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Resumen

La ictiosis laminar es una dermatosis de origen congénito autosémica recesiva, que se caracteriza por la
presencia de escamas amarronadas gruesas producto de la alteracion del gen que codifica la
transglutaminasa 1, la cual es responsable del desarrollo adecuado del estrato cérneo de la piel. En la
actualidad, la rehabilitacion integral a pacientes con este compromiso sistémico representa un reto para el
odontopediatra. El objetivo de este articulo es mostrar la rehabilitacion integral bucal de un paciente
pediatrico con ictiosis congénita autosdmica recesiva destacando el manejo odontoloégico del paciente
que acudi6 a la consulta del centro odontopediatrico del hospital metropolitano de Quito con dicho
diagnostico.
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Summary

Lamellar Ichthyosis is a skin disease of recessive autosomal congenital origin, which is characterized by
the presence of thick brownish flakes, the product of a mutation on the gene that codes for
transglutaminase 1, which is responsible for the proper development of the skin’s stratum corneum. In
fact, the integral rehabilitation of patients with this systematic compromise presents a challenge for the
Pediatric Dentist. The objective of this article is to present the integral oral rehabilitation of a pediatric
patient with Lamellar Recessive Autosomal Congenital Ichthyosis, highlighting the dental management of
the patient, who sought attention at the Metropolitan Hospital in Quito with said diagnostic.
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Introduccion

La ictiosis es un grupo heterogéneo de
desérdenes que afectan el  desarrollo
generalizado de la piel, caracterizado por
hiperqueratosis y descamacion en la misma, que
recuerdan las escamas de un pez'”. Por tal
motivo, la funcién de barrera protectora que
cumple la piel se ve alterada, pues su estrato mas
superficial, especificamente el estrato cdrneo,
presenta una aceleracion en la velocidad de
descamacién celular.

La patogénesis de la ictiosis radica en la
mutacion de las proteinas esenciales para la
formacion de la queratina y la sintesis de
lipidos'*. Existen diversas clasificaciones de la
ictiosis, entre las cuales se menciona la
propuesta por Traupe, quien las divide en
anomalias congénitas de la queratinizacion:
«vulgares», cuando las manifestaciones clinicas
no son evidentes en el momento del nacimiento
y «congénitasy, cuando las manifestaciones son
ya visibles en el recién nacido’. La clasificacién
mas actual de la ictiosis distingue dos grandes
formas: las no sindrémicas, que se manifiestan
exclusivamente en la piel y las sindrémicas, que
se presentan en la piel y en otros 6rganos. Dentro
de las formas no sindrémicas se diferencian 4
grupos: las ictiosis comunes, las Ictiosis
Congénitas Autosémicas Recesivas (ICAR), las
ictiosis queratinopaticas y otras formas de
ictiosis menos frecuentes. °

La ICAR presenta una incidencia de 1 en 200000
+ 300000 nacimientos™®. Esta comprende un
grupo de ictiosis no sindrémicas que incluye un
amplio espectro de fenotipo, desde la ictiosis
laminar clasica, eritrodermia ictiosiforme
congénita ampollosa, bebe colodion y la ictiosis
arlequin. *

La ictiosis laminar afecta ambos géneros, a todas

las razas, sin un patrén geografico definido; sin
embargo, debido a que generalmente presenta un
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patron autosdmico recesivo se observa mas en
paises con alto indice de consanguinidad, como
Egipto; aunque también existen algunas
comunicaciones de casos transmitidos con un
patron de herencia autosémico dominante’. La
ictiosis laminar surge como resultado de
mutaciones en el gen que codifica la
transglutaminasa 1, que es responsable del
desarrollo de un estrato cérneo adecuado'®. Al
nacer se presentan con el fenotipo de bebé
colodidn, observandose un recién nacido con una
piel translicida, tensa, apergaminada asociada a
una membrana subyacente con eritrodermia
generalizada. La membrana que lo cubre se va
secando y poco a poco se cae, dejando un
eritema residual e hiperqueratosis secundario.
Una vez que se desprende la membrana aparecen
en forma progresiva las escamas amarronadas
gruesas, tipicamente adheridas en el centro y
libres en la periferia (escamas en forma de
plato). Ademas la mayoria presenta ectropion y
eclabium. Las complicaciones neonatales se
deben a la pérdida de la funcion de barrera de la
piel lo que incluye sepsis, alteraciones
hidroelectroliticas y pérdida de proteinas. '

