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MANIFESTACIONES EN EL SINDROME DE EHLERS-DANLOS EN NINOS Y ADOLESCENTES

Introduccién

En el afio 400 a.c. Hipocrates hizo una descripcion de las caracteristicas que
corresponden al sindrome, posteriormente en 1901 Edvard Lauritz Ehlers,
da las caracteristicas donde incluye articulaciones laxas, hiperextensibilidad
de la piel, tendencia a contusiones y subluxaciones. En 1908 Henri
Alexandre Danlos, sugiri6 que la extensibilidad y fragilidad eran la

caracteristica del sindrome.

Se define como un grupo heterogéneo hereditario de desordenes del
tejido conjuntivo, caracterizado por defectos en la sintesis o estructura del
colageno, afecta piel, ligamentos, articulaciones y vasos sanguineos
principalmente, que puede ocasionar alteraciones significativas en diversos
aparatos y sistemas del cuerpo humano, por lo que es de especial interés
para la consulta odontolégica ya que las estructuras de la cavidad oral se ven
afectadas ya sea en su morfologia o composicion, principalmente van a ser
la mucosa bucal, el ligamento periodontal y 6rganos dentales, por lo que el
presente trabajo aborda las caracteristicas principales que se manifiestan en
los nifios y adolescentes con este sindrome, asi como el posible plan de

tratamiento.



MANIFESTACIONES EN EL SINDROME DE EHLERS-DANLOS EN NINOS Y ADOLESCENTES

1. Generalidades del sindrome de Ehlers-Danlos

1.1 Antecedentes

En el afio 400 a.c. Hipdcrates, observo, que algunos nomadas tenian
articulaciones laxas que provocaban dislocacion de las mismas y mdltiples

cicatrices.!

En 1657 Job Janszon van Meek'ren observa a George Albes un
muchacho espaiiol, que se presenta regularmente a la academia de Leyland,
donde daba demostraciones sobre la extrema extensibilidad que tenia su
piel, pues poseia la habilidad de estirar la piel de su barbilla hasta alcanzar

su pecho o poder cubrir sus 0jos.?

En 1892 el Dr. Tschernogobow hace la presentacion de un caso clinico,
de un paciente de 17 afos, en Moscu en la sociedad de Dermatologia y
Venereologia, donde hace la primera descripcion que agrupa laxitud y

fragilidad de la piel asociada con hipermovilidad de las articulaciones largas.®

En 1901 Edvard Lauritz Ehlers (1863-1937) dermatdlogo Danés
reconoce el sindrome, cuando publica las caracteristicas de un paciente que
tenia articulaciones laxas, hiperextensibilidad de la piel, tendencia a
contusiones que se formaban con relativa facilidad y subluxaciones
frecuentes de la rodillas. El caso fue demostrado en la Sociedad

Dermatolégica de Dinamarca en 1899.*

! Liakat A. Ehlers-Danlos sindrome-a historical review. British Journal of Haematology 2008; 141,
Pag.32.

2 1b.

® Jui- Lung Yen. Clinical Features of Ehlers-Danlos Syndrome. J. Formos Med Assoc;2006 105(6)
Pag.475

* Liakat A. Art. Cit. Pag. 32
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En 1908 Henri Alexandre Danlos (1844-1912) médico Francés, sugirio

que la extensibilidad y fragilidad eran la caracteristica del sindrome.”

En 1955 Jansen hace una descripcion clinica detallada del paciente de
Dr. Tschernogobow, donde sugiere que el defecto genético se asocia a una
anormalidad en el colageno, dando como resultado un tipo en particular, que
se puede asociar a caracteristicas especificas en el tejido conectivo. A

mediados del afio 1966 se hace el reporte de 300 casos conocidos.®

En 1972 Pinell descubre que en la forma autosomica dominante, hay
una deficiencia de lisil-hidroxilasa, que hace propensos a los pacientes a
presentar escoliosis y ruptura del globo ocular.’

En 1988 se definen nueve subcategorias propuestas, posteriormente se
hacen revisiones basadas en estudios recientes, que dan como resultado
una nueva clasificacion donde hay seis tipo mayores que son mas frecuentes

y otros menores.®

*Ib.

®|b.Pag 33

"1b.

8 Beigthton P. Ehlers-Danlos Syndrome: revised nosology, Villefranche. Am J. Med. Genet;1997, 77
Pag 34.
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1.2 Definicién
El sindrome de Ehlers-Danlos es un grupo heterogéneo hereditario de
desordenes del tejido conjuntivo, caracterizado por defectos en la sintesis o

estructura del colageno, afecta piel, ligamentos, articulaciones y vasos

sanguineos principalmente.’

