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Resumen

El Sindrome del maullido del gato es el resultado de una anomalia cromosémica. Sus caracte-
risticas principales incluyen el retraso mental, fascies dismérfica, anomalias y malformaciones
congénitas y un peculiar llanto semejante al maullido del gato. Presentamos el caso de una joven
de 17 afios con sindrome del maullido del gato que presentaba multiples caries y maloclusién
dentaria. Su rehabilitacién oral fue llevada a cabo bajo anestesia general. El caso ilustra la impor-
tancia de la prevencién y tratamiento precoz en estos pacientes, ya que la anestesia general
puede conllevar riesgos, debido a las numerosas malformaciones congénitas que pueden estar
presentes.
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The importance of oral prevention in the cri-du-chat syndrome: A case report
Summary

The cri-du-chat syndrome results from a chromosomal anomaly. Its basic characteristics include
mental retardation, dysmorphic features, congenital anomalies and malformations and a peculiar
cat-like cry. We present the clinical case of a 17 year old girl with cri-du-chat syndrome who
had multiple caries and dental maloccusion. Her oral rehabilitation was carried under general
anesthesia. The case illustrates the importance of oral prevention and early intervention in
these patients, since treatment under general anesthesia can be of risk due to the numerous

INTRODUCCION

El Sindrome del maullido del gato fue descrito
en 1963 por Lejeune y sus colaboradores!!) que reco-
gieron la asociacién de una serie de rasgos en tres
nifias que presentaban una peculiar forma de la cara,
retraso mental y un llanto caracteristico en la infan-
cia, como un quejido débil y quejumbroso, semejan-
te al maullido de un gato, que parece ser de origen
central y no laringeo®); de ahi el nombre de esta enti-
dad.

Se especuld que la causa del mismo era la deleccién
de parte del cromosoma 4 6 5. En el afio 1964, el
mismo equipo descubre que la deleccion afecta al brazo

congenital malformations that can be present.
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corto del par 5, diferencidndose del sindrome de Wolf®
en el que la deleccioén sf afecta al cromosoma 4 (4p-).

Sin embargo, no en todos los casos descritos, en
la actualidad més de 100, se produce una deleccion,
ya que también puede datse otra alteracion de la estruc-
tura cromosdmica, sea unh mosaicismo o una trasloca-
cién, observdndose en estos dltimos un mayor nime-
ro de anomalias cardiacas asf{ como otras malforma-
ciones congénitas que requieren madas hospitalizacio-
nes e intervenciones quirudrgicas.

Cuanto mayor sea el tamafio de la deleccién menor
es el coeficiente de inteligencia, la estatura y més seve-
ra es la microcefalia(5:9).
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Figura 1. Paciente con sindrome del maullido del gato.

El retraso mental, y el llanto caracterfsitico, aunque
no patognomonico, suelen estar presentes en la gran
mayoria de los casos, pero hay otra serie de expresio-
nes fenotipicas del sindrome que no siempre se dan en
todos los individuos, como son la incapacidad para cre-
cer, anomalfas craneofaciales como la microcefalia y la
retrognatia, paladar y labio hendido, cara redonda,
maloclusiones con aumento del resalte, hiperteloris-
mo, hendiduras palpebrales oblicuas, retraso psico-
motor, alteraciones del lenguaje, variaciones en los
patrones dermatoglificos, anomalfas cardfacas, infec-
ciones del tracto respiratorio superior, otitis medias y
otras malformaciones congénitas que lleva a estos
pacientes a ser hospitalizados con frecuencia(”-10.

El caso clinico que a continuacién presentamos quie-
re subrayar la importancia de la prevencién oral en este
sindrome, cuyas caracteristicas sugieren la interven-
cién precoz del odontdlogo.

