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RESUMEN

El Sindrome de Prader Willi es una enfermedad presente al nacer que
fue descrita en 1956 por los doctores suizos Prader, Labarth y Willi,
gue involucra obesidad, disminucion del tono muscular, trastornos
cognitivos y que representa un reto para el profesional odontélogo
cuando aparecen trastornos de conducta importantes. El tratamiento
del paciente con este sindrome requiere una aproximacion multidisci-
plinar para su cuidado.

Aungue el sindrome se diagnostica a menudo en el periodo neonatal,
puede no ser sospechado hasta la aparicion de la obesidad unos anos
mas tarde en la infancia. La incidencia y frecuencia publicada es muy
variable, aceptandose que 1 de cada 15.000 nifios nace con esta com-
pleja alteracion genética. La combinacion de problemas nutricionales,
médicos y de conducta es un desafio que debe afrontarse en un equi-
po de profesionales en el que el Odontélogo compartird saberes para
mejorar la salud integral de estos pacientes.

Palabras clave: Sindrome de Prader Willi, atencion odontoldgica, disca-
pacidad, salud oral.
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ABSTRACT

The Prader Willi Syndrome is a disease which appears at birth. It
was described by Swiss doctors Prader, Willi and Labarthe in 1956.
1t involves obesity, decreased in muscle tone and cognitive disorders. 1t
represents a challenge for dentists in cases of significant bebavior
disorders. The treatment of patients with this syndrome requires a
thorough multidisciplinary approach.

Although the syndrome is often diagnosed in the neonatal period, it
may not be detected until the appearance of obesity a few years later
during childhood. The published incidence and frequency vary widely;
it is agreed that 1 in 15,000 children is born with this complex
genetic disorder. The combination of nutritional, medical and
bebavioral problems is a challenge that must be faced by a
professional team in which the dentist will share bhis | her knowledge
to improve the comprehensive health of these patients.

Key words: Prader Willi Syndrome, dental attention, disability, oral
health.
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INTRODUCCION

El sindrome de Prader-Willi es un trastorno
genético que puede presentarse en cualquier
raza o sexo, con una frecuencia de aparicién de
1:15.000 nacidos. Es una enfermedad congé-
nita (presente al nacer) que involucra obesidad,

disminucion del tono muscular, disminucion de
la capacidad mental y glandulas sexuales que
producen pocas o ninguna hormona. (2)

Podria definirse como un conjunto de signos y
sintomas que no se manifiestan en todos los
afectados, ni aparecen con la misma intensidad

o frecuencia. Incluyen hipotonia muscular, ape-
tito insaciable, obesidad si no se controla la
dieta, retraso en las etapas evolutivas, retraso
mental o funcional en diferentes grados, baja
estatura (adultos), manos y pies pequefios y
problemas de comportamiento. Todos ellos de
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relevancia odontoldgica cuando se trata
de atender la salud bucal de un paciente
con este sindrome.

La sensacién constante de hambre se
debe a que la parte del cerebro que con-
trola la saciedad o el hambre no funcio-
na adecuadamente, produciendo la
ingestion excesiva y obesidad. (1)

Los aspectos sistémicos que se presentan
en los individuos con esta enfermedad
hace que el profesional odontélogo
tenga en cuenta cuéles de estos aspectos
deben ser observados, ya que su repercu-
sién sobre la salud bucal es importante.

DESARROLLO

Etiologia

El sindrome de Prader-Willi es causado por la
carencia de un gen en una parte del cromoso-
ma 15. Normalmente, cada uno de los padres
transmite una copia de este cromosoma. La
mayoria de los pacientes con este sindrome
carecen del material genético en parte del cro-
mosoma del padre y los pacientes restantes
con frecuencia tienen dos copias del cromoso-
ma 15 de la madre.

Los cambios genéticos pueden ocurrir en
forma aleatoria. Los pacientes generalmente
no tienen antecedentes familiares de esta afec-
con. (2)

Signos y sintomas que se presentan

¢ Ojos en forma de almendra;

e Retardo en el desarrollo motor;

e Redién nacido flacido;

e Apetito insaciable, deseo vehemente por
alimentos;

o Areas de piel irregulares que lucen como
bandas, franjas o lineas;

¢ Craneo bifrontal estrecho;

e Aumento de peso rapido;

¢ Anomalias esqueléticas (extremidades);

e Lentitud en el desarrollo mental;

e Pequefio para la edad gestacional,

e Criptorquidia en el varén;

e Manos y pies muy pequefios en compara-
ion con el cuerpo.

