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RESUMEN

La enfermedad de Noma es una patologia gangrenosa
agresiva orofacial que dafia a tejidos duros y blandos de la boca
y de la cara.

A'lo largo de los siglos ha estado presente en todo el pla-
neta, aunque en la actualidad ha desaparecido practicamente
de los paises desarrollados, afectando casi siempre a nifios de
los lugares mas desfavorecidos, especialmente en el continente
africano.

Es un proceso multifactorial en el que intervienen factores
como la malnutricion, las enfermedades debilitantes (infeccio-
nes sistémicas bacterianas o viricas, inmunodepresion asociada
al VIH, etc)) y las infecciones intraorales.

La necrosis tisular caracteristica la origina una infeccion
polimicrobiana. Algunas de las especies que se han aislado de
las zonas afectadas son: Fusobacterium necrophorum, Prevo-
tella intermedia, Prevotella melaninogenica, Fusobacterium
nucleatum, Bacteroides fragilis, Bacillus cereus, Trueperella
pyogenes, espiroquetas, etc.

Sin tratamiento es letal en poco tiempo, y los pacientes
que sobreviven presentan graves secuelas que dificultan su
vida y sus relaciones interpersonales.

El objetivo de esta revision es unificar la informacion exis-
tente y promover un mayor conocimiento y concienciacion de
la poblacion.
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ABSTRACT

Noma is an aggressive orofacial gangrenous pathology
that damages hard and soft tissues of the mouth and the face.

Throughout the centuries it has been present around the
globe, but nowadays it has practically disappeared from de-
veloped countries and mainly affects children from the most
disadvantaged places, especially in Africa.

Noma disease is a multifactorial process; malnutrition,
debilitating diseases (bacterial or viral systemic diseases, HIV-
associated immunosuppression, etc.) and intraoral infections
are some of the factors implied.

The characteristic tissue necrosis is produced by a poly-
microbial infection. Fusobacterium necrophorum, Prevotella
intermedia, Prevotella melaninogenica, Fusobacterium nuclea-
tum, Bacteroides fragilis, Bacillus cereus, Trueperella pyogenes,
spyrochetes, etc, are some of the species that have been isola-
ted from the affected areas.

Without treatment, noma is lethal in a short period of
time, and the patients that survive show severe sequelae that
hinder their life and interpersonal relationships.

The aim of this paper is to unify the existing information
and to promote wider knowledge and awareness among the
population.

Keywords: Noma, cancrum oris, gangrenous stomatitis

225



M. Garcia-Moro, et al.

La enfermedad de Noma/cancrum oris: una enfermedad olvidada

INTRODUCCION

La enfermedad de Noma, también conocida como can-
crum oris o estomatitis gangrenosa es una patologia gangre-
nosa agresiva orofacial que dafa a tejidos duros y blandos de
la boca y la cara, dejando en la mayoria de los casos severas
secuelas a los supervivientes que les impiden llevar una vida
normal y que afecta principalmente a los nifios'>.

Su origen es incierto se cree que estd causada por una
combinaciéon de factores como la malnutricidn, las enferme-
dades debilitantes (infecciones sistémicas bacterianas o viricas,
inmunodepresion asociada al VIH, etc.) y las infecciones intrao-
rales*®. Es un proceso no recurrente™ y no transmisible™. Sin
tratamiento es letal en poco tiempo, y los pacientes que so-
breviven presentan graves secuelas que dificultan su vida y sus
relaciones interpersonales'? ',

A'lo largo de los siglos ha estado presente en todo el pla-
neta, en la actualidad ha desaparecido practicamente de los
paises desarrollados, afectando casi siempre a nifios de los
lugares mas desfavorecidos, especialmente en el continente
africano' 6. Estd clasificada por la Organizacion Mundial de
la Salud con el codigo A69.0 (Other spirochaetal infections)'.

Es, sin lugar a dudas, una enfermedad olvidada cuya
causa continua sin esclarecerse. La patogenia del Noma es
compleja y multifactorial, algunos investigadores y organiza-
ciones han trabajado para tratar de darla a conocer y asi po-
der ponerle freno. El contexto economico, social y educativo
en los paises que mads la sufren y la falta de interés por parte
de la salud publica dificultan que la situacion mejore''8. El
Noma se puede considerar como un indicador bioldgico de
multiples violaciones de los derechos humanos, incluido el
derecho a la alimentacion®.

El objetivo de esta revision es colaborar a unificar la informa-
cion existente sobre el Noma y promover un mayor conocimiento
y concienciacion internacional y nacional en los paises afectados.

HISTORIA

"Noma"es la forma latina del término griego "vopn", tra-
ducido como “devorar" (nomein), utilizado en la antigliedad
para referirse a los pastos o, de forma metaférica, para desig-
nar un proceso que se expande con rapidez'2'3°,

En la literatura antigua pueden encontrarse diversas re-
ferencias a esta palabra. El historiador griego Polibio (siglo I
d.C.) escribia: "la herida se hizo un noma", refiriéndose a una
herida que se hacia cada vez mayor. En el Nuevo Testamento
(Segunda Carta a Timoteo 2, 17) puede leerse la frase "Y su
palabra se propagara como gangrena”. Hipocrates, Celso y Ga-
leno utilizaron el vocablo noma para referirse a enfermedades
de rapida progresion, aunque no se hacia referencia expresa a
una gangrena facial™.

