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RESUMEN

El Sindrome de Prader-Willi (PWS) es una enfermedad genética compleja que afecta el apetito, crecimiento, metabolis-
mo, funcion y comportamiento cognitivo. Esta caracterizada por el bajo tono muscular, baja estatura, desarrollo sexual
incompleto y problemas de conducta. El portador de este sindrome presenta caracteristicas relacionadas a estados cronicos
de insaciabilidad y de metabolismo lento que lo puede inducir a comer en exceso poniendo en riesgo su vida debido a la
obesidad. Las alteraciones en la conducta son frecuentes dificultando el tratamiento odontologico de forma ambulatoria.
Este es el reporte de caso de una paciente de 11 afios de edad, diagnosticada con PWS, que present6 obesidad de alto ries-
go y alteraciones severas en la conducta. Al examen clinico fueron observadas lesiones de caries dental, periodontitis y
necesidad de extracciones dentarias. La paciente fue condicionada a través de las técnicas de Ludoterapia e Clownterapia
durante 6 sesiones, permitiendo que los tratamientos fueran realizados. Estas dos terapias disminuyeron la ansiedad y fa-
cilitaron el vinculo con el profesional, demostrando que son eficaces en el control de la conducta de pacientes pediatricos
con alteraciones severas de conducta.

Palabras Claves: Sindrome de Prader-Willi; ludoterapia; obesidad; adaptacion psicologica.

ABSTRACT

The Prader-Willi Syndrome (PWS) is a complex genetic alteration affecting appetite, growth, metabolism, cognitive func-
tion and behavior. It is characterized by low muscle tone, low height, incomplete sexual development, behavioral difficul-
ties, and especially by chronic feelings of insatiable hunger and slow metabolism threatening life due to obesity. Changes in
behaviour are very common and are related to the difficulty of dental treatment approach. We report the case of a 11-year-
old patient, female, diagnosed with PWS, with high risk obesity and serious behavioural alterations. Clinically, she present-
ed active caries lesions, periodontitis and dental extraction need. Conditioning for dental treatment was performed using
techniques of ludotherapy and play therapy during 6 sessions, allowing the proposed interventions. It could be concluded
that the use of both conditioning interventions decreased the anxiety facilitating the professional-patient bond, appearing as
effective techniques for the outpatient care on pediatric patients dental control with severe behavioural alterations.

Keywords: Prader-Willi Syndrome; play therapy; obesity; handling (psychology).

RESUMO

A Sindrome de Prader-Willi (PWS) é uma doenca genética complexa que afeta o apetite, crescimento, metabolismo, fungédo
e comportamento cognitivo. Caracterizada por baixo tonus musculares, baixa estatura, desenvolvimento sexual incomple-
to, problemas comportamentais, e as caracteristicas especificas de sentimentos cronicos de fome insaciavel e um metabo-
lismo lento que pode levar a comer em excesso com risco de vida devido a obesidade. Alteragdes no comportamento sao
muito frequentes o que esta relacionado com a grande dificuldade de tratamento odontoldgico via ambulatorial. Relatamos
o caso de uma paciente de 11 anos, diagnosticada com PWS, apresentando obesidade de alto risco ¢ alteragdes severas
comportamentais. A paciente apresentou-se com lesdes de carie, periodontite e necessidade de exodontia. O condiciona-
mento odontoldgico foi realizado utilizando técnicas de ludoterapia ¢ Clownterapia, durante 6 sessdes, 0 que possibilitou
os tratamentos propostos. A ludoterapia ¢ a Clownterapia diminuiram a ansiedade e facilitaram o vinculo com o profissio-
nal, se mostrando técnicas eficientes no atendimento ambulatorial para o controle de pacientes pediatricos com alteragdes
comportamentais severas.

Palavras Chaves: Sindrome de Prader-Willi; ludoterapia; obesidade; adaptagdo sicologica.