La caracteristica principal es la hiperextensibilidad de la piel (Fig. 1) y la
hipermovilidad de las articulaciones, debido a que las fibras anormales de

colageno carecen de resistencia tensil adecuada, permitiendo contorsiones.*
Los cinco elementos cardinales del sindrome de Ehlers-Danlos son:

“ Hiperextensibilidad de la piel
% Cicatrices atroficas

% Hipermovilidad articular

% Tejido conectivo fragil

% Contusiones!

73

4

;: ‘Z
% “d
. '

Fig.1 Hiperextensibilidad de la piel*

? Steiman B. The Ehlers-Danlos syndrome in: connective tissue and its inherited disorders. New York
Wiley; 2002. Pag 341
10

Ib.
1 Pope FM, Ehelers-Danlos syndrome has varied molecular mechanisms. ] Med Genet 34:401,1997
12 Chuang Wei. Ehlers-Danlos Syndrome. The new England Journal of Medicime,357;11,2008, Pag 12
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1.3. Clasificacion

En 1988 se propuso una clasificacion en nueve tipos, pero recientes estudios
moleculares, bioquimicos y genéticos han definido méas de diez, por lo que se
ha propuesto una nueva, para la cual se incluyen seis tipos mayores y otros
menores que comprende a todas las demas. En todos existen formas de

expresion leve, moderada y severa.'®
1.3.1 Tipo | o Gravis

La piel es hiperelastica, presentan hipermovilidad de las articulaciones,
contusiones que se producen muy féacil, la cicatrizacion es defectuosa, por lo
que estas pueden ser atroficas y pigmentadas, también llamadas “cicatriz de
papel de cigarrillo” (Fig. 2), se pueden acompafiar por nodulos fibrosos
causados por la transformacion fibrosa de hematomas subcutaneos,
tendencia anormal a la hemorragia; y tanto sus manos como Sus pies son

ligeramente méas grandes comparado con el resto del cuerpo.**

Fig. 2 Cicatriz de papel de cigarrillo®

1 Beigthton Art. Cit. Pag 34.

 Gorlin RJ, Cohen MM. Syndrome of the head and neck, 3rd edition, Oxford, 1990, Pag. 515.
> Moénica Zambrano. Sindrome de Ehlers-Danlos. Revisién a propésito de un caso. Postgrado de
Dermatologia. Universidad Central de Ecuador.
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Los nifios tienen hipermovilidad desde el nacimiento, esto puede
provocar dolor, pero no se pueden medicar hasta el afio, cuando comienzan
a caminar debido a la poca estabilidad articular, teniendo mayor
susceptibilidad a contusiones, formacion de cicatrices y en adolescentes

puede presentarse prolapso de la valvula mitral.*®

1.3.2 Tipo Il o Mitis

Similar al tipo | clinicamente, presentan hipermovilidad de las articulaciones,
se encuentran noédulos fibrosos, hemorragias menos excesivas, y la

formacioén de cicatrices es poco frecuente.’
1.3.3 Tipo Il o Hipermovilidad

Se caracteriza por la hipermovilidad de las articulaciones, piel hiperelastica,
suave, ausencia de cicatrices distréficas, dislocaciones mdltiples siendo la
principal caracteristica en adolescentes y adultos afectando con frecuencia a
la articulacion temporomandibular (Fig 3). Los pacientes generalmente son
altos y delgados como en el sindrome de Marfan. Los nifios caminan lento
debido a que las articulaciones son extremadamente hipomoviles y dolor

crénico.*®

Fig. 3 Luxacion de la Articulacion temporomandibular.™®

'® Gorlin. Ob. Cit. P4g 515
17

Ib.
'8 Sacheti A. Chronic pain is a manifestacion of the Ehlers-Danlos syndrome. Jpain symptom
manage;1997,14 Pag 88
Y yves Létourneau, Manifestaciones orales del sindrome de Ehlers-Danlos, J Can Dent
Assoc;2001:67.Pag 339



MANIFESTACIONES EN EL SINDROME DE EHLERS-DANLOS EN NINOS Y ADOLESCENTES

1.3.4 Tipo IV o Vascular

Presentan excesiva fragilidad del tejido conjuntivo, que predispone a una
ruptura de arterias, intestino y Utero principalmente, se producen equimosis,
hematomas y hemorragias con mayor facilidad (Fig.4) debido a que hay una
implicacion de los vasos sanguineos, estos pueden alterar todos los 6rganos

del sistema.?°

Los recién nacidos son prematuros, tienen bajo peso, dislocacién de
las caderas y contusiones que se forman de manera inexplicable. Las
caracteristicas faciales son: cara alargada, ojos saltones, nariz delgada y
labio inferior indefinido (Fig. 5).%*

