7AS@C1]J Pagina web: http:/

Asociacion Sindromes de E-mail: asedl
Ehlers-Danlos e Hiperlaxitud

Extraido de la web de la Fundaciéon EEUU Sindrome de Ehlers-Danlos (http://www.ednf.org).

Hallazgos mandibulares, ortodonticos y dentales en el Sindrome de
Ehlers-Danlos

El sindrome de Ehlers-Danlos (SED) es una enfermedad no habitual que afecta a muchos
o6rganos, sistemas y funciones del tejido debido a defectos en el coladgeno. Aunque en
ocasiones se concluye que es simplemente un defecto en el coladgeno, estas enfermedades son
extremadamente heterogéneas expresando muchos subtipos. A nivel molecular, ocurren una
serie de defectos, que pueden ir desde mutaciones que afectan a los genes que producen el
coladgeno, a aquellos que afectan a enzimas que son responsables de modificaciones
postransicionales de m-RNA. Estas diferentes anomalias a nivel molecular dan como resultado
la expresion del SED como una enfermedad clinicamente heterogénea, con diversas formas de
herencia. Asi pues, la expresion clinica de estos sindromes es variable y son dificiles de
reconocer.

Los tipos mas frecuentes de SED son los tipos I, Il y Ill. Estos tres se heredan como una
enfermedad autosdmica dominante. El signo clinico mas caracteristico del SED tipo | es la
hiperelasticidad y la textura suave y como el terciopelo de la piel que es fragil y en la que se
producen equimosis con mucha facilidad. La inestabilidad generalizada de las articulaciones es
otro hallazgo marcado en el SED tipo I. Esto conlleva dislocaciones recurrentes de todas las
principales articulaciones y paredes de los vasos sanguineos fragiles. Frecuentemente se
encuentran equimosis que son el resultado de paredes de vasos sanguineos debilitadas. Las
personas afectadas pueden quejarse de calambres musculares debido a la hipotonia y la
debilidad muscular secundaria al estrés ortopédico. El tipo Il es parecido el tipo | pero
clinicamente la sintomatologia es menos severa. La hiperelasticidad y la fragilidad de la piel, y
la facilidad para la formacion de equimosis varian en severidad, de leve a moderada. El tipo
11, de acuerdo con Fialkov, es la forma mas frecuente del SED. El hallazgo mas remarcable es
la hiperlaxitud articular generalizada. Las personas afectadas con el SED tipo Ill pueden
mostrar también hiperelasticidad de los tejidos. Otras consideraciones dermatoldgicas de este
tipo de SED son leves. El tipo IV, también conocido como el tipo equimdtico, tiene poca
evidencia de hiperelasticidad de la piel y de hiperlaxitud articular. Un defecto del colageno tipo
Il es el responsable de la marcada fragilidad de la piel y de la facilidad para las lesiones. El
prolapso de la valvula mitral es prevalente, lo mismo que en los tipos | y Il. El tipo V, el Unico
tipo del SED ligado al cromosoma X, se caracteriza por problemas musculoesqueléticos, con
escasos sintomas en la piel. El tipo VI, tipo ocular, se caracteriza por la fragilidad del ojo, la
cornea y de la esclerdtica con pronunciada fragilidad de la piel y de las articulaciones. El tipo
VIl se caracteriza por la baja estatura, con decidida hiperlaxitud articular y dislocaciones. Las
principales complicacion de las personas afectadas por el tipo VIII son la fragilidad de la piel y
la enfermedad periodontal avanzada. Estas personas a menudo pierden sus dientes cuando
son muy jovenes.

Se han documentado muchas manifestaciones dentales de los SED que deberian tenerse en
cuenta cuando se trata a personas con SED. Los sintomas asociados mas frecuentes incluyen
la hiperlaxitud de la articulacién temporomandibular (ATM), una alta incidencia de dislocacién
de la ATM, una mucosa oral fragil, una severa susceptibilidad a la periodontitis, fracturas
dentales, piedras en la pulpa, movilidad del diente y dificultades en la retencién ortoddntica.
Todos los aspectos del tratamiento dental deberian modificarse de acuerdo con la expresion
patoldgica del SED y su riesgo.

Las personas con SED necesitan cuidados dentales rutinarios. El objetivo de este estudio fue
identificar los problemas en el tratamiento de una poblacién con SED. Para conocer cuales eran
estas complicaciones, hemos llevado a cabo un pequefio estudio que comparé la experiencia
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ortoddntica en un grupo de personas con SED con la experiencia de una muestra de control en
personas que no padecian SED. También se valoré, en ambos grupos de personas, la
disfuncién de articulacion temporomandibular (DATM).

Material y Métodos

Los datos fueron recogidos a través de una entrevista enviada por correo postal a los
miembros de la Fundacion Estadounidense Sindrome de Ehlers-Danlos (EDNF). La EDNF da
apoyo y colabora en la actualizacion de la informacién existente para las personas que sufren
esta enfermedad y proporciona informacion vital haciendo de nexo de unién entre el mundo
meédico y dental, y los enfermos. Para distribuir nuestra encuesta utilizamos el volumen n°© 8
de la publicacion de la EDNF “Loose Connections”. Aunque se envi6 el cuestionario a todos los
miembros de la EDNF, la respuesta a nuestra encuesta fue escasa, en total respondieron 57
enfermos. Para poder comparar hicimos un estudio similar tomando como muestra 35
personas de la préactica ordotdntica privada. El cuestionario constaba de dos secciones, una
seccion que debia rellenar el enfermo y otra seccién, el médico. La encuesta incluy6 cuestiones
a las que habia que contestar si 0 no, y escalas de frecuencia de ciertos sintomas dentales. El
cuestionario del grupo de control era una version resumida del cuestionario utilizado para las
personas con SED.

