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CASO CLINICO

Rehabilitacion protésica de un paciente
con agranulocitosis congénita

Eduardo Gonzalo Andreu Almanza, * Patricia Rosas Rello,® Beatriz Aldape Barrios," Bernal Arciniega Rubén$

RESUMEN

La agranulocitosis congénita es una enfermedad que se caracteri-
za por tener una disminucién del nimero de neutréfilos en sangre
periférica, por lo que los pacientes presentan episodios recurren-
tes de infecciones sistémicas, que ponen en riesgo su vida. El re-
porte del caso clinico describe paso a paso, la rehabilitacién pros-
toddntica de un adolescente de dieciséis afios de edad, que se
present6 con el diagnéstico de agranulocitosis congénita.
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INTRODUCCION

La agranulocitosis genética infantil o neutropenia
congénita severa (enfermedad de Kostmann) se ca-
racteriza por infecciones severas y neutropenia, debi-
do a una alteracién en el tejido mieloide.* También es
definida como una deficiencia total o absoluta del na-
mero de granulocitos. En la préactica el término hace
referencia a una disminucioén de leucocitos polimorfo-
nucleares o neutrofilos (neutropenia).2

El proposito de este trabajo es presentar el caso
clinico de un adolescente de 16 afios con agranuloci-
tosis congénita que se rehabilitdé con protesis totales,
quien nunca antes habia recibido atencién odontol6-
gica.

Aunque las leucopenias pueden asociarse con una
disminucion global de los leucocitos, la mayoria de
las veces se debe a una menor capacidad de generar
neutrofilos. Asi la forma mas frecuente de leucopenia
es la agranulocitosis 0 neutropenia.?

La evaluacién inicial de un paciente con un conteo
bajo de leucocitos debe incluir el desarrollo de un
conteo diferencial para determinar los componentes
celulares que estan reducidos. Los niveles normales
de neutrofilos varian con la edad, etnia, género, hora
del dia y otros factores, como ejercicio, estrés y enfer-
medades virales. Un recuento de neutréfilos de me-
nos de 2,000/uL constituye una neutropenia para
adultos blancos, mientras que un limite un poco me-
nor de casi 1,500/uL es normal para afroamericanos.®

La agranulocitosis se define como una disminu-
cion importante y extrema de los granulocitos de la

ABSTRACT

Congenital agranulocytosis is a disease characterized by presenting
a decrease of neutrophil number in peripheral blood; thus, patients
show recurrent episodes of life-threatening systemic infections. This
clinical case report describes step by step, the prosthodontic rehabil-
itation in a 16-years-old boy, who was referred with the diagnosis of
congenital agranulocytosis.

sangre, especialmente de los neutréfilos debido a
varias causas.?*

El cuadro clinico de agranulocitosis reconocido por
Schultz en 1922 se observé en mujeres de edad me-
dia y terminaban a menudo con septicemia y muerte.*

La patogenia de la neutropenia, sea cual sea su
gravedad se debe a una disminucion de granuloci-
tos circulantes cuando la granulopoyesis no guarda
el ritmo que corresponde al recambio normal de
neutrofilos y cuando hay una eliminaciéon acelerada
de neutrdfilos de la sangre circulante. Hay que re-
cordar que la vida media del neutrofilo es muy bre-
ve —de seis a siete horas— y constituyen del 55 al
65% del total de leucocitos que va de 4,100 a
10,900 células/uL.57

Segun la gravedad, las neutropenias se pueden
subdividir en:

» Moderadas: Cuando el nimero de neutréfilos es de
500-1,000/mm?
» Graves con 500/mm?2 o0 menos.
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Segun su origen, se pueden dividir en:

» Adquiridas
» Congénitas®

A continuacion se describiran las mas importantes
1. Neutropenia medicamentosa (neutropenia adquirida)

Kracke en 1931 sefialo que la agranulocitosis co-
rrespondi6 a la introduccion en la terapéutica de
ciertos derivados del alquitran. Esto fue confirma-
do por una serie de hechos y circunstancias que
sefialaron particularmente al antipirético aminopi-
rina (piramidol), como el agente causal. Los agen-
tes que producen leucopenia se dividen en dos
grupos principales: los que producen el efecto en
todos los sujetos si se administran en cantidades
suficientes (benceno, uretano, demelcolcin, anti-
metabolitos) y los que dan lugar a leucopenia sélo
en personas sensibilizadas (analgésicos como
aminopirina, drogas antitiroideas, anticonvulsivan-
tes como trimetadiona, sulfonamidas, agentes an-
timicrobianos como cloramfenicol).*