Odontologia Vol. 19, N° 2, Julio - Diciembre 2016

69



70

Atencion odontologica en Sindrome de Prader-Willi

INTRODUCCION

El  Sindrome de  Prader-Willi  (PWS)
(OMIM#176270) es la causa genética conocida
mas comun de la obesidad de alto riesgo de vida,
que ocurre debido a la falta de expresion de los
genes de la region cromosomica 15q11-q13 pater-
na. Esta alteracion cromosomica compromete el
funcionamiento del hipotdlamo produciendo al-
gunos sintomas de este sindrome'. Puede ocurrir
de igual forma en hombres y mujeres y en todas
las etnias. La prevalencia puede variar de 1: 8.000
a 1: 25.000, sin embargo, la mas relatada es la de
1: 15.000'.

Las caracteristicas faciales de este sindrome son
la dismorfia facial (generalmente dolicofacial),
diametro frontal reducido, hipotonia facial, ojos
almendrados, labios finos y baja comisura la-
bial**. Ademas, son frecuentemente afectados por
problemas ventilatorios de alto riesgo®, desorde-
nes en el suefio, alteraciones en la temperatura,
hipertiroidismo, hiperfagia, baja estatura (cuando
no es realizado el tratamiento con hormonas), de-
sarrollo sexual incompleto, deficiencias cogniti-
vas y alteraciones en la conducta®.

Los desordenes en la conducta son diversos y ocur-
ren desde la infancia hasta la vida adulta, siendo
los mas prevalentes: los comportamientos de es-
pectro obsesivo-compulsivo, crisis de violencia,
tendencia a la rigidez, mitomania y cleptomania,
déficit intelectual leve a moderado, alteraciones
neuropsicologicas y habilidades de organizacion
visual-espacial’®. Ademas, es posible que algunas
de estas alteraciones estén asociadas a la falta de
control inhibitorio de la fase bioldgica frente a es-
timulos y restricciones alimenticias®'.

Actualmente, la obesidad es sefialada como el gran
factor de riesgo que puede producir problemas de
salud secundarios como enfermedades cardiacas,
respiratorias, diabetes mellitus tipo 2 y dislipide-
mias, las cuales son las causas mas comunes de
mortalidad en pacientes sindromicos™'!2,

En relacion a la salud bucal, algunas alteracio-
nes pueden ser observadas en los individuos con
PWS como alteraciones en el esmalte dental,

alta prevalencia de caries dental, maloclusiones
y alteraciones en la composicion salival'®!3-15,
Recientemente, la erosion dental y el riesgo de
periodontitis temprana han sido indicados como
caracteristicas importantes en los individuos con
PWSI4,15.

Estudios relacionados a PWS, salud bucal y ma-
nifestaciones orales todavia son escasos, aun co-
nociéndose que los problemas de origen dental
pueden ocasionar impactos negativos en la cali-
dad de vida de los individuos. En algunos casos
el manejo de estos pacientes en el consultorio
odontoloégicos es muy dificil, debido al compor-
tamiento no colaborador y por la obesidad'’. De
esta forma, este articulo tiene el objetivo de rela-
tar un caso clinico de una paciente de 11 afos de
edad con PWS, con obesidad de alto riesgo y de
dificil comportamiento.

REPORTE DE CASO

Paciente de sexo femenino, con 11 afios de edad
y con diagnostico clinico-genético de Sindrome
de Prader Willis (deleccion 15ql11-q13) acudid
a la Clinica de Pacientes con Necesidades Espe-
ciales de la Facultad de Odontologia Santa Ceci-
lia (UNISANTA) (Santos, SP, Brasil) acompana-
da de los responsables, debido a la precaria salud
bucal que presentaba. Los responsables relataron
que ella tenia “inflamacion dolorosa de las encias
y dientes con movilidad” (SIC), con episodios de
llanto e irritabilidad. Estos signos clinicos estaban
presentes desde hace 11 meses, pues debido al di-
ficil comportamiento y agresividad del paciente,
no fue posible que los tratamientos odontologicos
anteriores tuvieran éxito. Los responsables firma-
ron el consentimiento y autorizaron la publica-
cion de los datos.