Existe muy poca informacién acerca de los
hallazgos clinicos bucales presentes en los
pacientes con ICAR, sin embargo se ha descrito
reduccion del flujo salival y caries de la primera
infancia. ®

La  rehabilitacion  integral  bucal en
odontopediatria debe ser ejecutada de acuerdo
con las condiciones individuales del paciente,
precedido de una historia clinica, un minucioso
examen clinico y radiografico completo, con el
propdsito de establecer el plan de tratamiento
adecuado para el mismo'?. El éxito del
tratamiento radicard en intentar mantener los
dientes primarios, de no ser asi, la sustitucion de
ellos debe preservar el espacio para la erupcion
de los dientes permanentes, restablecer la
oclusion, prevenir la extrusion del diente
antagonista, restaurar la masticacion para tener
una dieta adecuada y no interferir en el
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desarrollo fisiologico y emocional normal del
paciente.

El objetivo de este trabajo es dar a conocer la
ICAR de tipo laminar a través de una
rehabilitacion  integral bucal de un niflo
preescolar diagnosticado al nacer con esta
alteracion, el tratamiento se realizd con caracter
preventivo y restaurador: manteniendo la
integridad de los arcos dentarios y de los dientes
para con ello posibilitar una correcta transicion
de la denticién primaria a denticidon permanente
y asi disminuir la carga psicologica que
conllevan las alteraciones bucales presentes.

Reporte de caso

Se trata de un paciente masculino de cuatro afios
y un mes, quien fue remitido por la fundacion
metrofraternidad al centro odontopediatrico del
hospital metropolitano de Quito - Ecuador por
presentar caries, abscesos dentoalveolares en
sector anterior del maxilar y dolor de origen
dental.

Al momento de la realizacion de la historia
clinica, la madre refiri6 dentro de los
antecedentes personales del paciente, diagndstico
de ICAR de tipo laminar. Ademds de este
antecedente comentd la presencia de esta
dermatosis en dos miembros de su familia, un
primo y un sobrino paterno. De igual manera
menciond la ausencia de atencion
odontopediatrica previa y reportd que el nifio
cursaba con dolor de larga evolucion tratado con
analgésicos de manera irregular, fiebre en
algunas ocasiones, sin colaboracion para realizar
la higiene bucal y la mayoria de los alimentos
que ingeria eran altamente cariogénicos y de
consistencia blanda. Por altimo la madre indico
que debido a su apariencia fisica, es un nifio
introvertido y poco sociable, ademas de la
disminucion del apetito y la dificultad para
expresarse debido a las alteraciones presentes en

boca.

Al examen clinico Intraoral presentd higiene
bucal deficiente con presencia de placa dental
generalizada que desencadend una gingivitis
papilar, caries dental en las unidades dentarias
primarias 55, 54, 53, 52, 51, 61, 64, ,65, 75, 74,
84 y 85 como se observan en la figura N° 1y 2.

Figura N° 1 y 2, presencia de placa dental
generalizada y caries en caras oclusales y
superficies vestibulares.

Se realizd un estudio radiografico que incluyé
una panoramica donde se evidenci6 la pérdida de
sustancia calcificada en las unidades dentarias
antes mencionadas, con compromiso pulpar de
52, 51, 61, 64, 74, 84 y 85. El resto de las
estructuras bucales circundantes no mostraron
alteracion alguna.