2. Enfermedad de Kostmann (neutropenia congénita
grave)

La agranulocitosis genética infantil o neutropenia con-
génita severa descrita por Kostmann en 1956, es una
enfermedad autosOmica recesiva, que cursa con in-
fecciones recurrentes e inmunodeficiencia producida
por un defecto en la maduracion de los neutrofilos.!
Existen presentaciones con patrén hereditario auto-
sémico dominante, autosdmico recesivo y algunos
casos esporadicos. En todos los casos la aparicion
de la sintomatologia es precoz, con infecciones bac-
terianas y micéticas de caracter muy grave. El nime-
ro de neutrofilos raramente excede de 200/mm?, aun-
que el nimero total de leucocitos puede ser normal
gracias a la monocitosis y a la eosinofilia acompa-
flantes. La médula 6sea muestra un niumero normal
de precursores mieloides inmaduros con una parada
madurativa en el estadio de promielocito, existiendo
una disminucion muy marcada de las formas mas
maduras. Existe un defecto en la granulacion prima-
ria y secundaria de los neutréfilos demostrable me-
diante microscopia electronica.®

Caracteristicasclinicas

Los pacientes con frecuencia desarrollan fiebre e
infecciones, siendo las mas frecuentes en la piel, el

area otorrinolaringolégica, el aparato respiratorio y la
boca. Las ulceras en la boca pueden ser similares a
la estomatitis aftosa y pueden localizarse en cualquier
parte de la mucosa bucal. En otros casos, las Ulceras
son de tamafo considerablemente mayor y de forma
irregular. La sintomatologia puede estar mediada por
la ausencia de componentes inflamatorios, con esca-
sa localizacion, ausencia de pus y evolucién necro-
sante de las lesiones infecciosas. Los hallazgos mas
frecuentes son: estomatitis con enfermedad periodon-
tal, celulitis, abscesos superficiales y profundos, neu-
monia y septicemia. El prondéstico es grave, ya que es
inminente una infeccion potencialmente mortal.?®

Tratamiento

Dentro del tratamiento en los pacientes con
agranulocitosis genética infantil, pueden emplearse
factores de crecimiento leucocitario recombinantes,
como el factor estimulante de colonias agranulocitico-
monocitarias (G-CSF).238

En la actualidad la agranulocitosis o enfermedad
de Kostmann ha sido tratada con trasplante de células
precursoras provenientes del cordén umbilical.® El
procedimiento para la realizacion de este tipo de tras-
plantes, consiste en el envio a algun banco de este
tipo de células, la realizacion de estudios de compati-
bilidad de un paciente para ver si tienen células que le
puedan ser trasplantadas. Una ventaja de este tipo de
trasplantes es que las células que se trasplantan pro-
ducen menos complicaciones de tipo inmunoldgico
(enfermedad, injerto contra huésped). Una desventaja
de este tipo de procedimiento es el que la dosis, es
decir la cantidad de células que el cordén umbilical y
la placenta proveen, no son suficientes para trasplan-
tar sujetos de mas de 50 kilogramos de peso.®

PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino de 16 afios, procedente de me-
dio socioeconémico bajo. Hermano finado a los 9 dias
de vida por cuadro infeccioso e hiperbilirrubinemia.
Cuenta con el diagnéstico de agranulocitosis congéni-
ta desde los 2 afios de edad. Ha presentado Candida
bucal y caries miltiples desde los 8 meses.

A los 5 afios curs6 con proceso de gingivitis créni-
ca. A los 6 afios presentd todos los 6érganos dentarios
primarios con exposicién radicular de aproximada-
mente %/, de la raiz, la movilidad de los 6rganos den-
tarios fue de clase 3. A los 7 afios de edad se realizd
la extraccion de todos sus 6rganos dentarios de la pri-
mera denticion. A los 16 afios present6é enfermedad
periodontal generalizada, por lo que se le realizaron
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las extracciones de los érganos dentales permanen-
tes, excepto de los 4 terceros molares, esto se realizé
en el Instituto Nacional de Pediatria (Fuente: Directa).
Fue remitido por la Especialidad de Patologia Bucal a
la Clinica de Protesis Bucal de la Division de Estudios
de Posgrado e Investigacion de la Facultad de Odon-
tologia de la UNAM, para su rehabilitacion protésica.

En el examen extrabucal, el paciente mostré cabe-
llo delgado negro, tez morena clara, expresion facial
deprimida, en un examen de perfil se observé que era
un paciente prognata (Figura 1). En el examen intra-
bucal, se observo la pérdida de la mayoria de todos
sus organos dentales, excepto de tres terceros mola-
res, parcialmente erupcionados y un tercer molar sin
erupcionar (Figura 2). Ademas el paciente presentaba
incompatibilidad de los rebordes residuales, asi como
una reabsorcion importante y marcada del reborde re-
sidual inferior (Figura 3). En la ortopantomografia se
observo la presencia de un tercer molar sin erupcio-
nar, en la radiografia lateral, mediante un trazado ce-
falométrico de Steiner y Bimbler se diagnostico al pa-
ciente como clase Ill esqueletal, combinada con
retrusion maxilar y retrognatismo mandibular.