Examen Clinico y Anamnesis

Durante la anamnesis fueron constatados el hipo-
tiroidismo, diabetes mellitus, problemas genéticos
y deficiencias nutricionales. La paciente también
presentd una obesidad de alto riesgo, con 138 Kg
y 141 cm de altura (Figura N° I). La paciente
estaba en acompafiamiento médico, psicologico y
nutricional. La paciente se encontraba con pres-
cripcién de medicamentos anticonvulsivos (Topi-
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ramato 400 mg/dia), antidepresivos (Bupropiona
300 mg/dia) y reposicion hormonal (Levotiroxina
sodica 88 mg/dia y Metformina 850mg/dia).

—E R

Figura N° 1. Foto frontal de la paciente al inicio del tra-
tamiento, es posible observar el volumen abdominal exce-
sivo y rostro mostrando inseguridad.

Al examen clinico se encontr6 dificultad para la
lomocion, hipotonia, cansancio extremo, distur-
bios durante el suefio y una gran alteracion en el
tamano de las manos y los pies (Figura N°2). La
paciente también manifestd un comportamiento
agresivo y de fuga durante las consultas odonto-
logicas. Durante el examen clinico intraoral, fue
observado un alto indice de placa (80%), lesio-
nes de caries dental activa, periodontitis, saliva
espesa y respiracion bucal. Al examen radiogra-
fico no fueron observadas alteraciones de forma
y numero de dientes, sin embargo, fue posible
observar una pérdida dsea en la cresta alveolar
inferior anterior.

Figura N° 2. Foto de perfil de la paciente en la tercera se-

sion presentando un aumento de peso y volumen corporal

en poco tiempo, sin embargo, se muestra mds segura y per-
misiva.

Tratamiento y Evolucion

Como tratamiento odontoldgico fue propuesto el
uso de técnicas de manejo de conducta alternati-
vas como la Ludoterapia y la Clownterapia aso-
ciadas a las técnicas de manejo psicoldgico. La
restriccion fisica no fue considerada pues no era
posible de ser realizada debido al tamafio y fuerza
de la paciente. De esta forma, fueron propuestas
seis sesiones alternando las técnicas de manejo
psicologico (Figura 3), Ludoterapia y Clowntera-
pia (Figura 4). En el Cuadro 1, es posible observar
la evolucion de la paciente durante las sesiones de
los tratamientos odontologicos.

Figura N° 3. Paciente sentada en el sillon odontologico
llevando el instrumental a la boca a través de la Técnica

Decir-Mostrar-Hacer.

Figura N° 4. Intervencion ludica y Clownterapia en el
ambiente ambulatorio para la distraccion y manejo de la

paciente.
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SESION CONDUCTA INICIAL TECNICA EVOLUCION DE LA CON-| 1ipnhpo
DUCTA
Rechazo al tratamiento, agresiva, no en- Nop ermmq que le tocla ran las ma-
tr6 al consultorio, grit6 mucho, realiz6 | Ludoterapia ?(is’ 510 tqlll}sc.) tocar ¢ }nstr;;n}etll-
1° diversos movimientos repetitivos con ba 0dontologico, no quIso abrr fa 15 min.
las manos, palabras repetitivas, estuvo | Modelamiento oca.
de pie durante todo el tempo.
Ludoterapia
Rechazo al tratamiento, agresiva, no en- al ) Permiti6é que le toquen las manos,
20 tré al consultorio, realizo diversos movi- ownterapia toco el instrumental odontologico y 25 min
mientos repetitivos con las manos, boca | o i Mostrar-Hacer | € macromodelo de dientes, se sen- '
y ojos cerrados, apatica. to en el sillon odontologico.
Modelamiento
Ludoterapia L
Permiti6é que le toquen las manos,
Apética, depresiva, entrd al consultorio, | Clownterapia permitié que le tocaran las manos
3° llord, realizd diversos movimientos re- ) y el rostro, abri6 la boca, se sentd 25 min.
petitivos con las manos. Decir-Mostrar-Hacer, | em el sillon odontologico, se dejo
. cepillar los dientes.
Modelamiento
Ludoterapia Permitid ) )
Simpatica, entrd al consultorio, no lloro, . en_nl:ﬂo que le toquen fas ma nos,
realizd diversos movimientos repetiti- Clownterapia realiz6 conFa.cto V1§ual, abri6 l.a .
4 vos con las manos, se sentd em el sillon : boca, perm1.t1(') realizar profilaxis 30 min.
odontolé2ico. no oritd Decir-Mostrar-Hacer, |y tomar radiografias, abrazo a los
£1€0, N0 grHo. . . profesionales.
Distraccion
Agresiva, entrd al consultorio, llors, | Ludoterapia Fue posible realizar el examen cli-