Fig. 4. hematomas #

2% Hendrik Blazer.Pathology of the large intestine in patines with vascular type Ehlers-Danlos
syndrome. Virchos Arch;2007;450.Pag 713

2! Atsushi W. genetic aspecs of the vascular type of Ehlers-Danlos sindrome in Japan.J. Circ;2007,71.
Pag.261

2 Dominique P Germain. Ehlers-Danlos type IV. Orphanet Journal of Rare Diseases,;2007,2, Pag 35
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1.3.5Tipo V o Ligado al cromosama X

Las mujeres son solamente las portadoras de este tipo. Se caracteriza por
hiperextensibilidad de la piel, hipermovilidad de las articulaciones, siendo

mas evidente en los dedos de manos y pies (fig. 6).%

Fig. 6 hiperextensibilidad de los dedos?®*

1.3.6 Tipo VI u Ocular

Hay una deficiencia de lisil-hidroxilasa que afecta principalmente a huesos,
piel y tendones, observandose hiperextensibilidad de la piel, fragilidad de los
vasos sanguineos, hipermovilidad de las articulaciones, escoliosis a
temprana edad, que si se desarrollada en la adolescencia es progresiva,

esclerética azul (Fig. 7) y ruptura de la cornea. *°

Fig. 7. Esclerética azu

% Gorlin. Ob. Cit. P4g.527.

** http://www.pubmedcentral.nih.gov/artidefender.fcgi

%> Nobuhiko Chikamoto, Abnormal Retinal Blood Vessels in Ehlers-DanlosSyndrome Type VI. Jpn J
Ophthalmol 2007;51:P4g.453

%8 |b.pag 454
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1.3.7 Tipo VIl Artrolasias multiple congénita

Caracterizado por la dislocacidén congénita de las caderas, hipermovilidad, de
las articulaciones, escoliosis prematura, baja estura, cutis facial laxo y a
veces hay hipoplasia mandibular. Se pueden subdividir a su vez en subtipos:

% Ay B que son autosémico dominante

< C que es autosémico recesivo®’
1.3.8 Tipo VIIl o Periodontal

La hiperelasticidad de la piel y la hipermovilidad de las articulaciones son
moderadas. Los rasgos faciales son: ensanchamiento de la base de la nariz,

cara delgada, cicatrices en frente y barbilla a causa de traumatismos.

El rasgo principal es la enfermedad periodontal generalizada con

extensa destruccion (Fig. 8).%

Fig.8 Enfermedad periodontal en un nifio #

%7 Lehmann HW. Ehlers-Danlos sindrome type VII: phenotype ang genotype. Arch Dermatol;1994,286
Pag 425,426.

?® Nazneen Rahman, EhlersDanlos Sindrome wthi Severe Early-Onset Periodontal Disease (EDS-VIII),
Am J.Hum. Genet. 2003; 73:198

%% Richard R. Paedritric Dentristry. Third edicion. Oxford;2005
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2. Etiopatogenia
2.1 Colageno

El coldgeno es una proteina que abunda en los seres humanos e
interconecta a los tejidos, cuando este se afecta hay una disminucién en la
cantidad y desorganizacion de los haces fibrosos de los mismos, esta
compuesto por una triple hélice de tres cadenas polipeptidicas alfa, que

poseen una secuencia repetida de Gli-X-Y. %

Se conocen 27 tipos diferentes codificado por 41 genes dispersos en

14 cromosomas.*!

El coldgeno de tipo I, II, lll, V y Xl son intersticiales o fibrilares méas
abundantes, el IV forma laminas y es el principal componente de la
membrana basal junto con la laminina. Los otros sirven de anclaje en

uniones dermoepidérmicas, cartilago y pared de vasos sanguineos.*
2.2. Prevalencia

La prevalencia en los pacientes con este sindrome es de 1 por cada 5 000
individuos, afectando a hombres y mujeres por igual en todo el mundo. Se

puede transmitir por los tres patrones mendelianos (Cuadrol).*

%% Robbins. Ob. Cit. Pag. 198
31
Ib.
2.
* Yves Létourneau. Atr. Cit. Pag.330

10
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Cuadro 1. Transmision y defectos bioquimicos en el sindrome de