En 1351, el cirujano flamenco Jan Yperman mencionaba,
en el capitulo de enfermedades orales de su obra Cyrurgie, el
término "water canker"™.

Sin embargo, no fue hasta 1595 cudndo Carolus Battus
describio por primera vez, de forma clinica, el mal de Noma en
su Handboeck der Chirurgijen, indicando el caracter rapido y
progresivo de este tipo de Ulcera; recomendando a los médicos
a no ser negligentes en su tratamiento™®.

A partir del afio 1600, la enfermedad fue apareciendo de
manera mas habitual en escritos de autores europeos. El bri-
tanico Arnoldus Boot (médico y estudioso de lenguas clasicas)
utilizo por primera vez el término "cancrum oris” en su libro
Observationes medicae de affectibus omissis. Cornelis van de
Voorde, un cirujano holandés, aplico en 1680, como sindnimo
de "devorar”, la palabra "noma" de modo especifico a las ul-
ceras en los tejidos blandos y humedos de los nifios, especial-
mente en la boca. Esto puede leerse en su libro Nieuw Lichten-
de Fakkel der Chirurgie of Hedendaagze Heel-Konst, en el cual
se oponia al uso de "water canker” o0 "mouth canker" ya que el
proceso era diametralmente diferente a uno canceroso'>™°,

En 1794 el inglés J.A. Symmonds observd que el sarampion
precedia en muchas ocasiones a este tipo de lesiones, cuestion
que seria confirmada por otros autores en los siglos posterio-
res. Un afo después, Gabriel Lund, presentd en la Academia
Real de las Ciencias de Suecia, un analisis de once pacientes
afectados con Noma. Solo uno de ellos sobrevivio, y Lund dis-
tinguio cuatro estadios en el curso de la enfermedad, ademas
de comprobar que todos ellos eran nifos (de entre 1y 10 afos)
procedentes de lugares pobres y con marcada malnutricion. A
pesar de que hasta finales del siglo XVIII la mayoria de autores
solo proponian como tratamiento medidas higiénicas y farma-
cologicas, en el afio 1781 Leendert Stelwagen suturd con éxito
una lesion atribuible a la enfermedad utilizando la misma téc-
nica de cierre que para el labio leporino'™,

A partir de 1800 se produjeron importantes avances mé-
dicos y sociales. En varias publicaciones cientificas se reflejo el
interés por el contexto en que vivian los enfermos de Noma?.
Adolph Richter, en el aflo 1828, elabor6 algo sin precedentes:
una revision de la enfermedad de Noma a lo largo de todos los
siglos previos, titulada Der Wasserkrebs der Kinder, que seria
el unico libro acerca del tema hasta la fecha y en los 173 afos
posteriores. En 1848, el francés J. Tourdes concretd la defini-
cion de noma, que aun se utiliza en la actualidad: "una en-
fermedad gangrenosa que afecta a la boca y la cara de los
nifios que viven en condiciones pobres de higiene y que sufren
enfermedades debilitantes, especialmente fiebre eruptiva, co-
menzando con una ulcera en la mucosa oral que rdpidamente
se extiende hacia afuera y destruye los tejidos blandos y duros
de la cara. Casi siempre es fatal'*. En el periodo entre 1854
y 1859, se elaboraron en Amsterdam las primeras tablas de
mortalidad™. El holandés Von Eichstorff Talma aprovecho este
hecho para realizar un listado de sindnimos para denominar la
enfermedad en su tesis académica Over ulcus®. La presencia
de tantos términos para denominar una sola patologia pone
de manifiesto que el cancrum oris podia verse de forma comun
en Europa y Estados Unidos. La cirugia también experimento,
sobre todo en Alemania, un gran desarrollo, describiéndose en
el pais diversos tratamientos quirurgicos extensivos. En 1872,
el finlandés J. A. Estlander utilizd su propio método de re-
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murieron como consecuencia de la severa mal-

Tabla 1 Mortalidad por cancrum oris en el siglo XIX en Europa L 1416

i y nutricion que presentaban'e.