Se decidié como tratamiento, la colocacién de pro-
tesis total superior e inferior dejando los terceros mo-
lares, debido a su enfermedad sistémica y para la
conservacion de hueso, al elaborar una prétesis com-
pleta, ésta estimularia la erupcion del tercer molar
que faltaba, se explicé a los padres que se realizarian
varias dentaduras, debido a que su hijo estaba en cre-
cimiento y éstas, iban a tener que ser renovadas al
menos cada seis meses.

El procedimiento para la elaboracién de las prote-
sis dentales fue:

1. Se seleccionaron los portaimpresiones metéalicos
(Vicoden) del nimero 1 superior e inferior, que fue-
ron debidamente recortados, contorneados, y se
les coloco cera utility (Kerr) en toda su periferia.

2. Con dichos portaimpresiones se tomaron impre-
siones anatémicas con alginato (Jeltrate,
Dentsplay/Caulk), para obtener posteriormente
el positivo en yeso piedra que permitiera la ela-
boracion de portaimpresiones individuales a
base de acrilico rosa autopolimerizable, (Nic
Tone, Manufacturera Dental Continental) con la
técnica de laminado. Se utilizo una hoja de cera
rosa como espaciador.

3. Luego de recortar los excedentes de acrilico de
los portaimpresiones, liberando los frenillos, se
procedio a la rectificacion de bordes con modelina
en barra de baja fusion (Kerr), para delimitar y re-
gistrar inserciones musculares.

10.

11.

12.

13.

Una vez que se llevo a cabo la rectificacion de
bordes, se elimind la cera (que funciona como es-
paciador) y para poder darle el grosor adecuado
al material de impresion, se utilizé hule de polisul-
furo (Kerr); dichas impresiones se corrieron en
yeso tipo Ill.

Posteriormente, se elaboraron las bases de regis-
tro con acrilico rosa autopolimerizable (Nic-Tone,
Manufacturera Dental continental) con la técnica
de adicion, terminada la polimerizacién se recorta-
ron excedentes se lijaron y se pulieron las bases.
Sobre cada una de las bases se colocaron rodi-
llos de cera rosa (Kerr) para obtener el plano de
oclusion, dimensidn vertical y relaciéon céntrica
Se procedio a orientar los rodillos con la ayuda de
la platina de fox para obtener el plano de orienta-
cion que es paralelo a la linea de Camper, y a la
linea bipupilar, se oriento fonética y estéticamen-
te para lograr un buen soporte del labio superior
debido a las complicaciones antes mencionadas
(el paciente era retrusivo maxilar).

Se colocé el rodillo inferior observandose que hu-
biera un pleno contacto entre ambos rodillos y se
procedié a obtener la dimensién vertical tanto de
trabajo como de descanso por medio de la técni-
ca de fatiga muscular.

Con ayuda del arco facial estéatico del articulador
Hanau se transporto el rodillo superior y se monto
el modelo en el articulador. Una vez montado en
el articulador se utilizaron los aditamentos intrao-
rales, para obtener la céntrica del paciente asi
como los movimientos excéntricos de lateralidad
y protrusivo, con los cuales se monta el modelo
inferior y se ajusta al articulador.

Se seleccionaron los dientes utilizando dientes
Ivoclar, el montaje se realizé colocando primero
los dientes anteriores superiores e inferiores, pos-
teriormente se colocaron los dientes posteriores
superiores y por ultimo los dientes posteriores in-
feriores.

Una vez realizada la prueba en cera de los dien-
tes, verificando que la fonética, estética y la di-
mensién vertical fueran adecuadas, se procesa-
ron por el método convencional de prensado y
termocurado.

Durante esta etapa de laboratorio el paciente pre-
senté una crisis de su enfermedad sistémica por
lo cual dejé de asistir a la clinica durante un mes,
al momento de regresar se observd que habia
erupcionado el tercer molar que faltaba, por lo
cual la prétesis no ajustaba.

Se decidio perforar la protesis y colocar acondi-
cionador de tejido.



150

Andreu AEG y cols. Rehabilitacién protésica de un paciente con agranulocitosis congénita

Figura 1. Facie del
paciente con agranu-
locitosis.

Figura 2. Vista del maxilar superior con presencia del ter-
cer molar izquierdo.

