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Resumen

El sindrome de Lesch Nyhan SLN se
debe a una deficiencia total de la
enzima Hipoxantina guanina
fosforribosiltransferasa HGPRT, se
caracteriza por auto-mutilacion, gota,
discapacidad intelectual, movimientos
coreatetosicos, hiperuricemia. Las
conductas auto-agresivas
compulsivas, suelen presentarse
desde el primer afioc de vida, con
graves lesiones en los Iabios, Ia
lengua, dientes, extremidades
superiores, las cuales pueden derivar
en enfisema e infecciones siendo la
osteomielitis en extremidades una de
las principales complicaciones. Se
presenta el caso de un paciente de 3
afios con SLN que acude al servicio
de urgencias con aumento de
volumen en regién mandibular
derecha, con fractura de mandibula,
limitacién de la apertura oral,
diagnosticandose osteomielitis
mandibular, requiriendo tratamiento
antibitico de amplio = espectro,
camara hiperbarica ,
hemimandibulectomia y susticién con
placa de titanio con céndilo.

Abstract

The Lesch Nyhan syndrome (LNS) is
due to a total deficiency of the
enzyme Hipoxanthin guanine
phosphoribosyltransferase (HGPRT)
characterized by self-mutilation, gout,
mental retardation, choreatetic
movements and hyperuricemia.
Compulsive self-aggressive behaviors
usually appear from the first year of
life, with serious lesions on the lips,
tongue, teeth, upper extremities,
which can lead to emphysema and
infections, osteomyelitis in the
extremities was one of the main
complications. We present the case of
a 3-year-old patient with LNS who
arrive to the emergency department
with increased volume in the right
mandibular region, with limited oral
opening. Mandibular osteomyelitis
was diagnosed, requiring broad
spectrum antibiotic treatment,
hyperbaric chamber,
hemimandibulectomy and substitution
with titanium plate with condyle.

Palabras clave: Sindrome de
Lesch Nyhan, automutilacién,
osteomielitis mandibular,
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Introduccion

El sindrome de Lesch Nyhan SLN es
un defecto congénito del metabolismo
de las purinas, ocasionado por el
deficit total de la enzima hipoxantina-
guanina fosforribosiltransferasa
HPRT asociado con una
sobreproduccién de 4cido drico.

La primera descripcién fué en 1964
por Michael Nyhan y William Lesch
quienes observaron a dos hermanos
con este sindrome’ presentando una
triada: hiperuricemia, coreoatetosis y
discapacidad intelectual. Es un
trastorno  hereditaric  ligado  al
cromosoma X . El gen que codifica fa
enzima HGPRT se ha localizado en el
brazo largo del cromosoma 26, con
mas de 400 mutaciones 23 por lo
tanto el SLN solo puede observarse
en hombres 4. Hay casos muy raros
de mujeres afectadas 567,

Se caracteriza por auto-mutilacién,
gota, discapacidad intelectual,
movimientos coreatetdsicos,
hiperuricemia. Tan sélo un 30% de
los pacientes con déficit de HGPRT
son resuitado de una mutacion
espontanea. En mujeres portadoras
el diagnéstico prental ya es posible
88 La actividad de HGPRT es mas
alta en los ganglios basales que en
otros tejidos, lo que nos hace pensar
que las manifestaciones neurolégicas
son debidas al depésito de acido
arico en los mismos, de igual forma
se confirma que los trastornos
neuroldgicos son tipicos de dafio en
ganglios basales . El actmulo de
acido urico puede crear litiasis renal
condicionando a falla renal. La
deficiencia de HGPRT da como
resultado un aumento extraordinario
en la sintesis de purinas, que

concluye en la formacién de acido
arico’®. EI SLN es un trastorno
bastante raro y se ha documentado
una incidencia mundial de 1: 380,000
en Canada "' y 1:235,000 en Espaia
Los recién nacidos con esta afeccion
no muestran manifestaciones clinicas
al nacer, éstas comienzan a
observarse a partir de los 4 meses de
edad, ya que no pueden sostener la
cabeza, uno de los primeros signos
es un color naranja en el pafial por
las altas concentraciones de acido
urico, de los 8 a 12 meses de edad es
observado retrasc psicomotor y
desde el punto de vista
estomatoldgico cuando comienzan a
erupcionar los organos dentarios es
posible que inicien los primeros
signos de automutilacién’2'® | Las
Ulceras de Riga-Fede pueden ser los
primeros signos de conductas auto-
mutilantes’# .

