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RESUMEN ABSTRACT

Se presenta una revision bibliografica sobre A review of the literature about thalassemia is
talasemias, a la vez que se expone el caso clinico de presented as well as the clinical case of a female
una paciente con talasemia menor. patient affected by thalassemia minor.
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INTRODUCCION

Las anemias se caracterizan por una disminucion de
la concentraciéon de hemoglobina y del nimero de
hematies, con el consiguiente trastorno de aporte de
oxigeno a los tejidos. En general, todas las anemias se
producen por uno de estos dos mecanismosa>:
¢ Aumento de la pérdida de eritrocitos

1. Hemorragia

2. Hemolisis
® Menor produccion de eritrocitos

1. Deficiencias nutricionales

2. Inhibicién de la médula 6sea

De estos mecanismos, nos interesa en esta ocasion
comentar la hemolisis. Las anemias hemoliticas se de-
ben a la destruccion excesiva de los eritrocitos, que
puede obedecer a defectos intraglobulares, a menudo
hereditarios (genéticos), o a factores extraglobulares
(Tabla D).

La hemoglobina del adulto es normalmente un tetra-
mero de dos cadenas polipeptidicas alfa (o) y dos beta
(B). Las talasemias son un grupo de hemoglobinopatias
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caracterizadas por la menor produccion de una o mis
de estas cadenas de globina®. Ello se debe a alteracio-
nes en los mecanismos de control de la sintesis protei-
ca?, lo que se traduce en una funcion anémala de la
molécula de hemoglobina y en una morfologia eritro-
citaria anormal.

Las talasemias se clasifican segtn la cadena cuya
produccion se encuentra disminuida. Las talasemias
alfa(debidas a una alteracion de la sintesis de cadenas
o producen alteraciones complejas, que se pueden
manifestar como diversos estados patologicos. La for-
ma mds grave se da en homocigotos, produciéndose un
exceso de cadena gamma en el feto. Ello desencadena
un grupo de alteraciones importantes del desarrollo,
conocidas como hidrops fetal, que normalmente oca-
sionan la muerte antes o poco después del nacimiento.
Un defecto homocigotico menos grave, en el que cada
uno de los genes esta alterado de forma distinta, pro-
duce la enfermedad de la hemoglobina H. Los pacien-
tes afectos pueden alcanzar la edad adulta y presentar
diversos grados de anemia y esplenomegalia. Los valo-
res de la hemoglobina oscilan entre 7 y 10 g/dl, y los
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hematies pueden presentar una hipocromia importan-
te, asi como una alteracion de tamano y forma®@. El
estado heterocigotico de la talasemia alfa puede produ-
cir hematies con un valor reducido de hemoglobina
corpuscular media (MCH) de 20 a 25 pg (valor normal,
de 27 a 32 pg) y un volumen corpuscular medio MCV)
también inferior al normal, de 60270 mf1 (valor normal,
de 80 a2 94 mfu). En otros casos, los heterocigotos pue-
den presentar tan solo indicios de anemia hipocroma
microcitica®.

Las talasemias alfa se han encontrado mas frecuen-
temente en el sudeste asidtico, en ciertas zonas del
Oriente Medio y en algunas poblaciones mediterra-
neas. Se ha indicado también que aproximadamente el
25% de la poblacion negra americana presenta defectos
genéticos de una cadena alfa®. La enfermedad de la
hemoglobina H produce retraso mental en ninos?y se
ha encontrado en pacientes con leucemia y otras enfer-
medades mieloproliferativas??'?. En general, se consi-
dera que las talasemias son mayores O menores, en
funcién de su sintomatologia®.

Las talasemias beta son mias frecuentes que las
alfa®. Cuando esta enfermedad se presenta en un
individuo homocigético, recibe el nombre de talase-
mia mayor, anemia de Cooley o anemia mediterra-
nea®, entre otros. Cuando se presenta en un indi-
viduo heterocigotico, recibe el nombre de talasemia
menor. A pesar del adjetivo mayor o menor, en
ambos casos varia mucho el grado de déficit de
cadenas beta y la gravedad clinica. La enfermedad
se advirtié inicialmente con frecuencia elevada en
pueblos mediterraneos, de donde procede el nombre
(thalassos, «mar»). Posteriormente se describi6d tam-
bién en regiones centroafricanas, del sur de Asia y
en estadounidenses de raza negra®™.