El diagnostico genético da la certeza de su
presencia. Holm (1993) publicé una tabla
que establece los criterios de diagndstico.

2. Problemas de alimentacion en la infancia, necesitan-
do técnicas especiales y escaso aumento de peso.

4. Rasgos faciales caracteristicos, cabeza ovalada en la
infancia, cara estrecha, ojos almendrados, boca peque-
fia con el labio superior delgado, comisuras de boca
hacia abajo. (son necesarios 3 0 mas rasgos).

7. Problemas de comportamiento caracteristicos: rabie-
tas, arranques violentos y comportamiento obsesivo-
compulsivo, tendencia a discutir, disconforme, inflexible,
manipulador, posesivo y terco; tenaz, ladrén y mentiro-
s0. (Son necesarios 5 0 mas sintomas).

9. Manos estrechas con el borde del cubito recto (borde
exterior de la mano).

11. Defectos de articulacion en el habla.

Lograr el asesoramiento dietético que permita graduar
los momentos de azdcar, y controlar la ingesta de hidra-
tos de carbono.

Aspecto muy importante a tener en cuenta en las sesio-
nes necesarias de motivacion (individual y grupal, con o
sin padres), tiempo necesario para que en paciente
acceda a la atencion odontoldgica y al tratamiento pro-
piamente dicho.

Atencién del equipo de salud odontoldgico a estos
cambios de humor, conductas inapropiadas, excesos
caprichosos. Comprension de la presencia de este crite-
rio en la consulta odontoldgica. Respetar el tiempo de
tolerancia del paciente.

Realizar adaptaciones al cepillo dental que permitan
superar la morfologia de las manos y facilite el déficit en
la motricidad fina y gruesa.

Para establecer el vinculo odontélogo-paciente se pro-
mueve el uso de sistemas alternativos de comunicacion.
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Algunos de interés odontoldgico se detallan
a continuacion:

Las siguientes recomendaciones no pun-
tlan pero incrementan la certeza de un
diagndstico certero:

- Alto umbral de dolor.

- Escasos vomitos.

- Temperatura inestable en la infancia o
sensibles cambios de temperatura en
adultos.

- Escoliosis o curvatura anormal de la
columna.

- Aparicién prematura de pelo en pubis y
axilas (antes de los 8 anos).

- Osteoporosis.

- Gran destreza con rompecabezas.

- Estudios neuromusculares normales.

- Dedos de la mano apuntados.
Caracteristicas orofaciales

Los pacientes con Sindrome de Prader
Willi presentan hipotonia de la muscula-
tura facial, boca pequefia, labio superior
corto, paladar ojival, apifiamiento denta-
rio e hiposialia. Con gran frecuencia son
respiradores bucales y tienen mal sellado
labial, lo cual contribuye al escaso desa-
rrollo del maxilar superior y mandibular.
También presentan labios retraidos. (6)
Caracteristicas bucodentales

Generalmente presentan boca pequena,
labios finos, con existencia frecuente de
ragades bucales con sobreinfeccion por
candidas y virus.

La secrecion salival es escasa y la saliva
espesa, propiciando la caries. Policaries,
mala higiene dental, gingivitis, hipomine-
ralizacion del esmalte, retraso en la erup-
cion dentaria, microdoncia, anodoncias y
malformaciones dentarias en la forma de
la corona y maduracién apical incompleta
como asf también apifiamiento dentario y
acortamiento del arco dentario inferior y
superior son posibles de encontrar en
pacientes con este sindrome. (6)

En ocasiones presentan habitos de rumia-
cién (masticacion y regurgitacion del ali-
mento semidigerido desde el estbmago a
la boca) con abrasion del esmalte secunda-
ria debido a la acidez del bolo alimenticio.