Se diagnostico caries de la infancia temprana y
se elabor6 un plan de tratamiento en tres fases:
La primera, consisti6 en educar al nifio y su

Natera A, Da Silva A, Fernandez M, Montilla M, Moukel J, Rodriguez L, Vivas S. Tratamiento de fluorosis con
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madre con técnicas de higiene bucal vy
alimentacion para cambiar habitos existentes.
Posteriormente se procedi® a obtener el
consentimiento informado de la madre para la
ejecucion de dicho tratamiento, realizando luego,
la profilaxis dental explicAndole a ambos la
técnica de cepillado.

En la segunda fase se procedi6 a realizar la
restauracion y rehabilitacion bucal de todas las
unidades dentarias afectadas. La cual consistio
en la eliminaciéon de la caries de todas las
unidades dentarias para ser restauradas con
resina y las que presentaron compromiso pulpar
fueron preparadas para realizar pulpectomias.
Figura N° 3y 4.

Figura N° 3 y 4. Acceso cameral de Unidades
Dentarias 74, 52,53 y 61. Queilitis angular de
comisura labial derecha.

Las pulpectomias en dientes primarios se
realizaron a través de la instrumentacién con
limas endodonticas con el propdsito de reducir la
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poblacién bacteriana en la pulpa contaminada, y
asi obtener un conducto limpio y saneado con la
accion mecanica de la lima y la irrigacion con
hipoclorito de sodio al 0,05%. Todo tratamiento
endodontico debe ser realizado con aislamiento
absoluto, con la finalidad de mejorar la vision
del campo operatorio y evitar la contaminacion
del mismo. Sin embargo, en el caso presentado
fue imposible la utilizacion de este tipo de
aislamiento, debido a las condiciones
queratodérmicas del paciente que impedian una
mayor apertura bucal. De igual manera, se trato
de disminuir la friccidon con la piel de los labios
generada con el dique de goma con la finalidad
de evitar alteraciones labiales como la queilitis
angular, observada clinicamente en la figura n°4.
El tratamiento endodontico se realizd con la
finalidad de preservar la estructura dentaria y
mantener la integridad de los arcos dentarios, por
tal motivo se procedi6 a realizar este tratamiento
en las unidades dentarias 52, 51, 61, 64, 74, 84 y
85. Luego de Obturados los conductos
radiculares, se restauraron las unidades dentarias
con iondmero de vidrio (Ketac Molar R). Dando
a ésta una adecuada morfologia que permitiera el
cumplimiento de su funcién en la cavidad bucal.
Figura N°5.

Figura N°5. Restauracion con ionémero de vidrio
en unidades dentarias 74,75, 84 y 85.

En los dientes anteriores primarios, luego de
realizar las correspondientes pulpectomias, se
restauraron con una base de iondémero de vidrio
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y posteriormente se procedid con la colocacion
de resinas estéticas debido a la ubicacion de las
mismas. Figura N°6.

Figura N°6 Restauraciones estéticas en el sector
anterior.

El tratamiento se programd para ser ejecutado en
dos citas, una por semana. Donde se trabajé por
hemiarcadas lado derecho e izquierdo, con la
finalidad de obtener un mejor resultado y una
mayor rapidez en el tratamiento.

En la tercera fase o fase de mantenimiento se
indico al representante que debia visitar al
odontopediatra cada seis meses con la finalidad
de tener control de la rehabilitacion bucal
realizada.