(modificado de Tempest'?). _ _
Michael Tempest, considerado el padre
fundador de la cirugia facial reconstructiva en
Autor Aio Ne total de casos Muertes % Mortalidad pacientes con Noma' realizd una revision sobre
Tourdes 1848 239 176 73 la enfermedad, que incluia una recopilacion de
Barthez y Rilet e e . - datos de'dlstmtosj autores sobre la mortalidad
que causo en los siglos XIX'y XX, concretamente
Bruns 1859 413 290 70 hasta 1966, fecha de publicacion de su escrito
Springer 1904 88 83 94 Cancrum oris (tablas 1, 2 y 3). La tabla 3 pone
de manifiesto la gran importancia que tuvo el
desarrollo de la antibioterapia en el descenso de

. . . 1 12
Tabla 2 Mortalidad por cancrum oris en el siglo XX en casos la mortalidad™.
no tratados (modificado de Tempest). En las ultimas tres décadas del siglo XX, la
atencion hacia esta patologia fue decreciendo,
N ) ) y practicamente ningun cientifico contribuyo a
Autor Afio Pais % Mortalidad . . Lo
seguir avanzando en las investigaciones. Hubo,
Fu-Tang-Chu y Chuan-Fan 1936 China 56 sin embargo, algunas excepciones como la de
Osler 1938 Revision 75 Cyril Enwonwu, un nigeriano que, conociendo
el problema que suponia la enfermedad para
Stansky y Peache 1941 Filipinas 88 P , . g . P . . . _p

su pais, se implicd en diversas investigaciones
Stones, Farmer y Lawton 1954 Revision 80 sobre el Noma desde diversos puntos de vista,
Durand 1959 Revision EE.UU. 75 llegando a publicar en las revistas mas presti-

construccién labial en dos pacientes con secuelas por Noma'.
Después del afio 1880, la enfermedad fue desapareciendo gra-
dualmente de Europa y Norteamérica, debido al descenso de
las condiciones de pobreza e inanicion incluso entre los colec-
tivos mas desfavorecidos, resultante de una mejora general en
el nivel de nutricion, educacion y atencidn sanitaria'.

Los descubrimientos de Pasteur y Koch tuvieron un gran
impacto en la ciencia, y sentaron las bases para el desarrollo de
la microbiologia y la microbiologia médica, respectivamente.
Numerosos investigadores, siguiendo los postulados de este ul-
timo, trataron de descubrir un tedrico agente “bacillus nomae”
desde principios de siglo. Fue M.J. Stewart (Inglaterra) quien,
en 1912, concluyo que la enfermedad era una infeccion opor-
tunista originada por la microbiota normal de la boca. Estudios
posteriores identificaron a los microorganismos causales como
Borrelia vincenti 'y Fusiformis fusiformis, desapareciendo mas
tarde la identidad del primero y reclasificandose el segundo
como Fusobacterium nucleatum',

Durante la | Guerra Mundial hubo un gran desarrollo de
la cirugia facial por parte de profesionales plasticos como
Harold Gillies y Jan Esser. La devastacion dejada por la Gran
Guerra, con sus consecuentes infecciones y epidemias, movio
a muchos cientificos a investigar tratamientos. En el campo
de la quimioterapia antiinfecciosa se desarrollaron el prontosil
(1939, Gerhard Domagk) vy la penicilina (1945, Fleming, Florey
y Chain)™,

La efectividad de las terapias antimicrobianas frente a
cancrum oris se puso de manifiesto durante e inmediatamente
después de la Il Guerra Mundial. En los campos de concentra-
cion alemanes de Bergen-Belsen (Adelsberger, 1945) y Aus-
chwitz (Dawson, 1945) aparecieron enfermos por noma que

giosas?*2,

La tabla 4 muestra la mortalidad, segun dis-
tintos autores, en pacientes de algunos paises africanos que
recibieron tratamiento antibidtico. Comprende datos entre
1950 y 1996, y de nuevo se vuelve a resaltar el gran avance
marcado por el descubrimiento de los antimicrobianos'™.

NOMA EN LA ACTUALIDAD

En la actualidad, la enfermedad ha desaparecido practica-
mente del mundo desarrollado, salvo algunos casos comunica-
dos a finales del siglo XX en pacientes con SIDA/VIH y terapia
inmunosupresora o en otros con Sindrome de Inmunodeficien-
cia Combinada Severa. Sin embargo, en los lugares mas pobres
del mundo (especialmente en Africa) sigue siendo un grave y
olvidado problema de salud, sobre todo infantil®222930-32,

La enfermedad de Noma fue designada como cuestion
prioritaria por la OMS en 1994, después de varios brotes pre-
ocupantes descritos por organizaciones no gubernamentales
que trabajaban en Africa. Aquel afio se inicié una campafia
global contra la enfermedad (International Network Against
Noma) y un programa de accion piloto resultante de la union
entre el Instituto Nacional de Salud de los Estados Unidos y la
Universidad de Maryland®*-.

En el continente africano la enfermedad tiene un gran
impacto social por la elevada mortalidad en nifios y las secue-
las que produce. La incidencia varia segun las distintas zonas,
siendo mayoritaria en paises subsaharianos como Niger, Nige-
ria, Senegal o Burkina Faso. Toda esta zona, conocida como "el
cinturén de noma", se caracteriza por sus condiciones dridas
y calurosas, una poblacion eminentemente pobre y continuos
periodos de hambruna. A pesar de ello, la salud publica de es-
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dica durante la fase aguda

Tabla 3 Efecto del tratamiento farmacoldgico en la mortalidad por cancrum oris de la enf dad. La dificul
(modificado de Tempest'?) € fa eniermedad. La dificul-