También existe en ocasiones bruxismo
con atricién exagerada de cuspides den-
tarias (en edades tempranas — nifos).
Prevencién, exploracién y seguimiento

La prevencion ha de comenzar desde que
el nifio nace, mediante la intervencién en
atencién temprana odontoldgica, locali-
zandola en la musculatura perioral para
lograr un mejor desarrollo motor y éseo
del macizo facial medio e inferior.

La succién, masticacion y deglucion han
de ser estimuladas, y el entrenamiento
motor oral ha de hacerse:

e Comenzando con masaje en labio,
encia, lengua y musculatura facial.

e Busqueda de comida con la lengua.
 Beber con bombillas de distintos diame-
tros y longitudes.

® Hacer pompas de jabon.

e Goma de mascar.

e Estimular el sellado labial (silbido y alter-
nando vocales U e I).

e Educar en respiracion nasal.

Los examenes semestrales de los tejidos
bucales y peribucales incluiran tener en
cuenta:

e Secuencia de erupcion.

e Habitos dietéticos.

e Habitos de higiene.

e Habitos orales anémalos.

e Parafunciones.

e Pruebas complementarias: radiograffas,
registros y cefalometria.

Aspectos de interés odontolégico para el abor-
daje y tratamiento

Los nifios afectados con Sindrome de
Prader Willi presentan una ansiedad
incontrolable por la comida y haran casi
cualquier cosa por obtenerla, lo cual pro-
duce un aumento de peso y obesidad
morbida. Esta Ultima puede llevar a que se
presente insuficiencia pulmonar con bajos
niveles de oxigeno en la sangre, insuficien-
cia cardiaca derecha y la muerte.

Esta ansiedad por los alimentos hace que
en los momentos mas insolitos y en los
lugares mas extranos soliciten comida
apelando a tacticas por demas sorpresivas
hacia las personas que los rodean. (1) En

la consulta odontoldgica esto puede
suceder con el personal auxiliar (asistente
dental, higienista dental, secretaria) que
ignorando este aspecto acceden a los
pedidos de estos pacientes. La hiperfagia
descontrolada lleva a situaciones como
robo de alimentos, por lo cual los padres
deben instalar cerraduras de seguridad
para evitar estas conductas en heladeras y
alacenas.
El tratamiento con hormona de creci-
miento puede mejorar la salud y la calidad
de vida de los nifios con esta patologia.
Muchos son los beneficios como la altura
y la mayor tasa de crecimiento, aumento
de los tamafios de manos y pies a las pro-
porciones normales, disminucién de la
grasa corporal, disminucion en el indice
de masa corporal, aumento en el desarro-
llo muscular, mejora de la funcion respira-
toria, mejora del rendimiento fisico,
aumento de gasto energético en reposo,
mejora en los niveles de colesterol y
aumento de la densidad mineral 6sea. (2)
Los efectos secundarios mas comunes de
la hormona de crecimiento son los hema-
tomas o sangrado ligero en el lugar de la
inyeccién por lo cual es un dato a tener
en cuenta en la historia clinica del pacien-
te (indagando acerca de la presencia de
tratamiento con endocrinélogos) y duran-
te las practicas invasivas como por ejem-
plo exodoncias. Otros efectos secundarios
son dolores de cabeza, hinchazon en las
piernas, aumento de los niveles de insulina,
disminucién de los niveles de la hormona
tiroidea, la elongacion de la cara y la pro-
gresion de las escoliosis pre-existentes. (8)
La terapia ocupacional debe comenzar
en la infancia a desarrollar los musculos y
mejorar las habilidades motoras finas y
gruesas para ayudar a mejorar la fuerza
de las manos y los dedos y la destreza, la
planificacién motora, la coordinacién y
los problemas de integracion sensorial.
Estos aspectos son importantes en el
momento de instalar actividades de cepi-
llado dental individual y la necesidad de
indicar la colaboracion de un tercero que
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mejore la calidad del mismo debido a la
presencia de déficits motrices.