CASO CLINICO

La paciente M.G. nacié en 1980 tras un embara-
Z0 y un parto sin complicaciones. En el momento del
nacimiento presentaba un aspecto facial dismorfico con
retrognatia, surco simiesco bilateral, hipertelorismo,
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Figura 2. Imagen de la exploracién intraoral.

hipotonfa orofacial, paladar ojival, llanto peculiar y per-
sistente, succién mordiente y problemas para la ali-
mentacién. Ademds, se podia observar un soplo sist6-
lico, persistencia de ductus, catarata traumdtica y cario-
tipo 5p-; siendo diagnosticada como sindrome del mau-
llido del gato. La historia médica de los padres asi como
su cariotipo eran normales. M.G., de 17 afios de edad,
fue examinada en la Clinica Odontolégica de Pacien-
tes Discapacitados de Cruz Roja, Valencia (Figura 1).
En el momento de la visita no estaba tomando ningin
tipo de medicacién y no presentaba alergias de ningun
tipo. El examen se realizé con restriccién fisica por
parte del equipo odontolégico por su falta de capaci-
dad de cooperacién. Al examen extraoral observamos
fascies simétrica, perfil convexo y ninguna linfadeno-
patfa en la regién de cara y cuello. Al examen intrao-
ral presentaba labios agrietados con incompetencia
labial y boca abierta en posicién de reposo con inter-
posjcién lingual, paladar alto y ojival. La lengua, freni-
llos y suelo de boca estaban dentro de la normalidad.
La valoracién de su oclusién indicaba aumento del resal-
te, retrognatia, mordida abierta anterior que se exten-
dfa hasta los primeros molares permanentes y asocia-
da a hébitos de succién digital y de diversos objetos y
apihamiento leve superior y severo inferior estando
uno de los incisivos inferiores fuera de la arcada den-
taria, por lingual. No presentaba célculo, pero la placa
se apreciaba visualmente en los segmentos posteriores
y con la sonda en los anteriores, y sus encias sangra-
ban durante la exploracién por lo que se categorizo6 a
la paciente con CPITN 1 (Indice de Necesidades Perio-
dontales). Los incisivos centrales superiores presenta-
ban fracturas amelo-dentinarias por un golpe transcu-




Figura 3. Cuspide extrapalatina en los primeros molares
superiores.

rrido en la infancia. Finalmente presentaba 18 lesiones
cariosas.

La paciente carecia de capacidad para cepillarse, tarea
que era llevada a cabo al mediodfa en el colegio y por la
noche por los padres. Su dieta era esencialmente tritu-
rada y blanda, dada su incapacidad para la masticacién.

Tras el examen, transcurrié una entrevista con los
padres a los que se les inform¢ de los hallazgos orales
de su hija, se les ensefié a cepillar los dientes de la
paciente desde una posicion mds comoda y que ofre-
ciese mads visibilidad y se administraron otras instruc-
ciones de higiene y referentes a su dieta.

A continuacién se discutieron las opciones de tra-
tamiento, recomenddndose, por las grandes necesida-
des que presentaba y su incapacidad de colaboracién,
que dicho tratamiento se llevase a cabo bajo aneste-
sia general.
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Figura 4. Recesiones de la encfa vestibular.

La paciente habfa acudido a otra consulta odon-
tolégica en la infancia y ya entonces les fue aconse-
jado el tratamiento bajo anestesia general, pero los
padres rehusaron esta forma de tratamiento enton-
ces, principalmente por la ansiedad que les generaba
el mismo.

Ademds de discutirse la anestesia general, en nues-
tro servicio odontolégico les ofrecimos secundariamente
la posibilidad de efectuar el tratamiento bajo seda-
cién consciente en varias visitas, y se contrastaron las
ventajas y riesgos de ambas opciones. Los posibles ries-
gos de la intervencién parecian frenarles de nuevo y
nos comunicaron que querian meditarlo.

Un mes después nos comunicaron que habfan opta-
do por el tratamiento bajo anestesia general. Solicita-
mos un hemograma completo con recuento y férmu-
la, hemostasia, bioquimica con iones, glucosa, urea,
creatinina y proteinas totales, un electrocardiograma y
valoracién funcional cardioldgica y finalmente una valo-
racién neuroldgica actualizada y de riesgo anestésico.