’ tad de obtener un conjunto

de datos reales radica en

Autor Afio Pais Reduccion de mortalidad (%) Tratamiento diversos problemas que im-
Eckstein 1940 Turquia 80-90 8 Penicilina, sulfonamida piden descubrir, en muchas
ocasiones, nuevos casos de

Tupas y Jongco 1946 Filipinas 70-100 = 6-7 Penicilina noma, como son: el inade-
Struthers 1947 China 75 5-10 Penicilina, sulfonamida cuado manejo de los regis-
Reynaud 1950 Afganistan 80~ 48 Penicilina tro§ sanitarios en muc_hos
paises, los errores en el diag-

Boulnois y Rabedaoro 1950 Madagascar 75-80 > 25 Penicilina, ac. ascorbico nostico temprano de la pa-
Phan-Dinh-Tuan 1960- 62 Vietnam 80 12 Penicilina tologia, la rapida evolucion

de la enfermedad, por la que

muchas veces los pacientes
mueren antes de poder ser atendi-
dos vy registrados, la tendencia de los
familiares a no recurrir a la atencion

médica hasta que las ulceras estdn

Tabla 4 Mortalidad por noma agudo en Africa con tratamiento
antibidtico en la segunda mitad del siglo XX (modificado de
Baratti-Mayer").

Autor Afios Pais Casos % Mortalidad Tratamiento
Boulnois y Rabedaoro 1950 Madagascar 73 0 Penicilina, dc. ascorbico
Jelliffe 1949-51 Nigeria 53 30 Penicilina
Tempest 1962-65 Nigeria 250 8 Antibiéticos, sulfonamidas
Adekeye y Ord 1978-82 Nigeria 13 0 Antibioticos
Bourgeois et al. 1981-93 Senegal 73 10 Sin especificar
Oginni et al. 1982-96 Nigeria 133 0 Sin especificar

demasiado avanzadas, las costumbres
nomadas de muchos pueblos, que di-
ficulta el registro de la poblacion, el
habitat remoto en que algunos viven,
que impide el acceso a la atencion
médica o la exclusion social de los
pacientes®*4,

Este ultimo punto, la margina-

tas naciones sigue sin prestar suficiente atencion al problema
debido a que el tipo de poblacion en el que se presenta esta
considerado una lacra para la sociedad®.

Sin embargo, aunque el mayor nimero de casos se pre-
senta por estos lugares, también afecta ocasionalmente a pai-
ses de otros continentes*®3,

A pesar de conocerse los paises donde estd presente, la
magnitud de esta patologia y su tendencia epidemiologica son
dificiles de determinar. La falta de datos estadisticos imposi-
bilita establecer unos valores claros en cuanto a incidencia y
prevalencia.

En 1997, Barmes et al. estimaron, tras investigaciones
realizadas en Africa, que la incidencia anual de noma era de
140.000 nifos (1-7 casos por cada 1000 nifos, mas de 12 por
cada 1000 en las comunidades mas afectadas). De éstos, en
torno a un 80% morian por la enfermedad o complicaciones
asociadas a la misma. La prevalencia en 1997 fue de 770.000
personas. La tasa de mortalidad sin tratamiento farmacoldgico
se cree que estd en torno al 90%'®.

Fieger et al. realizaron un estudio similar en 2003, esta-
bleciendo que en el noreste de Nigeria 6.4 de cada 1000 nifios
enfermaban anualmente. Extrapolando estos resultados, se es-
timo una incidencia de 25600 casos para los paises proximos al
desierto del Sahara?*“.

Todos estos resultados de prevalencia, incidencia y morta-
lidad son, en realidad, una mera aproximacion, debido a que se
calcula que sdlo un 10% de los pacientes reciben atencion mé-

cion que sufren los afectados por
parte de sus comunidades, hace com-
plicado detectar un gran numero de casos, evitar el empeora-
miento o la muerte y mejorar la reinsercion de los individuos
curados. Normalmente tienden a ser apartados de su vida coti-
diana, siendo escondidos o aislados con los animales. Se debe,
muchas veces, a que la aparicion de las gangrenas se consi-
dera un signo demoniaco o una maldicion para la familia. Por
tanto, los nifios conviven con la enfermedad vy sus secuelas en
un medio hostil y con poca esperanza de ser integrados en la
colectividad®™.

Actualmente, algunas organizaciones no gubernamenta-
les e instituciones cientificas de Europa y los Estados Unidos
promueven iniciativas para dar a conocer la enfermedad, po-
der contribuir a la sensibilizacion social y a la mejora de las
vidas de los que la padecen. Su labor, ademds de poner en
marcha programas de prevencion, tratamiento, educacion e
incluso acogida temporal de nifios en otros paises, es tratar de
transferir a los pacientes a hospitales bien equipados o hacer
posibles las intervenciones quirurgicas necesarias en hospitales
locales. Algunas de estas asociaciones son: Fundacion Campa-
ner (www.fundacioncampaner.com), Stop Noma for Children
((www.stopnoma.org), Gesnoma (www.gesnoma.org), Sentine-
lles (www.sentinelles.org), NoNoma (www.nonoma.org)®.