Algunos terapeutas profesionales se
especializan en cuestiones de alimenta-
cion para ayudar a la labor de la succion,
deglucion, y mas tarde de la masticacion
en el bebé. La terapia fortalece el cuello,
la espalda y los grupos de musculos del
hombro. En ella se utilizan juguetes diver-
tidos, texturas, canciones, movimientos,
etc. A medida que el nifio crece, se cen-
trard en ayudar a mejorar sus habilidades
motoras finas, tales como cortar, colore-
ar, pinzas, escritura, coordinaciéon ojo-
mano, etc., jugar con juguetes divertidos
y juegos de agarre y pinzar los dedos de
la mano, entrelazando anillos y formas,
plastilina, lapices para colorear, rompeca-
bezas de madera, bolas de algodén o
pompones O pinzas para ayudar a mejo-
rar la motricidad fina del nifo. Y en este
ultimo mejorar en definitiva la autonomia
del paciente en su propia higiene oral,
hacerla més efectiva y abarcando todas las
zonas dentarias, periodontales y linguales.
Muchos nifios con sindrome de Prader-
Willi son demasiado sensibles (hipersensi-
ble) 0 menos sensibles (hiposensibles). Por
esto, las sesiones odontoldgicas iniciales,
el abordaje y la complejidad en el trata-
miento debe graduarse y debe tenerse en
cuenta para operar con eficacia y seguri-
dad en su entorno. Por ejemplo, algunos
nifos pueden ser hipersensibles al roce de
ciertas texturas en su piel rechazando los
guantes de uso odontoldgico, el babero,
las etiquetas de camisas, tienen dificulta-
des con lavarse o cortarse el pelo, tienen
aversion a los alimentos de cierta textura,
etc. Las dificultades con el sistema vestibu-
lar harédn que el nifio sea hipersensible o
hiposensible a las acciones participativas.
La mayoria de los nifios con Sindrome de
Prader Willi tienen algun trastorno del
habla que puede dificultar el estableci-
miento del vinculo paciente-odontélogo.
Por lo tanto, la terapia de lenguaje debe-
ria comenzar en el primer afio de vida,
mucho antes de que el nifo sea, realmen-
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Clinica del Paciente Discapacitado por la estudiante de 5°

ano Cristina Vega.

te, capaz de hablar. Realizar ejercicios
motdrico-orales disfrazados de juegos y
de diversién, mejorar el control de los
musculos de la boca y la lengua ayudaran
a evitar o disminuir la aparicion de malo-
clusiones y en la articulacion y pronuncia-
cidbn mas adelante, como asi también en
la succién, deglucién, y posteriormente
las habilidades de masticacion.

Se recomienda en las sesiones odontolo-
gicas el uso de sistemas de comunicaciéon
con fotos y/o lenguaje de signos para
aumentar y mejorar el desarrollo del len-
guaje verbal. El ritmo y el caracter repeti-
tivo de ciertas canciones hacen que sea
facil y divertida la sesion odontolégica.
Por los problemas de habla, retrasos en el
procesamiento, limitaciones fisicas, dete-
rioro cognitivo y de madurez emocional
y/o problemas de integracion sensorial,
los nifos con SPW a menudo necesitan
ayuda adicional para aprender y practicar
buenas habilidades sociales incluida su
conducta en el ambito del consultorio
odontoldgico.

Los grupos de niflos de edad cronologi-
ca y/o edades sociales similares consti-
tuyen un grupo de juego y de practica
de diversas habilidades sociales sobre
una base regular. Ayudar al nifio a reci-
bir atencion odontoldgica en una tera-
pia de habilidades sociales con la pre-
sencia simultdnea de otros nifios es
importante, ya que allana el camino
hacia la mejora de los problemas de
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luar destrezas motrices manuales.

conducta, por ejemplo a través de rol-
playing.

Estrategias para el control de la conducta
Normalmente tienden a tener un inesta-
ble e impredecible sistema emocional y de
facil "alteracion emocional". Esta desre-
gulacién puede conducir a una menor
tolerancia, a la frustracién por aconteci-
mientos reales o percibidos y un aumento
en los sentimientos de ansiedad.
Establecer una base positiva es el primer
paso en este proceso.

Es importante establecer rutinas consis-
tentes mediante la creacién de horarios y
rutinas regulares, proporcionando un
entorno estable y proporcionando a la
persona expectativas claras: la hora del
cepillado dental, la frecuencia, elementos
de higiene, la merienda en cuanto a con-
tenido y tiempos de comida, etc. La previ-
sibilidad ayuda a la respuesta individual si
esto sucede en primer lugar tal cosa a
continuacién, etc., manteniendo la sensa-
cion de seguridad; si no se desarrolla este
sentido de previsibilidad son mas propen-
sos a la inestabilidad emocional, por lo
cual debe instalarse una rutina precisa
antes, durante y después de la sesion
odontoldgica.

