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CASO CLINICO

Sindrome de Rubinstein-Taybi, atencion odontoestomatologica
a pacientes especiales: reporte de caso clinico

Rubinstein-Taybi syndrome, medical and dental care
for special needs patients: Clinical case report
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RESUMEN

La atencion odontoestomatolégica a pacientes especiales, requiere
en muchos casos un abordaje clinico rapido y efectivo con el propé-
sito de mejorar su calidad de vida. El sindrome de Rubinstein-Taybi,
es un trastorno poco comun, donde se observan anomalias en los
genes CREBBP y EP300, descrito en 1963 por dos médicos esta-
dounidenses, entre las manifestaciones y caracteristicas principales
tenemos: retraso mental (moderado o severo), microcefalia, primer
dedo de la mano o del pie engrosado, retraso del crecimiento, facies
caracteristica con maxilar hipoplasico, fisura palpebral inclinada de
forma descendente, paladar ojival, dientes de implantacion irregular
apifados, estrabismo, orejas mal formadas de implantacion baja,
nariz en forma de pico, cejas espesas, parpados largos. El concep-
to de adaptacion del paciente a la consulta odontolégica representa
lograr y mantener su colaboracién durante el tratamiento mediante
un proceso de ensefianza-aprendizaje. Se realizé el modelamiento
de conducta, exposicion gradual, refuerzo positivo, restriccion fisica
activa con apoyo de la madre. Resultados: Se logré restablecer la
salud bucal del paciente en forma satisfactoria.

ABSTRACT

Medical and dental care for special needs patients oftentimes
require effective and rapid clinical approach so as to improve
patients’ quality of life. Rubinstein-Taybi syndrome is a rare disorder
where anomalies in genes CREBBP and EP300 are observed.
This syndrome was first described in 1963 by two North American
physicians. Among the main characteristics and manifestations of
this syndrome we can count mental retardation (moderate or severe)
microcephaly, thickened first finger or toe, growth retardation,
characteristic face with hypoplastic lower jaw, downward-sloping
arched palate, palpebral fissure, irregularly implanted teeth,
crowded teeth, strabismus, low-set, malformed ears, beak-shaped
nose, bushy eyebrows and long eyelids. The concept of patient
adaptation to the dental office entails achieving and preserving
his collaboration during treatment by means of a show-and-tell
process. Behavior was modeled with gradual exposition, positive
reinforcement and active physical restraint with the mother’s help.
Results: The patient’s oral health was satisfactorily reestablished.
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INTRODUCCION

La atencion odontoestomatoldgica a pacientes
especiales, requieren en muchos casos un abordaje
clinico rapido y efectivo con el propdsito de mejorar
su calidad de vida. Y en el caso de la atencion a pa-
cientes especiales en odontologia requieren el apoyo
de las interconsultas médicas y de un conocimiento
especializado en abordaje clinico para lograr un trata-
miento satisfactorio.

EL SINDROME DE RUBINSTEIN-TAYBI

Es un trastorno poco comun, donde se observan
anomalias en los genes CREBBP y EP300," fue
descrito en 1963 por dos médicos estadounidenses,
a los cuales debe su nombre: Jack Rubinstein, pe-
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diatra genetista, y Hooshang Taybi, pediatra radio-
logo. Este sindrome es una enfermedad genética,
multisistémica, de expresion clinica variable,? entre
las manifestaciones y caracteristicas principales te-
nemos:? retraso mental (moderado o severo), micro-
cefalia, primer dedo de la mano o del pie engrosado
(con o sin angulacion), retraso del crecimiento; en-
tre otras caracteristicas: malformaciones capilares,
hipertricosis, alteraciones cardiacas, anomalias ge-
nitourinarias, hipospadias, criptorquidia, malforma-
ciones renales. Entre la facies caracteristica: maxi-
lar hipoplasico, fisura palpebral inclinada de forma
descendente, paladar ojival, dientes de implanta-
cion irregular apinados, estrabismo, orejas mal for-
madas de implantacion baja, nariz en forma de pico,
cejas espesas, parpados largos (Figuras 1y 2).

ABORDAJE CLINICO ODONTOLOGICO
EN PACIENTES CON DISCAPACIDAD

El concepto de adaptacion del paciente a la con-
sulta odontoldgica significa lograr y mantener su co-
laboracién al tratamiento mediante un proceso de
ensefnanza-aprendizaje a través del cual se adquieren
valores, actitudes y conocimientos que van a promo-
ver una actitud positiva a la Odontologia.*

Existen diferentes técnicas y procedimientos para
abordajes a pacientes con discapacidad y necesida-
des especiales, los mismos que no difieren de los uti-
lizados en odontopediatria entre los cuales podemos
utilizar:

La técnica de la distraccién-voz distraccion. Es-
trategia cuyo objetivo es llamar la atencién del pacien-
te y de estimular su imaginacion con la finalidad de

abstraerlos del procedimiento odontoldgico.®La técni-
ca del control de la voz. Con mirada amigable, voz
pausada y tono de voz suave para llamar la atencion,
el dentista puede aumentar el volumen de su voz,
para frenar el comportamiento negativo del pacien-
te y verificar si la comunicacion esta siendo efectiva.
Es necesario utilizar técnica con buen juicio para no
confundir el aumento de la voz con gritos.® La técnica
de comunicacion no-verbal. Incluye una variedad
de formas de expresion diferentes a las palabras. En-
tre estas tenemos los gestos y expresiones faciales
amigables, caricias tranquilizantes, contacto visual
y fisico suave entre otras acciones.’La técnica del
modelado. Esta propuesta es utilizada para reducir
comportamientos negativos y de ansiedad estimulan-
do al paciente a aprender la respuesta o comporta-
miento apropiado para determinada situacion dental.
Esto se da, a través de la observacion de otro pacien-
te con buen comportamiento en tratamiento.®

La técnica de inhibicién latente. Es importante
en el acondicionamiento, porque tiene como objetivo
organizar el tratamiento odontoldgico iniciandose con
procedimientos mas simples. La implementacién de
este principio de «inhibicion latente» es importante
para la prevencion del miedo dental y debe ser incor-
porado en el plan global de tratamiento.®La técnica
de exposicion gradual. se entiende por ayudar al
paciente a habituarse lentamente al tratamiento, dejar
que se familiarice con el sillén odontoldgico y equipa-
miento de trabajo a pequefios pasos. Estos pequefios
pasos o desensibilizacién deben variar de una expo-
sicion minima a una maxima, pudiendo ser utilizados
en todas las diferentes fases del tratamiento, desde la
primera introduccién a la situacion dental hasta pro-

Figuras 1y 2.

Facies de la paciente, nariz en
forma de pico, estrabismo, orejas
de implantacién baja.
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cedimientos odontoldgicos tales como uso de la fresa
dental o anestesia.’La técnica del refuerzo positivo.
Este tipo de condicionamiento operante se incluye en
el marco de los modelos de refuerzo y se da cuando el
refuerzo es un estimulo que aumenta la probabilidad
de la emisidn de la conducta que provoca la aparicién
del refuerzo, pudiendo ser tangible e intangible.®

CASO CLINICO

Paciente de 28 afos, sexo femenino, con diagnds-
tico de sindrome de Rubinstein-Taybi (diagndstico cli-
nico genético confirmado), acude a consulta derivada
de Centro de Salud de su jurisdiccion por presentar
dolor de origen dentario.

Antecedentes médicos

Parto a término, presentando demora al momen-
to del nacimiento, presentando asfixia, e ingiriendo
liquido amnidtico, entrando en sepsis generalizada,
con internamiento de 45 dias. A los seis meses se le
realiza una prueba genética por sugerencia de medi-
cina, diagnosticando el sindrome de Rubinstein-Taybi;
ademas de presentar encefalopatia infantil. Paciente
que ha tenido enfermedades comunes de la infancia
como varicela, sarampion, rubéola, paperas, resfrios,
problemas bronquiales, sensibilidad en la piel.

Con antecedentes de convulsiones espora-
dicas desde el primer afio hasta la actualidad. Ac-
tualmente sélo le afectan problemas bronquiales
estacionales por presentar respiracion bucal. Pre-
senta una facies caracteristica, con nariz en forma
de pico, estrabismo, orejas de implantacion baja
(Figuras 1, 2 y 3).

Figura 3. Mano de la paciente, presenta dedos con nédulos
gruesos. Lesiones en los mismos por autoagresiones.

Antecedentes odontologicos

Pacientes en denticién permanente sin intervencion
odontoldgica previa, madre manifiesta ser poco cola-
boradora, tiende a cerrar la boca y morder por instinto.

Diagnostico clinico odontolégico

Gingivitis generalizada, periodontitis localizada,
caries dental, apinamiento dental, mordida abierta
anterior y cruzada posterior, y pieza dental impactada
(Figuras 4 y 5).

Plan de tratamiento

Acondicionamiento y abordaje clinico en am-
biente odontolégico: empatia con el paciente y fa-
miliar, establecer una comunicacidon adecuada con
el paciente y familiar, modelamiento de la conducta.
Ademas para los actos operatorios de fijar la cabeza
con el brazo y antebrazo del operador para mantener
estabilidad del paciente. Se solicita la ayuda del fa-
miliar para brindar la confianza al paciente y sentirse
protegida teniendo a la madre cerca. (Fijacion restric-

Figuras 4 y 5. Boca cerrada y boca abierta, apifiamiento den-
tal. Mordida cruzada.
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tiva activa). Complementando con un refuerzo positivo
afectivo por el comportamiento en el dia de la aten-
cion (Figuras 6 y 7).

Periodoncia: fisioterapia, profilaxis con ultrasoni-
do, pulido con bicarbonato y fluorizacion con fldor al
1.23%. Control de cepillado y uso de clorhexidina en
el refuerzo del cepillado dental (Figura 8).