ETIOLOGIA Y FACTORES DE RIESGO

A pesar de que a dia de hoy la etiologia real sigue siendo
un misterio, existen numerosos factores determinantes facil-
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mente observables en un afectado por noma®%’. Como origen,
queda descartada una necrosis de origen arterial puesto que
no existe relacion anatomica entre el tipo de lesion observada
y la topografia vascular. Las microtrombosis capilares podrian
tener un papel, pero mas bien secundario a la infeccion*?®.

Microbiologia de la enfermedad de noma. En estos
momentos se sabe que los factores de riesgo son la pobreza,
la desnutricion, la falta de higiene oral, la proximidad residen-
cial a ambientes insalubres y la convivencia con ganado, y las
enfermedades infecciosas, en particular el sarampion vy las de-
bidas a la familia Herpesviridae. Por otra parte es evidente que
las infecciones y la desnutricion deterioran el sistema inmu-
nologico. Todos estos factores estan en torno al desarrollo del
Noma'*8,

La cavidad oral estd habitada por una gran cantidad de
bacterias comensales. Esto, sumado a la dificultad de realizar
cultivos en el laboratorio y a la imposibilidad de reproducir la
enfermedad, en condiciones controladas, en animales de ex-
perimentacion, supone limitaciones importantes a la hora de
determinar si realmente existe una etiologia primaria micro-
biologica®®,

Se piensa que la necrosis tisular caracteristica la origina
una infeccion polimicrobiana debido a su forma de presenta-
cion y al particular hedor que desprenden las lesiones. Algunas
de las especies que se han aislado de las zonas afectadas son:
Fusobacterium necrophorum, Prevotella intermedia, Prevote-
llamelaninogenica, Fusobacterium nucleatum, Bacteroides

fragilis, Bacillus cereus, Trueperella pyogenes, espiroquetas,
etc.10,20,27,61,62.

Falkler et al. (1999) determinaron que las bacterias anae-
robias eran las mas frecuentemente aisladas, siendo Prevote-
lla intermedia el microorganismo predominante en los nifos
desnutridos comparados con los nifios sanos. Los estudios de
la microflora en los lugares con lesiones activas de Noma, Fu-
sobacterium necrophorum fue el mas frecuente seguido de
Prevotella intermedia, estreptococos alfa hemoliticos y Acti-
nomyces spp. También se aislaron Peptostreptococcus micros,
Veillonella parvula, Staphylococcus aureus y Pseudomonas
Spp.24,61.

Los microorganismos son mayoritariamente anaerobios,
formando la mayoria de ellos parte de la microbiota oral nor-
mal. Pero también se han encontrado en las gangrenas bacte-
rias tipicas del suelo, de origen animal que podrian contribuir
en gran medida a la infeccion. Sin embargo, teniendo en cuen-
ta que habitualmente las muestras se han obtenido de lesio-
nes en fase avanzada y que muchas de estas bacterias estdn
presentes en bocas de individuos sanos, no se podrian tomar
como el principal agente causal de la patologia sino como re-
presentacion de una sobreinfeccion. Por lo tanto, aunque no
cabe duda de su importante papel en el desarrollo, la presencia
de bacterias por si misma no es suficiente para que el Noma se
produzca'02027.63,

Huyghe et al en 2013 publicaron la presencia de las espe-
cies comunmente recuperadas en las infecciones purulentas, y
fueron identificadas como una microbiota que normalmente

coloniza las lesiones orales ulceradas. Estos datos corroboran
que el Noma tiene las caracteristicas de una infeccion oportu-
nista, donde se aprecian modificaciones en el equilibrio entre
bacterias debido a alteraciones de las defensas del huésped.
Estos cambios microbianos son cuantitativos y no sélo cualita-
tivos Por tanto no es posible hablar de una infeccion bacteria-
na clasica sino de un proceso oportunista?.

Nayak et al, en 2013, describen un caso de Noma neona-
torum en el que se aisla P. aeruginosa sensible a ofloxacino,
ciprofloxacino, amikacina y clindamicina y resistente a genta-
micina®.

El empleo de técnicas moleculares de diagnostico micro-
bioldgico ayudara a conocer la etiologia microbioldgica de la
enfermedad de Noma38:206365,

Factores socioecondmicos. La enfermedad de Noma no
ha sido descrita en nifios sanos ni de clases sociales acomoda-
das, por lo que se deduce que la pobreza es un importantisimo
factor de riesgo. De ella derivan muchos otros aspectos que
alteran la salud y contribuyen al desarrollo de la patologia. El
mas importante es la malnutricion*926:6,