Figura 3. Protesis colocadas en boca.

14.

En la siguiente cita se retiré dicho acondicionador
de tejido y se recort6 toda la periferia de la prote-
sis abocardando el interior, después, se rectifica-
ron los bordes, se tomo la impresion con hule de
polisulfuro y se corri6 con yeso tipo Ill.

Figura 4. Mejoria del
paciente con denta-
duras.

15. Una vez que se obtuvo el modelo se recortd y se

coloc6 en un duplicador con el fin de fijar el mode-
lo. Se eliminé el acrilico dejando Unicamente los
dientes y se volvié a encerar.

. Una vez enceradas tanto la dentadura superior

como la inferior se decidié procesar las dentadu-
ras por un sistema en frio pronto. Se coloca el
modelo dentro de la mufla del sistema y se enmu-
fla con pasta duplicadora (para removible) se es-
pera a que se enfrie, se abre la mufla, se obtiene
el modelo y se descencera.

. Se recolocaron los dientes en las huellas que se

formaron en la pasta, se realizan las perforacio-
nes en la pasta duplicadora por donde se inyecta
el acrilico, una vez inyectado se cierra la mufla 'y
se lleva a una olla de presién que contiene agua
tibia, se coloca la mufla dentro de la olla, se cierra
y se sube a 2 libras de presiéon durante 10 minu-
tos. Después de esto se obtuvo la dentadura y se
recortaron excedentes.

. Se coloco la dentadura en el paciente y se reali-

zaron los ajustes necesarios (Figura 4). El pa-
ciente se ausentod durante tres meses a la clinica.
Se reviso al paciente y se observé que los terce-
ros molares habian erupcionado mucho mas y por
consiguiente se decidié elaborar una nueva den-
tadura con la modificacion de la colocacion de re-
tenedores colados para los terceros molares
erupcionados.''?Hasta la fecha el paciente no se
ha presentado para llevar a cabo la realizacion de
la nueva dentadura.

DISCUSION

La agranulocitosis congénita es una enfermedad
caracterizada por tener una disminucion del numero
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de neutrdfilos en sangre periférica, en este caso, ha-
blamos de la forma severa descrita por Kostmann en
1956 que se caracteriza por infecciones severas, es-
tas infecciones hace algin tiempo propiciaban la
muerte de estos pacientes; ahora con el trasplante de
células precursoras del cordon umbilical y el factor
estimulante de colonias granulociticas monocitarias
(GCSF) tienen un mejor pronéstico de vida.3813

En la literatura protésica no se ha descrito una re-
habilitacion de un paciente con agranulocitosis, por lo
cual, cuando el paciente fue remitido al Departamento
de Protesis se analizaron las diferentes opciones de
tratamiento que a continuacion se describen.

Una opcién de tratamiento era someter al paciente
a una cirugia ortognatica para poder modificar el
prognatismo y la retrusién del maxilar, pero debido al
problema sistémico se analizé y se valoré6 como un
riesgo innecesario para el paciente.

Otra opcion fue la colocaciéon de hueso y membra-
na para aumentar el reborde residual, dejar pasar seis
meses y colocar implantes. Este tratamiento por el
momento no se llevé a cabo, debido a que el paciente
esta en crecimiento y no podemos predecir en qué di-
reccion quedarian los implantes una vez terminado su
crecimiento, con el riesgo de que no se puedan reha-
bilitar.

Otra opcién que se tenia era el tratamiento con
prostodoncia total superior e inferior y ésta fue la que
se aceptd tomando en cuenta que se tendrian que ha-
cer cambios de las proétesis constantemente debido a
los terceros molares parcialmente erupcionados que
al ser estimulados por las prétesis iban a continuar
erupcionando, ademas de que cada seis meses se
deben cambiar las protesis para permitir el crecimien-
to tanto de la maxila como de la mandibula.

CONCLUSIONES

» La agranulocitosis congénita es una enfermedad
que se caracteriza por la disminucién del nimero
de neutroéfilos en sangre periférica.

» Laenfermedad de Kostmann es la forma severa de
la agranulocitosis congénita, ésta debe ser bien
manejada tanto por su médico como por el cirujano
dentista para evitar la pérdida de 6rganos dentarios
a temprana edad.
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» Las protesis removibles no provocan la inhibicion
del crecimiento y desarrollo bucal, sino que ayudan
al paciente a tener una alimentacién adecuada y
confianza en si mismo. El cambio de dentaduras
totales se recomienda cada seis meses hasta que
termine su crecimiento.

» El tratamiento en este tipo de pacientes no difiere
de un paciente sano, ya que se debe de seguir to-
dos los pasos como cualquier paciente edéntulo.
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