Operatoria dental: restauraciones con resina flui-
da piezas 14, 15, 24, 25, 34, 35; restauraciones con
resina piezas 12, 25, 37, 46, 47, 48 utilizando base de
iondmero autocurable (Figuras 9 a 12).

Control periédico de higiene dental y control radio-
grafico de piezas impactadas 38.

Pronéstico: favorable, apoyado por el compromiso
de la familia para el mantenimiento de la higiene oral y
controles periddicos en la consulta dental.

DISCUSION

El abordaje clinico a pacientes con necesidades es-
peciales requiere en la mayoria de las veces una capaci-
tacién especializada, con conocimientos en técnicas de
abordaje clinico y manejo apropiado de procedimientos
odontoldgicos para lograr un tratamiento satisfactorio.

En el presente reporte, se trabajé con una paciente
con sindrome de Rubinstein-Taybi, donde se mezcla-
ron técnicas y procedimientos operatorios para lograr
un abordaje clinico odontoldgico exitoso, en beneficio
del paciente, se logré crear lazos de comunicacién
con el paciente y principalmente con la familia quie-
nes son los entes responsables para el cuidado del
mismo. Los mecanismos de abordaje estuvieron re-
presentados por una fijacién activa bajo el apoyo de
la familia, mas que todo para lograr una colaboracion
de la paciente que era muy receptiva y lo que se ne-
cesitaba es que se sienta segura en el sillén dental.
Una inmovilizacién de la cabeza de la paciente con
el brazo y antebrazo del operador, en sentido que la
paciente tenga libre movimiento.*®

Figuras 6y 7.

Técnica de abordaje con fijacién
restrictiva activa (participacion
de la familia).

Figura 8. Tratamiento profilactico, técnica de abordaje con
fijacion restrictiva activa (participacion de la familia), equipo
de ultrasonido neumatico.

Los reportes odontoestomatolégicos encontrados,
sobre estos pacientes a nivel nacional e internacional
son escasos, ademas de tener dificultad para acceder
a los mismos, siendo importante resaltar el reporte del
investigador Tiso,” quien demostré que se puede tra-
tar a estos pacientes en forma ambulatoria, donde la
gingivitis y periodontitis esta relacionada a la dificultad
del cepillado dental. Compartiendo hallazgos similares
con el reporte del presente caso. La posibilidad de la
gingivitis y problemas bronquiales se incrementa por
ser respiradores bucales.

Asimismo Munevveroglu y cols.® reportaron hallaz-
gos intraorales en una paciente con SRT indicando una
reduccion en la apertura bucal, paladar estrecho, ma-
loclusién, gingivitis, y caries; caracteristicas similares
encontradas en este reporte. Concordando con Mora-
les® quien refirid que su paciente tenia baja talla y un
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indice de masa corporal inferior a lo normal, en cuanto
al estado de salud oral encontramos similitud en la falta
de alineamiento de la linea media entre los incisivos su-
periores con los inferior, y ademas apifiamiento, con un
indice alto de caries dental. Davidovich y cols. reporta-
ron mordida cruzada posteriores al igual que el presente
reporte con igual similitud en caries dental y gingivitis

Para las atenciones odontoestomatolégicas se pre-
paré al paciente y a la familia para realizarlas median-
te técnicas de abordaje de restriccion activa con co-
laboracion de la madre a diferencia de Minevveroglu
y cols.,® Davidovich y cols.," Stalin y cols.;!" quienes
trabajaron bajo anestesia general. Del mismo modo
Freitas y cols.'?trabajé en forma ambulatoria con el
paciente por ser muy colaborador.

Es indispensable tener presente que las caracte-
risticas de los pacientes pueden variar respecto a su
colaboracién, el &nimo en que se encuentren es in-
fluyente, de igual forma el nivel de retraso mental de-
termina una atencidn efectiva, sin embargo todas las
acciones en mejora de la salud oral de los mismos es
el objetivo final de la atencion con el fin de establecer
una calidad de vida saludable.

CONCLUSIONES
El manejo estomatoldgico de pacientes especiales

requiere del uso conjunto de diferentes técnicas de
abordaje, para obtener el éxito en la recuperacién de

Figuras 9 a 12.

Operatoria dental, restauraciones
con resina fotocurable, fijacion
restrictiva activa y apoyo con bra-
20 sobre cabeza de paciente para
restringir movimientos. Participa-
cion activa de la familia.

la salud oral de los pacientes, pues de nuestro accio-
nar depende mejorar la calidad de vida de los mismos.

Asimismo la participacién de la familia en el am-
biente odontoldgico ayuda a la estabilidad y mejor
comportamiento del paciente y con ello también se
logra involucrar a la misma para una mayor participa-
cién y cuidados en la casa.

Los procedimientos a desarrollar deben de darse
en el menor tiempo posible para evitar el cansancio
y/o fastidio del paciente, de esta manera se lograra
realizar posteriores atenciones con la misma satisfac-
cion paciente-odontologo.
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