Ya en las primeras descripciones de cancrum oris se consi-
deraba a los déficits alimentarios elementos muy nocivos para
la enfermedad. La falta de aportacion proteica a la dieta y los
déficits de vitamina A y otros micronutrientes como el zinc y el
acido ascorbico son particularmente importantes ya que afec-
tan al sistema inmune general y local y tienen consecuencias
directas sobre los tejidos periodontales y la flora bucal®. Ade-
mas, en los paises en que la enfermedad es mds prevalente, no
suele existir una alimentacion equilibrada ya que los alimentos
que ingieren los nifos son de baja calidad, poco variados, se
preparan en condiciones de antihigiénicas, etc. A todo esto hay
que anadir que la lactancia tampoco se realiza de una forma
adecuada, ya que durante los dos primeros afios se alimenta a
los nifos con leche materna para después interrumpirla brus-
camente y pasar a una dieta solida?2233068,

Otro aspecto a tener en cuenta es que la mayoria de los
casos descritos en Africa ocurren en la estacion seca, cuando la
comida escasea y el sarampion alcanza sus maximas cotas. Este
factor, y otros como la falta de medios sanitarios y educativos,
el dificil acceso a fuentes de agua salubre, la proximidad de las
viviendas al ganado o un estilo de vida nomada, son predomi-
nantes en los paises en que el Noma deja su mayor numero de
victimas333839.69,

Salud oral y sistémica. Una higiene oral deficiente, que
surge como consecuencia natural de la situacion socioecond-
mica de la poblacion, es una condicion esencial que predispone
a la aparicion de gingivitis ulcerativa necrotizante, lesion fre-
cuentemente precursora de noma’®.

Ciertas enfermedades infecciosas como la malaria, el sa-
rampion o las causadas por Herpesviridae también ocasionan
inmunosupresion y disfunciones que pueden facilitar la enfer-
medad. De éstas, el sarampion suele ser la patologia que mas
frecuentemente antecede a la aparicion de la enfermedad. A
pesar de que existe una vacuna, su aplicacion en los paises en
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vias de desarrollo no estd extendida. Esta enfermedad exante-
matica que cursa con una importante inmunosupresion y pro-
voca déficit de aprovechamiento de la energia y alteraciones
de la vitamina A. Los nifios con este cuadro suelen sufrir sin-
dromes como kwashiorkor o marasmus, y lesiones ulcerativas
muy destructivas que pueden progresar a noma'2247071,

También se ha sugerido que la infeccion por VIH/SIDA po-
dria estar relacionada, ya que en las ultimas décadas la pre-
valencia de gingivitis ulcerativa necrotizante asociada a esta
patologia se ha incrementado a nivel mundial*’%74,

Otros factores. Tempest, en su revision Cancrum Oris',
menciona otros factores como la edad, la etapa predominante
son los niflos menores de 6 afos, y no suele aparecer en adul-
tos. En la actualidad, esta afirmacion sigue manteniéndose. En
cuanto al sexo no se han encontrado evidencias que demues-
tren que un sexo se vea mas afectado que otro'2™. Otro factor
que ha sido descrito es la acatalasemia, en 1952 se informo
de 16 casos procedentes de Japon en los que todos los pa-
cientes carecian de enzima catalasa®. La acatalasemia o en-
fermedad de Takahara es una enfermedad que se caracteriza
por la ausencia de la enzima catalasa en los peroxisomas que
ocasiona una disminucion o una menor actividad de la sintesis
de la enzima catalasa, que tiene como funcidn, entre otras, la
reduccion del agua oxigenada producida en el organismo co-
mo defensa contra una invasion microbiana, principalmente de
anaerobios®. Sin embargo, no ocurria lo mismo en pacientes
procedentes de Nigeria, por lo que no seria un dato concluyen-
te. También se ha invocado la incidencia estacional como un
factor determinante en la aparicion de la enfermedad pero el
Noma aparecia en distintas estaciones en los diferentes paises
donde se ha estudiado, no estd demostrado que tenga inci-
dencia sobre esta patologia por si misma. Sin embargo pue-
de existir una explicacion relacionada con las estaciones y es
que en algunas de ellas es muy acuciante la falta de recursos
alimentarios o se incrementa la aparicion de ciertas enferme-
dades. Estos dos hechos siguen claramente unos ritmos esta-
cionales'?,

CARACTERISTICAS CLINICAS

Por lo general, puede definirse el cuadro clinico de la si-
guiente manera: un agente desencadenante produce lesiones
iniciales que evolucionan hacia las primeras manifestaciones
de Noma, con posterior establecimiento de necrosis v, final-
mente, resolucion de las heridas con graves secuelas cicatri-
ciales'?54,

Las lesiones necrotizantes que produce esta enfermedad
son bien conocidas, pero los estadios iniciales son dificiles de
caracterizar, y las descripciones de las lesiones agudas, claras
e imprecisas. Suele afectar a niflos con placa dental bacteriana
cuya respuesta inmune se ve debilitada por alguno de los fac-
tores mencionados anteriormente®**7°,

Existen varias teorias sobre cual es el principal desenca-
denante, puesto que en la mayoria de los casos la enfermedad
ya estd bien establecida cuando el paciente acude a consulta.