Resultados

En la muestra, habia 28,8% tipo I, 7% tipo Il, 35,1% tipo IlI, 3,5% tipo 1V, 1,8% tipo VI,
5,3% tipo VIII, 11,8% tipo IX y el 22,8% de tipo desconocido. Los tipos I, 11, y VIII tuvieron el
porcentaje de personas afectadas que experimentaron mayor dificultad en el tratamiento
ortododntico. 30,8%, 35%, y 100% respectivamente. 35,1% de la poblacién con SED encontrd
que su tratamiento fue facil, 33% tolerable y 31,6% dificil. En la muestra de control ninguna
de las personas encontré que su experiencia dental fuera dificil, aunque los porcentajes entre
tolerante y facil fueron casi iguales. Respecto a la duracion del tratamiento ortoddntico, para
todos los grupos de SED fueron consistentes con el grupo de control. Desafortunadamente los
problemas mas complejos necesitan méas tiempo de tratamiento y una comparacion basada en
este dato puede tener un valor limitado. La frecuencia de dislocacion y subluxacion de la ATM
en la poblaciéon con SED fue mucho mayor que en los grupos de control. 47,4% de la poblacion
con SED experimentaron alguna forma de sintomas en la ATM mientras que ninguna de las
personas del grupo de control experimentd dislocaciones parecidas. Los SED tipo | y tipo Il
experimentaron una mayor proporcion de dislocaciones de la mandibula tanto como el 84,6%
y el 100% respectivamente. El tipo 11l experimenté una menor incidencia de dislocacion de la
mandibula, 35%.

Discusion

Estudios previos han mostrado que los sintomas orales en las personas con SED juegan un
papel significativo en el tratamiento de estas personas. La elevada frecuencia de subluxacion
temporomandibular es la principal preocupaciéon cuando tratamos a estos enfermos.
Obviamente cuando se lleva a cabo cualquier tipo de procedimiento dental, debe tenerse
cuidado y precaucion, especialmente en aquellos procedimientos dentales que requieren que
las personas afectadas tengan su boca abierta durante un largo periodo de tiempo. La ATM
muestra, a menudo, una profunda laxitud unida a la laxitud articular generalizada y a las
luxaciones en estos enfermos. Genéticamente, la biosintesis defectuosa del colageno afecta
directamente la estabilidad fibrosa de los tejidos retrodiscales, causando asi subluxaciones
recurrentes. Las subluxaciones recurrentes ya fueron descritas por Goodman y Allison. La
modalidad que se describe es aquella en la que el disco esta desplazado anteriormente y es
reducible teniendo ademas un componente neuromuscular.Thexton et al. también describieron
similares manifestaciones clinicas de “recurrentes” aunque “facilmente reducibles
dislocaciones” que desaparecian “con la edad” cuando “las articulaciones envejecian”. Los
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problemas articulares son, a menudo, secundarios a la laxitud de los ligamentos y de los
tendones de la articulacion. La terapia habitual para estos sintomas incluyen férulas,
medicamentos antiinflamatorios, relajantes musculares, y fisioterapia. En algunos casos, se
aconseja la cirugia articular temporomandibular para controlar la subluxacion.

En las personas con SED también se necesita monitorizar con cuidado, tanto clinica como
radioldégicamente, el estado periodontal. Los tejidos son propensas a la gingivitis, la
periodontitis y al sangrado severo como consecuencia de procedimientos invasivos. La
fragilidad de la mucosa oral, la facilidad para las equimosis, y la dificultad en la curacion de las
heridas supone también ciertas limitaciones en el tratamiento dental. Los bracketts
endoddnticos aunque estén bastante pulidos y parezcan suaves al tacto tienen finales
punzantes y cortantes, y estan compuestos por mecanismos que pueden causar abrasion en el
tejido de la mucosa oral. El instrumental deberia ser suave y de un disefio relativamente
simple para prevenir la abrasiobn de la lengua y de la mucosa. También son factores
importantes a tener en cuenta en las personas con SED la fuerza empleada, la reabsorcion del
hueso, la movilidad del diente y el tiempo de remodelacién. Debido al problema de la
reparacion de los tejidos (lentitud de la curacidon después de la extraccién, formacion mas lenta
del hueso) se deben esperar respuestas subdptimas por parte de los tejidos dentales.

Conclusiones

Hay consideraciones especiales que se deben tener en cuenta en el tratamiento dental de las
personas con SED. Nuestros datos muestran que las manifestaciones dentales varian bastante
entre los diferentes grupos de personas con SED. Las personas con SED exhiben una elevada
incidencia de dislocacién temporomandibular y una alta incidencia de dolor y ruidos
relacionados con la disfuncién temporomandibular particularmente aquellas personas con los
tipos | y Il. La duracién del tratamiento no parece ser mayor en las personas con SED. Sin
embargo la experiencia del tratamiento dental parece ser mas dificil en personas con SED.
Tanto sea debido a los sintomas de articulaciéon temporomandibular como a la enfermedad
periodontal hay una diferencia pronunciada entre la preocupacién por el tratamiento en las
personas con SED y el resto de la poblacidon. Las personas con SED tipo | y Il deberian
tratarse con especial cuidado. Cada tipo de SED tiene unas manifestaciones dentales
caracteristicas que afectan a su tratamiento ortodéntico. Los profesionales dentales deberian
reconocer las implicaciones faciales del SED y proporcionar una informacién apropiada y un
correcto mantenimiento de estas personas. Se aconseja un tratamiento conservador. Un
tratamiento correcto de estas personas deberia esforzarse en proporcionarles confort y de esa
forma ayudarles a vivir con el sindrome.
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