Los hallazgos clinicos y hematologicos mas graves
suelen encontrarse en los casos de talasemia mayor u
homocigotica, pero en ocasiones se presentan también
en la forma heterocigotica o talasemia menor, especial-
mente en lo referente a manifestaciones odontoestoma-
tologicas®1®,

En frotis de sangre periférica se detecta una anemia
microcitica o hipocromica, con marcada anisocitosis,
poiquilocitosis, reticulocitosis y punteado basofilo,
ademas de dianocitos??. El volumen corpuscular me-
dio (MCV) y la hemoglobina corpuscular media (MCH)
se encuentran disminuidos, tal como explicibamos al
referirnos a las talasemias alfa. Los estudios de médula
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6sea muestran frecuentemente una hiperplasia eritroi-
de.

Las alteraciones radiogrificas resultantes de la ex-
pansion de los espacios medulares en los huesos largos
incluyen erosiones y adelgazamiento corticales, reme-
dando una osteoporosis’®. En el crineo, la prolifera-
cion medular diploica puede haber erosionado com-
pletamente el cortex, dejando tan sélo el periostio, lo
que le da un aspecto deshilachado de «orte de pelo en
cepillo o militan®. En los maxilares se observa una
rarefaccion generalizada del hueso alveolar, adelgaza-
miento de la cortical, un aspecto de «ela metélica» de la
trama 6sea, debida al ensanchamiento de los espacios
medulares y a un engrosamiento de las trabéculas. En
algunos casos, la lamina dura puede ser mas delgada,
las raices de las piezas dentarias cortas y existir un
prognatismo maxilar y mandibular®'®.

La B talasemia heterocigética produce un grado mas
leve de anemia, en general, presentando unos valores
de hemoglobina de 9 a 15 g/dl (valor normal, de 14 a
18 g/dD), en el hombre, y de 8a 13 g/dl enla mujer (valor
normal, de 12 a 16 g/dD@.

CASO CLINICO

La paciente T.G.M., de 42 afios de edad, acudi6 a la
Clinica Odontologica de la Universidad de Barcelona
para una revision general de su boca, quejandose de
dolor en la zona del 12. Entre los antecedentes patolo-
gicos hay que destacar la exis-tencia de una anemia
hemolitica de caracter hereditario, diagnosticada en
marzo de 1989 como beta talasemia menor, en el Ser-
vicio de Hematologia del Hospital de Bellvitge <Prin-
ceps d’Espanya» (Tabla 2). Dicha enfermedad fue diag-
nosticada posteriormente también en otros miembros
de la familia (Fig. 1). El resto de los antecedentes
personales y patologicos carecian de importancia.

A la exploracion, se observo la ausencia de las
piezas dentarias 22 y 23, perdidas varios meses antes
(la paciente no pudo precisar cuantos), proba-
blemente por periodontitis. Ello se vio corroborado
por una enfermedad periodontal avanzada del adulto,
con abundante placa bacteriana y calculo y una
profundidad de sondaje superior a 5 mm, en la
mayoria de las piezas dentarias. Hubo que extraer el
12, que presentaba gran movilidad, debida a reab-
sorcion radicular apical (Fig. 2). Ademas de la enfer-
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Figura 1. Arbol genealogico de la paciente estudiada.

medad periodontal generalizada, se observo la exis- en mucosas. La apertura mandibular producia una
tencia de abundantes caries de fisura en todos los discreta desviacion a la izquierda, asintomatica, sin
molares y en algunos premolares. La lengua presen- crujidos a la palpacion. La oclusién era una clase I
taba abundante saburra y no se apreciaba patologia molar, con apifamiento dentario anteroinferior.
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Figura 2. Radiografias oclusal, periapical y ortopantomografia de nuestro caso clinico.