Como se mencionado anteriormente, el sarampion (u otras en-
fermedades viricas) podria ser precursor de Noma al producir
lesiones necroticas orales en niflos malnutridos, que derivarian
en cuadros mas graves®$275, Sin embargo, existe un consenso
general y se piensa que la enfermedad va precedida por el de-
sarrollo de un cuadro de gingivitis aguda necrotizante. Se trata
de una gingivitis general o localizada que comienza con edema
e inflamacion y que deriva rapidamente a necrosis de las papi-
las interdentales, con sangrado espontaneo y dolor. Otras ma-
nifestaciones son mal olor o mal sabor, fiebre o hipersialorrea.
El punto de inflexion para saber cuando esta patologia deriva a
cancrum oris se establece cuando comienza la exposicion 6sea
en |a boca&31,62,75,76.

En los paises desarrollados, la gingivitis aguda necroti-
zante no es muy frecuente (menos del 1% de las lesiones pe-
riodontales), y se presenta sobre todo en adultos jovenes con
poca higiene oral, fumadores y déficit de vitaminas. Sin em-
bargo, en las naciones en vias de desarrollo es una enferme-
dad especialmente comun en nifios, y si no se trata de forma
adecuada (la antibioterapia suele ser necesaria) es muy posible
que derive en periodontitis necrotizante y posterior estomatitis
necrotica con resorcion dsea o incluso noma®3'7,

Fase aguda. No se conoce con exactitud su duracion ni
tampoco sus manifestaciones clinicas. Los pacientes suelen
describir fiebre, taquicardias y apatia, pero estos datos no son
lo suficientemente consistentes para establecer un diagndsti-
co certero. Normalmente las historias médicas de los pacientes
muestran infecciones en un pasado muy reciente. El primer
signo reconocible de lo que propiamente se denomina Noma
es el edema en la mejilla y/o zona gingival. Se inicia cuando la
estomatitis necrotizante presente en la zona premolar se com-
plica y se extiende de forma muy rapida hacia la superficie de
la mejilla y los labios, afectando a la piel facial. En los dias su-
cesivos aparece un drea grisacea en la parte externa de la me-
jilla. Rapidamente se vuelve necrotica, con color negro y forma
conica. Esta lesion, que incluye tanto tejido duro como blando,
se desprende. El hueso queda expuesto y en muchas ocasiones
la necrosis es tan profunda que la mandibula se destruye total-
mente. La sintomatologia incluye manifestaciones muy simi-
lares a las de la gingivitis aguda necrotizante junto con otras
mas generales como debilidad, fiebre, deshidratacion, anemia e
inanicién4,25,39,62,75,77.

El cuadro deriva muy rapidamente a infecciones secun-
darias, y muchos nifios mueren en esta fase debido a sepsis,
neumonia por aspiracion o de inaccion por la incapacidad de
alimentarse®.

Secuelas. Tras la curacion de la enfermedad quedan cica-
trices fibrosas muy caracteristicas, de mayor o menor tamafo,
que producen graves desfiguraciones faciales y serios proble-
mas bucales: maloclusiones, trismus, alteraciones dentales,
incontinencia salival, defectos en la fonacion y en la deglu-
cion’879, Se ha intentado clasificar las secuelas en multitud de
ocasiones, pero la forma aceptada en la actualidad por la OMS
es la propuesta por Montadon®, que determina cuatro tipos
de lesiones: |. Localizada en la mejilla y la comisura bucal. Es la
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mds comun y en algunos casos se presenta de forma bilateral.
Il. Abarca el labio superior y, en muchos de los casos la nariz y
el paladar. A veces se observa solamente la pérdida del septum
nasal. lll. Afecta al labio inferior, y a veces también a la mandi-
bula y el suelo bucal. IV El tipo mas agresivo. Incluye mejillas,
labios, maxilar, paladar, etc. Pudiendo incluso extenderse a la
nariz y las cuencas oculares.

¢COMO HACER FRENTE A LA ENFERMEDAD?

Prevencion. Es imprescindible llevar a cabo medidas
apropiadas. Aunque el riesgo de desarrollar noma es pequefo,
sus consecuencias son muy graves. Mantener una higiene bu-
codental adecuada vy llevar una alimentacion completa y equi-
librada son las pautas principales para prevenir no solo ésta,
sino muchas patologias infecciosas. También es importante el
evitar el contacto con animales y el tener acceso a agua de
bebida potable. Sin embargo, en los paises mas afectados por
esta enfermedad no existe la cultura ni, en la mayoria de los
casos, la posibilidad economica de cumplir estas condiciones
ya que la erradicacion de la pobreza es desgraciadamente una
utopia.

Hay que tener en cuenta que la poblacion, e incluso los
profesionales sanitarios, tienen un conocimiento muy limitado
sobre el Noma. Las principales medidas que deben tomarse pa-
ra evitar que los estadios iniciales empeoren son: 1. Las campa-
fas informativas a todos los niveles: nacional, regional y local,
para conseguir que los profesionales sanitarios, los familiares
de los nifios e incluso ellos mismos, puedan conocer como de-
ben cuidar su salud y evitar este tipo de problemas; 2. Progra-
mas de salud publica con el fin de hacer registros rutinarios
de nifios en riesgo, poniendo en marcha tratamientos adecua-
dos tras la deteccion de los sintomas 3. Entrenamiento de los
profesionales sanitarios (médicos, dentistas, enfermeros ) para
ensefarles a reconocer las lesiones tempranas*’*8'.