o realizd diversos movimientos repetiti- . o, p roﬁlax_ls Yy rasp ad(? subgin- .
5 vos con las manos. se senté en el sillén Decir-Mostrar-Hacer, | gival. La paciente observo los pro- 40 min.
dontologi ,'t' ) ) cedimientos a través de un espejo

odontoldgico, no grito. Distraccion facial.
Simpatica, entré al consultorio, no llord, Ludoterapia Paciente abrié la boca. fue colabo-
o realiz6 diversos movimientos repetiti- | .. . 2 .
6 vos con las manos. se sentd em el sillon Distraccion radora, permitié realizar el trata- 40 min.
d 160i " o miento odontolégico planificado.
odontologico, no grito. Relato de historias

Cuadro N° 1. Secuencia de atencion odontologica durante cada sesion, técnicas utilizadas y evolucion de la conducta.

La técnica de Ludoterapia consiste en el uso de
juegos y estimulos visuales acuerdo con la edad
del paciente (libros, juguetes, dibujos para pintar,
lapiz de colores), durante la consulta odontoldgi-
ca, los cuales son adaptados para proporcionar un
entorno divertido y relajado'. De esta forma, el
consultorio odontolégico también fue ambienta-
do con imagenes positivas para el paciente, como
mufiecos, macromodelos de dientes y globos; sin
comprometer la bioseguridad durante los trata-
mientos.

En relacion a la Clownterapia, fue realizada la
interpretacion de un personaje que por medio de
una dindmica tuvo como objetivo proporcionar a
la paciente una experiencia de integracion y sen-
sibilizacion para el reencuentro con su lado sa-
ludable, promoviendo el autoconocimiento''. El
personaje del payaso fue el escogido para promo-
ver el bienestar de la paciente y del equipo multi-
profesional, involucrandolos durante todo el pro-

ceso del tratamiento para demostrar y divulgar la
importancia del cuidado bucal.

Plan de tratamiento

Las técnicas mencionadas anteriormente posibi-
litaron la realizacion de los tratamientos odon-
tologicos, siendo realizadas: profilaxis dental,
restauracion con cemento de ionémero de vidrio
modificado con resina en las piezas 64, 74, 75 y
84; raspado supra e infragingival, extraccion den-
tal de la pieza 65 y orientaciones relacionadas
a higiene bucal con la ayuda de macromodelos
(Figura N° 5 y 6). Después de finalizar los tra-
tamientos, la paciente no manifestd dolor y tuvo
una mayor colaboracion en la higiene dental dia-
ria. Ademads, la paciente fue incluida en un pro-
grama preventivo con retornos mensuales durante
6 meses, después de este periodo los retornos fue-
ron programados cada 4 meses.

Odontologia Vol. 19, N° 2, Julio - Diciembre 2016



Bonavides PRD, Bona AP, Tedesco TK, de Souza RC, Imparato JCP

Figura N° 5. Paciente familiarizandose con el equipo
odontolégico durante la sexta sesion.

Figura N° 6. Tratamiento odontolégico — realizacion de
profilaxis dental.

Estas técnicas de manejo de conducta demostra-
ron ayudar en el proceso de desensibilizacion de
la paciente, reduciendo el miedo y la ansiedad al
tratamiento odontologico. Al final del tratamien-
to, la paciente se mostré6 menos agresiva y mas
simpatica, comprobando de esta manera, el vin-
culo creado con el profesional y con la familia.