Se realizaron radiografias intrabucales periapicales
de la zona anterosuperior y también una radiografia
oclusal superior, que contribuyeron a decidir la extrac-
cion del 12. Con posterioridad, pero antes de remitir a
la paciente a las secciones de Periodoncia, Terapéutica
odontolégica y Protesis estomatologica, se practicaron
ortopantomografia y radiografias de huesos largos, con
objeto de descartar otras lesiones 6seas, que se revela-
ron inexistentes.

En las radiografias del maxilar superior, especial-
mente en una periapical y en la oclusal (Fig. 2), obser-
vamos una imagen radiolicida en la zona palatina
proxima al fondo del alveolo de las piezas 23 (ausente)
y 24, que en la radiografia oclusal ofrece una imagen
de rarefaccion trabecular, probablemente relacionada
con la patologia hemolitica.

!
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(Colaboraron en el seguimiento clinico los alumnos
Fernando Romero y M? Jesus Escuin.)

DISCUSION

Las comunicaciones sobre complicaciones orales en
las talasemias son raras en la literatura. Pueden aparecer
dolor e inflamacion de las glandulas parétidas®, gloso-
dinia y pérdida papilar en la lengua, como consecuen-
cia de un déficit de hierro y/o acido folico, complica-
ciones comunes en la talasemia menor‘®.

Estos pacientes son especialmente susceptibles a
infecciones oportunistas y candidiasis®, sobre todo los
que han sido esplenectomizados. Por ello se sugiere
que estos pacientes reciban profilaxis antibiotica previa
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a un tratamiento dental, en un régimen consistente en
penicilina oral o eritromicina®”. Ademas, estos pacien-
tes tienen mayor susceptibilidad a la hepatitis virica?®.

Kaplan y cols. (1964) comprobaron, en 50 casos de
ninos, que el 64% presentaba deformidades maxilares,
el 32% gingivitis y el 8,3% defectos dentarios.

Poyton y Davey (1968) describieron la radiologia
dental de 16 casos de talasemia (12 eran mujeges),
poniendo de relieve que las raices son cortas y afiladas,
la ldmina dura del hueso alveolar es delgada, las trabé-
culas 6seas han desaparecido y los espacios medulares
estan ensanchados, lo que ocasiona la aparicion de
zonas radioltcidas. Algunas de estas caracteristicas
pueden observarse en las radiografias correspondien-
tes a nuestro caso clinico (Fig. 2).

Los maxilares pueden evidenciar osteoporosis; en €l
superior, la sutura intermaxilar aparece fuertemente
marcada con premaxila prominente, mientras que en la
mandibula la cortical es delgada.

En los casos de talasemia mayor se desarrolla un
aspecto facial tipico: retraccion del labio superior, pro-
trusion de las piezas dentarias anteriores y espacia-
miento de las demas, sobremordida o mordida abierta
y varios grados de maloclusion®.

Las alteraciones esqueléticas son el resultado de la
proliferacion de la médula 6sea en el esqueleto facial.
Esta médula proliferativa sirve como 6rgano hemato-
poyético compensatorio de la hemolisis cronica®.

Manifestaciones odontoestomatologicas de talasemia menor

Las manifestaciones cefalofaciales de importancia
ortodoéncica parecen concentrarse principalmente en el
hueso alveolar del maxilar superior y del paladar. Se
sabe poco respecto a las posibilidades de tratamiento
ortoddncico en estos pacientes. Se han informado algu-
nos casos de correccién quirtrgica maxilar, pero no hay
datos a largo plazo, existiendo siempre la posibilidad
de recidiva®.

La esperanza de vida para los pacientes afectos de
beta talasemia homocigética (mayor) es dificil de pre-
decir. Las graves complicaciones médicas resultantes
de la anemia severa tienden a acabar con sus vidas a
edades tempranas. Los pacientes afectos de betatalase-
mia heterocigética (menor), en cambio, tienen una
expectativa de vida normal.

CONCLUSION

Aun cuando no se hayan encontrado descritos
muchos casos de talasemias en la literatura, a nuestro
juicio constituye un grupo de enfermedades suficien-
temente importante como para que el odontoestoma-
tologo las tenga presentes, dada la frecuencia relativa
con que se asocian a patologia de los maxilares, en
especial del superior. Asimismo, pueden aparecer
alteraciones de las glindulas salivales y de la mucosa
oral.
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