Discusion

Con la rehabilitacion bucal integral en pacientes
pediatricos se intenta preservar la integridad de
la denticion primaria con la finalidad de evitar
retardo en el crecimiento y el desarrollo, peso
corporal significativamente mas bajo, desarrollo
de problemas ortodénticos, habitos nocivos,
secuelas psicologicas, dificultades de fonacion y
masticacion y asi lograr disminuir el deterioro en
la calidad de vida de los pacientes.'>'*

La caries de la infancia temprana puede ser una
forma de caries particularmente virulenta, que
comienza poco después de la erupcion dental, se
desarrolla en las superficies dentales lisas,

progresa rapidamente y tiene un impacto
perjudicial en la denticion'’. Dentro de nuestro
estudio se identificd el consumo de una dieta
cariogénica rica en carbohidratos como factor
etiologico de la caries de la primera infancia que
al igual que en un estudio realizado en México
donde se evalud la prevalencia de caries de la
infancia temprana, el 74,6% de los pacientes
estudiados con esta entidad presentaban una
dieta altamente calérica.'®

Los pacientes con denticiéon primaria afectada
por caries, con compromiso pulpar y que no son
rehabilitados, pueden tener como consecuencia
una alteracion en el desarrollo del 6rgano dental
permanente al igual que se ve afectado el control
del espacio, en la arcada dentaria', es por este
motivo que en el caso reportado se decide
realizar los tratamientos pulpares para permitir
rehabilitar las unidades dentarias con el fin de
conservarla hasta la erupcion de la denticion
permanente, porque solo una denticion primaria
sana y bien conservada puede garantizar la
funcién masticatoria, el desarrollo del lenguaje y
de la denticion permanente. !’

De igual manera, la atencion odontopediatrica de
pacientes con compromiso sistémico requiere de
un cuidado mayormente significativo por parte
del especialista, ya que este debe estar
capacitado con el conocimiento necesario para el
manejo médico, hallazgos bucales y manejo
odontolégico, con la finalidad de hacer un
correcto  abordaje y  evitar  posibles
complicaciones en el tratamiento.'®

La ICAR es una queratosis muy poco frecuente y
en mucho de los casos no existe antecedentes
familiares de la misma, sin embargo, se asocia a
consanguinidad entre los padres. En este caso a
pesar de que no existen antecedentes de
consanguinidad si existia esta alteracién en un
primo y un sobrino de origen paterno.' *° En el
ambito bucal, los pacientes con esta alteracion,
tienen una alta demanda en la ingesta de calorias
por esta razén son individuos que se encuentran
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en riesgo de padecer caries de la infancia
temprana, tal es el caso de nuestra investigacion
y la descrita por Vergotine en el 2013.'

En la actualidad no existe un protocolo de
atencion odontoldgica de pacientes con ICAR,
sin embargo, diversos autores en casos
reportados menciona la importancia de la
comprobacion del flujo salival, ya que si este se
encuentra disminuido, se debe instaurar un
tratamiento inmediato para la Xxerostomia,
igualmente se ha reportado retraso en el habla
que puede estar asociado a la misma disminucion
del flujo salival que impiden los movimientos
normales de la lengua.**’

La aplicacion topica de flior como medida
preventiva serd util en la prevencion de la caries.
Al momento de realizar el acto operatorio se
debe evitar el aislamiento absoluto debido a que
en el proceso de colocacién del mismo se puede
causar laceraciones de piel y mucosa, igualmente
de debe tener cuidado con la manipulacion
innecesaria de la piel del paciente, protegiendo
sus labios con gel humectante. Asi mismo, se
recomienda realizar ajustes en la dosificacion de
los agentes anestésicos locales debido a que esto
pacientes presentan altos niveles de toxicidad
hepatica. ®

Por ultimo, la proteccion visual para esto
pacientes, es necesaria durante el acto operatorio
debido a que presentan comtiinmente alteraciones
en los parpados de tipo ectropion cicatricial que
produce exposicion de la cornea vy
ulceraciones.”

Conclusion

El éxito de la rehabilitacion bucal integral en
pacientes con ICAR va a depender del abordaje
realizado por el especialista. La educacion y la
prevencion jugardn un papel importante en la
erradicacion de la caries. Ademas, la reduccion
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del tiempo operatorio y la disminucion de la
manipulacion de los tejidos peribucales evitaran
posibles complicaciones y garantizaran un buen
tratamiento.
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