DISCUSION

El sindrome de Prader-Willi (PWS) fue descrito
en los inicios de 1956 y tiene un origen genético
localizado en el cromosoma 15, en el momento
de la concepcion. El cuadro complejo de sintomas
puede permanecer durante toda la vida, siendo de
gran importancia el acompafiamiento médico y
odontologico de estos pacientes®.

El presente caso clinico relata el abordaje de una

paciente con caracteristicas generales del Sindro-
me de Prader-Willi, tales como hiperfagia, hipo-
tonia, comportamiento agresivo y obesidad de
alto riesgo'*¢.

Diversos estudios sefialan como posible causa de
las manifestaciones de la PWS a la perdida de ex-
presion de los genes presentes en la region pro-
ximal del brazo largo del cromosoma 15 paterno
(15q11-q13), por tres alteraciones cominmente
identificadas: delecion, disomia uniparental y al-
teracion del patron de imprinting®®. La paciente
cuyo caso relatamos realiz6 tardiamente los exa-
menes genéticos que confirmaron el diagnostico
del Sindrome de Prader-Willi, debido a esto la
busqueda de tratamientos odontologicos especia-
lizados fue tardia.

Evidentemente, la mayoria de los relatos de casos
publicados se han enfocado en las manifestacio-
nes clinicas generales de PWS 21315 dejando de
dar informaciones en relacion a las condiciones
bucales como la presencia de lesiones caries den-
tal severa, desgaste dentario, retraso en la erupcion
dentaria y esmalte hipoplasico'®'*!"". Ademas, no
existe mucha informacion sobre el manejo de la
conducta de estos pacientes durante las consultas
y tratamientos odontoldgicos. A nuestro saber y
entender, este es el primer relato en la literatura
relacionada a un caso de PWS con obesidad de
alto riesgo, con severas alteraciones en la conduc-
ta y su respectivo manejo odontolégico.

Las manifestaciones bucales mas relevantes del
presente caso fueron el alto nimero de lesiones
de caries dental, enfermedad periodontal y altera-
cion salival, asi como, un inadecuado control de
higiene bucal, los cuales solo pudieron ser trata-
dos debido al amplio uso de técnicas de manejo de
conducta. Aunque algunos estudios anteriores'*"
en pacientes con PWS han reportado lesiones de
erosion dental, en este caso no encontramos di-
chas lesiones. Los pacientes con PWS presentan
un mayor riesgo de presentar lesiones de erosion
dental debido a la alimentacion y disturbios ali-
mentarios muy frecuentes. Sin embargo, en este
caso, la paciente no presento habitos de reflujo
después de las comidas y se encontraba dentro de
un programa nutricional balanceado.
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Algunos autores han descrito anteriormente es-
tas alteraciones'™'®!"”| sin embargo, solo existen
dos casos clinicos publicados relatando enfer-
medad periodontal temprana en niflos con PWS.
Greenwood & Small, 1990 relataron el caso
de una nifa de 12 afios de edad con enfermedad
periodontal temprana, en cuanto Yanagita et al.,
2011% relataron el caso de una paciente de 20 afos
de edad que present6 una extensa pérdida 6sea en
la cresta alveolar, movilidad dental y bolsas gin-
givales profundas. En ninguno de estos casos fue
considerado el manejo comportamental de los pa-
cientes. Ademas, se sabe que existe un aumento
en la susceptibilidad a la destruccion periodontal
a través de los efectos de la respuesta inmune del
hospedero como resultado de las interacciones de
los multiples genes afectados en PWS?!,

Si consideramos al individuo como um todo, el
manejo de la conducta es de extrema importancia
para los pacientes con conducta negativa, miedo
o ansiedad. Los nifios con PWS pueden presentar
significativas alteraciones en la conducta’, las
cuales pueden contribuir al deterioro de la salud
bucal, por lo que es necesaria la colaboracion y
tolerancia del paciente para el cuidado bucal dia-
rio'®. En este relato de caso, la paciente presenta-
ba un cuadro de depresion, algunos cuadros agre-
sivos y miedo a los tratamientos odontoldgicos.
Segun los responsables, estas manifestaciones di-
ficultaron los tratamientos odontoldgicos durante
muchos afios, lo que origind una deficiente higie-
ne bucal y problemas de salud oral.