La coherencia en estos términos del com-
portamiento de los padres es igualmente
importante, especialmente en lo referen-
te al respeto por las indicaciones que el
odontélogo suministre a esa familia. Por
ejemplo, si usted le dice al nifio: "Tendras
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que cepillarte tres minutos mientras mira
el reloj de arena y terminar cuando ella
traspase al receptaculo inferior”, debera
ayudar al niflo a preparar cepillo y pasta
dental y cepillar mientras observa el reloj
de arena frente a él, durante tres minu-
tos. Prestar una atencién positiva a las
conductas de éxito e ignorar ligeramente
las negativas. Asi, suelen desaparecer las
rabietas y el nifio recupera su estabilidad
emocional. Proporcionarle una estructura
serena y coherente en las primeras sesio-
nes y en los primeros afios de vida puede
ayudar a reducir el comportamiento de
rabieta en el futuro. Los padres son el
modelo del nifio en la regulacién emocio-
nal. El trabajo de los padres es estar siem-
pre fresco y tranquilo, incluso -y sobre
todo- frente a la inestabilidad emocional
del nifo por lo que el odontélogo debe
indicar calma a los padres ante la presen-
cia de problemas conductuales.

Los nifios y adultos con Sindrome de
Prader Willi suelen tener una baja toleran-
cia a la frustracion real o percibida, que
puede conducir a la rabieta rapida.

Es importante inculcar al nifio cémo
separar las cosas que no son negociables,
las cosas que no importan en absoluto y
las innegociables. En general se reco-
mienda hacer caso omiso de la conducta
inapropiada en la medida posible, y en
general se recomienda evitar la discusion.
Si se muestra agresivo, persistente, con voz
alta, observarle que él o ella no pueden gri-
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tar ni discutir, y luego ignorar los compor-
tamientos inapropiados posteriores.

Una estrategia recomendada para tratar
el comportamiento en el sindrome de
Prader-Willi es:

1. Tomar su decision sobre la cuestion y
verbalmente dar su conclusion.

2. Sies posible, hacer que su nifio repita de
nuevo su decision y alabe esta respuesta.
3. Si usted tiene una oportunidad, breve-
mente reoriente a su hijo a alguna otra
actividad o situacion.

4. Ignorar completamente cualquier argu-
mento adicional o discusion sobre el
tema.

CONCLUSION
Todos los pacientes, mas alla de su disca-
pacidad, deben ser abordados en forma
integral y con una mirada en el futuro de
su salud y con la intencién clara de mejo-
rar su calidad de vida desde la salud bucal.
Por ello, y en aquellos con Sindrome de
Prader Willi, ellos y sus cuidadores mas cer-
canos deberan ser instruidos en técnicas
de higiene:

e Cepillado dentario y lingual.

e Uso limitado de dentifrico con fltor (pues
se lo tragan o comen).

® En ocasiones es Util el uso de cepillos
eléctricos que mejoren el déficit motor
manual.

e Se prescribiran enjuagues con clorhexidi-
na y fluoruros.

e Visita periédica al odontélogo

"
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Aspectos bucales de la niha. Puede apreciarse
la obesidad morbida precoz.

menos” cada seis meses.

¢ Refuerzo en higiene, al paciente y a sus
tutores.

e Fluoracion topica profesional.

e Examen orofacial.

¢ Modificacion de conducta frente a la
comida: evitar alimentos adhesivos con ele-
vada cantidad de azUcar o harinas refinadas
y cepillado a continuacién de su ingesta.

e Selladores.

e Valoracion respecto a las necesidades de
ortodoncia. Suelen tolerar bien la aparato-
logia removible aun incbmoda y dolorosa.
Sin embargo, en ocasiones la aparatologia
fija les resulta incomoda pues se tocan
insistentemente la boca.

e Los profesionales que traten a estas per-
sonas deberan ser pacientes y tener claro
gue es necesario para la relacion médico-
paciente, que éste asuma la “autoridad”
del profesional. (6)
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