Mas adelante

movimientos coreoatetdsicos,
disfuncion  del sistema  motor
corticoespinal, lo cual se manifiesta
con espasticidad e hiperreflexia,

desarrollaran

distonia, proturusion  lingual 5,
discapacidad intelectual,
convulsiones y conductas

compulsivas de  automutilacion,
considerandose una encefalopatia
evolutiva.

Las conductas auto-agresivas
compuisivas, suelen presentarse
desde el primer afioc de vida, con
graves lesiones en los labios, la
lengua, y extremidades superiores?s,
las cuales pueden derivar en
enfisema "7 ¢ infecciones, siendo la
osteomielitis en extremidades una de
las frecuentes.



Se han reportado casos en los que la
lengua y dedos han sido parcialmente
amputados'®. Estas conductas no son
voluntarias, sino que se producen por
verdaderos fenémenos compulsivos,
los pacientes si sienten dolor y son
conscientes de esta problematica,
pero no pueden impediro; algunos
pacientes reaccionan bien ante
tratamientos  conservadores con
guardas o bloques de mordida'®, se
ha reportado  tratamiento  de
odontotomia, conservando las raices
de los o¢rganos dentarios para
preservar el hueso alveolar, en
muchos de los casos mas severos es
necesaria la extraccion de todos los
dientes, para evitar mutilaciones,
también se ha reportado el uso de
toxina botulinica 2021,

El propésito de esta revision es dar a
conocer una fractura mandibular
secundaria a osteomileitis crénica en
un paciente con sindrome de Lesch-
Nyhan, debido a su conducta
compulsiva a lastimarse y arrancarse
oreganos dentarios, lo cual provocd
infeccion periodontal que se extendié
al hueso  alveolar, causando
ostemielitis mandibular, no existiendo
reportes previos en la literatura.

Presentacion del caso

Paciente masculino de 3 afios 5
meses de edad con diagndstico de
sindrome de Lesch Nyhan, el cual fué
realizado por el departamento de
Genética del Instituto Nacional de
Pediatria en la ciudad de México
cuando el paciente tenia 1 afio 3

meses de edad; acude por primera
vez al servicio de estomatologia
pediatrica del mismo hospital, por
presentar aumento de volumen en
regibon mandibular derecha, con
limitacién de la apertura oral, la
madre refiri6 que dias antes habia
comenzado con picos febriles,
presentaba como antecedente de
importancia fractura de ambos
femures y laceracién de dedo indice
de la mano derecha (figura1)

Figura 1.-Lesidn en el dedo indice,
por automutilacién

A la exploracién fisica extraoral se
observé asimetria facial, aumento de
volumen del area submandibular
derecha de aproximadamente 15
centimetros clbicos, cambio de
coloracion a eritematoso, hipertermia
localizada, duro a la palpacién,
intracralmente: pérdida de Ia
continuvidad de la mucosa alveolar a




nivel del primer molar inferior
derecho, extendiendose hacia el rea
retromolar, de aproximadamente 1
cm de longitud con bordes
irregulares, de consistencia fibrosa,
salida de material hemato purulento a
la manipulacién, se percibid olor
fetido, en la lengua se observaron
multiples bridas cicatrizales en sus
bordes laterales y la cara dorsal de |a
misma, férmula dentaria temporal
incompleta para su edad, segun la
madre los dérganos dentarios fueron
arrancados por el mismo paciente.

En la radiografia postero-anterior,
mostré perdida de la continuidad de
tejido 6seo del borde inferior
mandibular derecho, muy cerca del
angulo goniaco, (figura 2) en Ia
tomografia axial computarizada TAC
de macizo facial se observarén
secuestros o6seos y fractura en la
rama y cuerpo mandibular derecho,
compatibles con osteomielitis crénica.
(Figuras 3 y 4)

Figura 2.- Pérdida de la continuidad
de tejido éseo en Ja mandibula



Figuras 3 y 4.- Fractura de mandibula

Se realizd curetaje abierto, lavado
quirargico y biopsia excisional del
tejido afectado, en la cual se confirmé
el diagnéstico de osteomieltis
mandibular crénica.

