de salud y permitiendo examinar al paciente mediante un enfoque

holistico (12).

En estos casos el equipo de salud incluyé anestesista, nutricionista y fonoaudiélogo, aparte de
odontdlogos, en el mismo box dental, lo cual disminuyd los tiempos de trabajo y se logrd un

tratamiento mas integral, otorgando una mejor atencion en salud.

Por otro lado, el tratamiento se concibi6 bajo la premisa de que este fuese lo mas conservador
posible, dando oportunidades de atencion, sin subestimar las capacidades del paciente para
colaborar durante la atencién dental, siendo este individualizado y siempre partiendo por la

adaptacion sensorio- conductual, la cual permite lograr un aprendizaje mantenido en el tiempo.

Sin embargo en el primer caso, se pone de manifiesto que no fue posible la atencién convencional
en un box dental debido a la alteracion de la integracion sensorial y discapacidad cognitiva, motivo
por el cual se realizo el tratamiento bajo sedacion y posteriormente bajo anestesia general, lo cual
esta descrito en los casos clinicos reportados en la literatura (1). En comparacion, se atendié a otro

paciente con caracteristicas orales completamente distintas y por lo tanto el enfoque terapéutico



fue completamente conservador, de ahi la importancia de realizar tratamientos de acuerdo a cada

paciente en especifico.

CONCLUSIONES

Al momento de la atencion odontoldgica de los pacientes con SCdL, es necesario considerar sus
necesidades, capacidades, habitos, creencias, gustos, sensorialidad y su lenguaje para lograr el
tratamiento odontolégico lo mas individualizado posible, siempre con un enfoque

interdisciplinario, incluyendo a multiples profesionales de la salud simultdneamente.

Junto con esto, se debe realizar una constante educacion en salud oral e instruccién de higiene oral
hacia el paciente y los cuidadores/padres, lo cual permitird obtener y/o mantener la salud oral en

el tiempo.
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