Una vez obtenidos los resultados de las pruebas soli-
citadas y descartado cualquier posible riesgo anestési-
co, se dieron las instrucciones preanestésicas a los padres
de la paciente. El dia de la intervencién se solicité una
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ortopantomograffa. La calidad de la misma era pobre
pero nos sirvié para descartar posible patologifa de ter-
ceros molares, que no habian erupcionado aun. Se le
instauré el protocolo preventivo de la endocarditis bac-
teriana a base de amoxicilina 3 g una hora antes de la
intervencién y la mitad de la dosis seis horas después
de la administracién inicial.

En el transcurso de la misma se realizaron fotogra-
ffas intraorales (Figura 2) y se apreciaron anomalias
morfolégicas que no se habian observado en el examen
inicial, presentando los primeros molares superiores
una cuspide extrapalatina (Figura 3) y una recesién de
la encfa vestibular de los mismos que parecia totalmente
simétrica (Figura 4).

Se llevé a cabo una limpieza dental, 17 obturacio-
nes simples con amalgama y una restauracion estética
con composite y se aplicé un barniz de fldor. La inter-
vencion transcurrié con normalidad y la paciente aban-
dond el hospital unas horas después.

Una semana maés tarde se citd a la paciente para
su revisién y se dieron nuevas instrucciones de higie-
ne a los padres. La paciente serd revisada cada seis
meses en nuestra clinica.

DISCUSION

La importancia de la prevencién oral en el sindrome
del maullido del gato reside en la concurrencia de
varios factores. En cualquier sindrome o discapacidad
fisica, sensorial o psiquica que curse con un retraso
mental severo o profundo nos encontramos con
pacientes con una escasa capacidad para colaborar, 1o
gue hace que un tratamiento odontolégico seguro y
de calidad sea dificil y en la mayorfa de los casos impo-
sible de realizar. Del mismo modo, el riesgo de la inter-
vencion bajo anestesia general estard aumentado en
aquellos pacientes que, como los afectados por este
sindrome, presenten anomalias congénitas cardia-
cas o de otro tipo y que necesiten de una profilaxis
antibidtica de la endocarditis bacteriana como en nues-
tro caso. El paladar alto, la retrognatia de la pacien-
te, las anomalias de las vias respiratorias altas y de
la faringe hacen mas dificil la intubacién. La hipoto-
nia muscular hace que la respuesta a 1os anestésicos
sea impredecible por lo que en el transcurso de la
intervencion el anestesista ha de valorar y monitori-
zar aliin més cuidadosamente la funcién neuromus-
cular(t,

Nuestra impresion es que la ansiedad y anticipacién
por parte de los padres de un mayor riesgo anestésico
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cuando concurren estos factores, es uno de los mayo-
res obstdculos a la hora de llevar a cabo el tratamien-
to bajo anestesia general. En nuestro caso prefirieron
retrasar el tratamiento hasta que éste fuese totalmen-
te imprescindible, como las grandes necesidades de
la paciente demostraban en el caso que hemos pre-
sentado. Murphy y cols.(1?) en su estudio acerca de la
aceptacién de los padres de las diversas técnicas de
manejo de la conducta en odontologfa, encontraron
que la mayoria de ellos rechazaban las técnicas de res-
triccién fisica y sedacion.

El objetivo a perseguir es la creacién de planes pre-
ventivos que eviten o intercepten la patologfa bucal de
estos nifios, eduquen a familiares y responsables y a la
vez conviertan en un hébito mds la visita al odontdlo-
20, mejorando asf la cooperacién y aceptacién del pro-
fesional y de sus tratamientos.

Al igual que Boraz!!3 pensamos que la comprension
de los problemas médicos de los pacientes con sindrome
del maullido del gato permitirdn dispensar de modo
efectivo los cuidado dentales, esenciales para elevar la
calidad de vida de estas personas. La inclusién del odon-
t6logo en los equipos de diagndstico de los diversos sin-
dromes haria mds facil el establecimiento de protoco-
los a seguir y la instauracién de gufas anticipatorias y
planes preventivos.

NOTA

Aquellos interesados pueden contactar con
ASIMAGA: Asociaciéon Nacional de afectados por el
Sindrome del Maullido del Gato, con domicilio en
C/ Tomelloso, 11 A. 13710 ARGAMASILLA DE ALBA
(CIUDAD REAL). Teléfono (926) 52 13 45.
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