Diagnostico. Es otro de los aspectos fundamentales para
hacer frente a la enfermedad. Existen diversas enfermedades
que deben tenerse en cuenta a la hora de realizar un diagnos-
tico diferencial como: Noma neonatorum (es un cuadro similar
al Noma que afecta a neonatos y nacidos pretérmino), Ecthyma
gangrenosum, Leishmaniasis mucocutanea, Ulcera de Buruli, En-
fermedades periodontales necrotizantes asociadas a VIH, Angina
agranulocitica, sifilis, lesiones cancerosas orales, etc®3'7®,

Para diagnosticar la enfermedad en sus estadios tempra-
nos, es muy importante tener en cuenta: historia reciente de
fiebre con exantema o enfermedad debilitante, Glcera oral con
exposicion osea, salivacion excesiva, mal aliento, debilidad y
retraso en el crecimiento. El diagnostico de un caso bien esta-
blecido no presenta dificultad debido a lo caracteristico de las
Ulceras que se producen®82,

Tratamiento. Cuando la patologia bucal aiin no ha evo-
lucionado a noma, debe tratarse al paciente con antibioticos y
analgésicos. Es necesario que el paciente utilice enjuagues y un
cepillo dental suave que eliminen el tejido necrotico superficial
y la placa bacteriana, para evitar el avance de la lesion®*".

Los pacientes con Noma deben ser ingresados en el hospital
para estabilizarlos. El abordaje terapéutico debe incluir medidas
encaminadas a corregir la deshidratacion y el balance electroliti-
co, suplementos nutricionales si es posible via oral, en caso con-
trario se hara via enteral y registro diario del peso. Asi mismo, si
las condiciones del enfermo lo permiten, deberan establecerse
medidas higiénicas orales a base de colutorios con clorhexidina.
Se instaurara un tratamiento con antimicrobianos adecuados
(metronidazol, penicilina, clindamicina) y de las enfermedades
de base asociadas®'#-%, Ademas, se ha debe vendar diariamente
la lesion con gasas bafadas en un antiséptico. Deben evitarse
intervenciones invasivas, ya que podrian empeorar el problema.
Solo se pueden retirar dientes o tejidos cuando estén sueltos y el
paciente se haya estabilizado. Cuando la cicatrizacion comienza,
se empiezan a realizar ejercicios de fisioterapia que se continua-
ran tras la cirugia. Es la forma de evitar una probable constric-
cion bucal que podria dificultar la operacion y la posterior nor-
malizacion de la vida del enfermo®-#.

La cirugia no suele considerarse hasta por lo menos un
afo después de la curacion, a no ser que las secuelas impidan
la alimentacion. En todo caso, nunca se procederd a ella hasta
la completa cauterizacion de la herida. No existe un procedi-
miento quirurgico estandar, ya que depende de la extension,
localizacion y severidad de las lesiones, de la disponibilidad de
recursos técnicos y de la experiencia del equipo médico. En la
obra Cancrum oris de Tempest (1966) se describen diferentes
técnicas utilizadas en aquellos momentos para solucionar las
secuelas de noma'. Los tres dafios mas importantes a corregir
son el Trismus, la pérdida persistente de saliva y los defectos
externos mutilantes'5478-8087.88

Tras la intervencion, debe realizarse un seguimiento post-
quirdrgico durante al menos 2 afos. Los resultados estan, a dia
de hoy, a afios luz de ser perfectos, pero a pesar de ello permi-
ten al paciente mejorar la funcionalidad, la estética y facilitar
su reinsercion en la sociedad'5478-8087,

CONCLUSIONES

La enfermedad de noma, a pesar de haber estado presente
en todo el mundo a lo largo del tiempo, devasta hoy funda-
mentalmente al Africa subsahariana. Al hacer un recorrido por
la historia, se observa un decreciente interés hacia los enfer-
mos por parte de la salud publica y los investigadores, conside-
randose un problema secundario a la hora de tomar decisiones
sanitarias y economicas.

Existen muchas cuestiones sin resolver para llegar a tener
un completo conocimiento de la enfermedad y poder obtener
soluciones. Aumentar los conocimientos epidemioldgicos, etio-
logicos y fisiopatoldgicos contribuiria a alcanzar grandes lo-
gros en la prevencion, el diagndstico y el tratamiento.

Sin embargo, el punto clave para frenar el Noma parece
radicar en la mejora de las condiciones de vida de los ciudada-
nos mas pobres mediante medidas educativas, higiénicas vy ali-
mentarias. Esto, junto con el aumento la concienciacion social
y la implantacion de programas de vigilancia epidemioldgica
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supondria la tabla de salvacion para uno de los colectivos olvi-
dados. Por suerte, y aunque no sea suficiente, existen numero-
sas organizaciones, y algunos investigadores, que dedican sus
esfuerzos a tratar de cambiar la situacion.
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