Ehlers —Danlos.3

Tipo Transmision Defectos Porcentaje
Bioquimicos de casos

Tipo | Severo o AD Anomalias en los 80%
clasico genes que
codifican el

colageno tipo V

Tipo Il Moderado AD Anomalias en los 10%
genes que
codifican el

colageno tipo V

Tipo 11 AD Desconocido 4%

Hipermovilidad

Tipo IV vascular AD Deficiencia de 6%
COL.1II

Tipo V Ligado al LX Desconocido

cromosoma X

Tipo VI Ocular AR Deficiencia de la
lisil-hidroxilasa

Artrolasias AD A-estructura pro

multiple alfa 1

congénito B-Estructura pro
alfa ll

C- déficit de

procolageno

Tipo VI o] AD Desconocido

periodontal

**|b. P4g. 336
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2.2.1 Herencia

Las caracteristicas fisicas de todas las personas no son fruto del azar sino
gue por el contrario vienen regidas por las leyes de la herencia, las cuales
fueron descubiertas por Mendel a mediados del siglo XIX.*

El sindrome de Ehlers-Danlos se puede transmitir en tres

formas:

% AutosOmica dominante:
Si uno de los padres tiene el gen portador del sindrome, el
50% de los hijos estaran afectados, ya sean hombres o

mujeres.*®

% AutosOmica recesiva:
Para que esta se encuentre presente clinicamente es
necesario que los padres pasen un gen al hijo. Ya que
pueden ser portadores del este pero sin tener
manifestaciones de la enfermedad, por lo que los hijos
tienen una probabilidad del 25%.3

% Ligado al cromosoma X:

La enfermedad la transmiten las mujeres pero solo la

manifiestan los hombres.3®

** http/www.oceanoeciclopedia.com
*Ib.
7 Ib.
*b.

12
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2.3 Defectos en la estructura del colageno

Bases moleculares en el sindrome de Ehlers-Danlos

X/
o

X/
L X4

L)

Deficiencia de la enzima lisil-hidroxilasa:

Hay una disminucion de la actividad lisil-hidroxilasa enzima
gue es necesaria para la hidroxilacién de las moléculas de
lisina durante la sintesis del coldgeno que es imprescindible
para formar los enlaces cruzados de las fibras, por lo que el
déficit conlleva a un colageno que carece de la estabilidad

estructural normal.>®

Sintesis deficiente de colageno tipo lll:

Debido a mutaciones en el grupo pro-alfa. Esta variante se
hereda como autosémica dominante y se caracteriza por la
debilidad de los tejidos ricos en colageno tipo Il como vasos

sanguineos.*

Conversion defectuosa del procolageno tipo 1 en
colageno:
Es el resultado de una mutacion en el gen de colageno

tipo 1 que afecta principalmente a huesos.*

*® Robbins. Op. Cit. P4g. 198

0 |b.Pag 150
b

13
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2.4. Manifestaciones generales

El sindrome de Ehlers-Danlos es clinicamente y genéticamente heterogéneo,
caracterizado por tener una alteracidbn en la estructura o sintesis del
colageno, afectando al tejido conjuntivo, por lo que 6érganos y sistemas del
cuerpo  humano se alteran, manifestandose complicaciones
cardiovasculares, dermatoldgicas, articulares, gastrointestinales, musculo

esquelétales y del embarazo.*?
2.4.1 Manifestaciones articulares
Escoliosis

Es la alteracion de la columna vertebral caracterizada por una desviacion o
curvatura anormal en sentido lateral, en una vista anterior o posterior. En
pacientes con el tipo VI es frecuente la de inicio precoz, que incluye los
subtipos de idiopatica infantil, que van desde el nacimiento hasta los tres
afos de vida y la juvenil, que se presenta en pacientes de hasta 10 afios de
edad, *®

Tienen un gran potencial de crecimiento y por ende sus curvaturas
tienen el riesgo de una marcada progresion. La mayoria de los pacientes que
presentan escoliosis en una edad inferior a los tres afos tienen curvaturas
gue mejoran espontaneamente e incluso pueden desaparecer durante los
meses 0 afios siguientes. En el caso de los pacientes con idiopética juvenil
muchos de ellos tendran curvaturas con gran progresion que requeriran

cirugia.**

“2p, Beighton. Lethal complications of the Ehlers-Danlos Syndrome. J. Brit. Med; 1968,3. P4g.656
** Robert B. El Manual Merck. 92. Editorial Mosby. Espaia, 1992. Pag 2515
* Ib. Pag. 2229

14
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2.4.2 Cardiovasculares
Prolapso de la valvula mitral

Es un problema cardiaco en el cual la vélvula, que separa la auricula
izquierda y ventriculo izquierdo del corazon no se cierra de forma adecuada,
lo que permite que la sangre se filtre en un flujo retrograda, esto puede
ocasionar un sonido anormal en el corazon, debido a las turbulencias en el
flujo de sangre comunmente llamado soplo. Generalmente es asintomatico,

sin embargo se puede presentar:

+ Palpitaciones
¢+ Dolor en el pecho
« Fatiga

% Dificultad para respirar.