Algunas técnicas de manejo de conducta son am-
pliamente utilizadas en odontologia principal-
mente en los casos de pacientes no colaboradores
garantizando buenos resultados?, sin embargo,
cuando no se obtiene €xito con estas técnicas
es necesario considerar realizar los tratamientos
bajo sedacion consciente o anestesia general.

En este relato de caso, no solamente se obtuvo
¢xito con las técnicas de manejo de la conducta
y la paciente no presentaba condiciones fisicas y
médicas favorables para realizar los tratamientos
bajo anestesia general. La sedacion consciente es-
taba contraindicada debido a que la paciente era
respiradora bucal. De esta forma, la Ludoterapia
y la Clownterapia fueron consideradas como téc-

nicas coadyuvantes a las técnicas de manejo de
conducta ya utilizadas.

Estas técnicas favorecen la aproximacion de los
nifios con relacion a su grado de desarrollo con el
objetivo propuesto, en este caso, los tratamientos
odontologicos. Es un medio para construir una
relacion para poder establecer un rapport con el
nifio de una forma amigable?®.

Este es un proceso interpersonal en que las pro-
piedades benéficas de los juegos (por ejemplo, la
mejora en los relacionamientos, comunicacion,
dominio, etc) son aplicados para ayudar a los
nifnos a resolver sus dificultades psicologicas ac-
tuales y ayudar a prevenir futuros conflictos.

Diversos estudios en el area de la medicina han
indicado que estas técnicas alternativas son efi-
caces para el control de la ansiedad de pacientes
pediatricos sin presentar ninguna contraindica-
cion®?*, En la Odontologia, estas técnicas son
menos utilizadas y los estudios relacionados a
este tema son escasos.

Una reciente revision sistematica realizada por
Manyande et al., 2015%* relatdé que la Clownte-
rapia disminuy6 significativamente la ansiedad
pre-quirurgica de los nifios hospitalizados al ser
comparado con la presencia de los padres, ob-
teniéndose también resultados similares cuando
fueron comparados a la pre-medicacion. En este
relato de caso, los resultados con las técnicas de
Ludoterapia y Clownterapia se mostraron promi-
sores a partir de la tercera sesion, disminuyendo
el comportamiento agresivo, mejorando el hu-
mor, aumentando la tolerancia y posibilitando
el contacto visual de forma mas concreta. Estas
técnicas tal vez no sean recomendadas en los pro-
cedimientos de urgencia; sin embargo, pueden ser
consideradas como alternativas para auxiliar en la
creacion de un vinculo con los pacientes de con-
ducta negativa durante los tratamientos odontolo-
gicos de larga duracion.

Considerando las complicaciones sistémicas y so-
ciales provenientes de la obesidad y de las altera-
ciones en la conducta, este relato de caso resalta
que los pacientes con PWS necesitan de cuida-
dos especiales durante la atencion odontolégica y
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consultas de acompafiamiento, siendo necesario
el uso de técnicas alternativas para el manejo de
la conducta.

CONCLUSION

Eluso de la Ludoterapia y la Clownterapia du-
rante el tratamiento odontolégico han demos-
trado ser una alternativa eficaz como auxiliar
a las técnicas de manejo de conducta existen-
tes, permitiendo realizar tratamientos odonto-
l6gicos en un paciente con PWS con obesidad
de alto riesgo y alteraciones en la conducta.
Debido a la dificultad del autocuidado bucal
en los pacientes con PWS, creemos que tanto
los dentistas generales como odontopediatras
deben estar involucrados en el mantenimiento
y cuidado de la salud bucal de estos pacientes
con intervenciones tempranas y consultas pe-
riddicas de control

APLICACION CLINICA

Este relato de caso revela que las técnicas de Ludo-
terapia y Clownterapia pueden ser aplicadas en pa-
cientes con dificultades en el manejo de conducta,
principalmente cuando las técnicas tradicionales
no presentaron resultados promisorios.
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