Se inicié antibioticoterapia a base de
Clindamicina, y dias después ante el
aislamiento en cultivo de la secrecion
de Enterococcus faecalis se garegd
Vancomicina.

Tomando en cuenta el diagndstico de
base del paciente, las condiciones
actuales, asi como sus antecedentes,
y la extensién y gravedad de Ia

lesién, se decidio realizar
hemimandibulectomia derecha, con
reconstruccion mandibular a base de
una placa de titanio con céndilo.

Previamente se conformé la placa de
titanio en base a la estereolitografia ,
con la intencién de obtener mejores
resultados en el paciente y reducir el
tiempo quirdrgico. (Figura 5)

Figura 5.- Planeacién prequirurgica
en estereolitgrafia

En quiréfano se procedié a realizar
hemimandibulectomia derecha,
colocéndose la barra de titanio con
condilo, con guia en la oclusion de Ia
hemiarcada izquierda, se realizarén
exodoncias de los drganos dentarios
presentes en cavidad oral y asj evitar
futuros  episodios similares. Al
segundo dia de operado el paciente
inicia terapia en camara de oxigeno
hiperbarico, esta terapia es utilizada



para oxigenar los tejidos y asegurar
una mejor cicatrizacion.

Discusién

La ostemieiltis mandibular en nifos
es rara y usualmente de origen
odontogénico, o por otras razones2,
es considerada una enfermedad
severa asociada con alta mortalidad
y morbilidad, el diagnéstico preciso y
la rapida atencién son determinantes
en el pronéstico 23, La mayoria de los
casos reportados de osteomielitis
mandibular se les ha relacionado con
el sindrome de SAPHO (sinovitis,
acne, pustulosis, hiperostosis,
osteitis)*. En un 80- 90% de
investigaciones microbiolégicas de
osteomielitis aguda y supurativa se
han encontfrado flora como
Staphylococuos aureus, Epidermidis,
y en la Osteomielitis primaria crénica
Actinomices y Eikenella Corrodens 25
En nuestro paciente la bacteria
aisalda fue Enterococcus faecalis, o
cual hace pensar en una
contaminacién fecal-oral, debido al
retraso psicomotor, mala higiene del
paciente y las conductas
automutilantes en regién orofacial,
sugiere que el paciente inicié con
periodontopatia la cual evolucioné
hasta la osteomielitis provocando
secuestros oOseos y fractura de la
mandibula.En la literatura revisada
no encontramos casos reportados de
osteomielitis mandibular relacionada
a SLN como la que present6 nuestro
paciente.  Su  tratamiento es
basicamente quirirgico seguido de

tratamiento  antibidtico?®?’, algunos
utilizan bifosfonatos 22 y oxigeno
hiperbarico 29 El| tratamiento en
estos casos es muy  radical,
generalmente se realizan
extracciones de todos los érganos
dentarios, aunque si el defecto es
parcial se puede probar con guardas
oclusales o algin tipo de protector
bucal.

Conclusion

Tal vez para muchos colegas de otras
especialidades odontoldgicas es muy
obvio o simple pensar en Ia
cronologia de la erupcién vy
exfoliaciéon dental, ya que
generalmnte es un proceso natural y
no hay mucha incidencia de
infecciones graves relacionadas a
ella, en este caso fue un punto de
partida, para llegar al diagnéstico, ya
que todo comenzd con la exfoliacidn
prematura de un molar primario.

Como estomatologos pediatras es de
suma importancia la detecciéon y
control de autogresiones en este tipo
de pacientes para evitar un problema
mayor, como en nuestro caso una
hemimandibulectomia, ademas ante
la exfoliacion de organos dentarios
de forma anacrénica, pensemos en
sindromes de automutilaciéon o
conductas obsesivo  compulsivas
como es el espectro autista, sindrome
de Rett, Kelley-Seegmiller, Cornelia
de Lange, como diagnosticos
diferenciales.

Dependiendo de cada casoc en
particular se llevaran a cabo
tratamientos necesarios, como




guardas, bloques de mordida o
incluso extracciones.
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