Primario
El MVP primario se caracteriza por el engrosamiento de una o ambas
aletas de la valvula. Otros efectos son fibrosis (cicatrizacién) de la superficie
de la aleta, adelgazamiento o estiramiento de las cuerdas tendinosas y
depdsitos de fibrina en las aletas. La forma primaria de MVP se observa

frecuentemente en personas con enfermedades del tejido conectivo.

Las valvulas mitrales que son estructuralmente anormales pueden

aumentar el riesgo de infeccién bacteriana, por lo que en un tratamiento

dental invasivo estara recomendada la profilaxis antibiética.*>*®

45Larry A. Weinrauch, MD, Assistant Professor of Medicine, Harvard Medical School, and Private practice
specializing in Cardiovascular Disease, Watertown, MA. Review provided by VeriMed Healthcare Network.

6 American Heart Association: ACC/AHA 2006 guidelines for the management of patients with valvular heart
disease. revise the 1998 guidelines for the Management of Patients With Valvular Heart Disease). J Am Coll
Cardiol. 2006; 48:1-148

15



MANIFESTACIONES EN EL SINDROME DE EHLERS-DANLOS EN NINOS Y ADOLESCENTES

2.4.3 Neuroldgicas.

Las anomalias vasculares intracraneales no son muy frecuentes pero si muy
peligrosas. Son debidas a la distensibilidad y fragilidad de las paredes

vasculares, a las cuales se asocia la tendencia hemorragica.*’
2.4.4 Gastrointestinales.
Melena

Es la evacuacion de material negro y fétido, resultado de la degradacién

bacteriana de la hemoglobina de sangre estancada en la luz intestinal.*®

Hematemesis

Es la expulsion de sangre por la boca, que puede ser fresca o digerida
acompafnada de vOmito, esta puede ser rojo brillante cuando es parcialmente
digerida o rojo pardo cuando es completamente digerida. Puede presentarse:

palpitaciones, mareo, y angustia.*®
Prolapso rectal

En los nifios puede estar relacionado con un aumento de la presién
intra-abdominal como vémitos. El sintoma principal en una masa rojiza que

sobresale desde la abertura anal, este puede ser visible y sangrar.
Clasificacion:
Parcial. Cuando solo involucra la mucosa

Completo: Cuando involucra todo la pared del recto

*’'p. Beighton. Art. Cit. Pag.658
*8 http://es.wikipedia.org/wiki/Hematemesis"
49

Ib.
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En los bebes a menudo mejora espontaneamente y no requiere cirugia,

al igual que en nifios mas grandes.*
2.4.5 Oftalmoldgicas.

La afectacion del tejido colectivo de la esclerética se acompafa de distorsion
del globo ocular, miopia, estrabismo, pérdida de vision, desprendimiento de
retina, que se atribuye a la laxitud de los tendones de los musculos

extrinsecos de 0jo.”*

Miopia
Es un defecto refractivo, ya que la imagen se enfoca delante de la retina, por
que el ojo es mas largo de lo normal, los objetos cercanos se observan con
claridad, no asi los lejanos. Generalmente esta enfermedad es heredada y se

hace mas evidente entre los 7 y los 12 afios, ademas puede aumentar con el

crecimiento ocular de la adolescencia.
Tratamiento: Lentes, lentes de contacto o cirugia refractaria®

Hipermetropia

Este efecto refractivo usualmente es heredado, no se logran enfocar los
objetos cercanos claramente en la retina debido a que el globo ocular es mas

corto de lo normal.

Puede asociarse a 0jos que se desvian en forma ocasional o constante
hacia dentro (Estrabismo). Ademas provoca sintomas como dolor de cabeza,

falta de interés o falta de concentracion al leer. >3

0 J.A. Lee, MD, Division of Surgery, UCSF, San Francisco, CA. Review provided by VeriMed Healthcare Network.

*! http://es.wikipedia.org
52

Ib.
> b.
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Estrabismo

Se llama asi a la falta de alineacion de los ojos en forma notoria. Cuando los
0jos estan alineados transmiten una sola imagen al cerebro, y los objetos se
observan en tercera dimension. Cuando un ojo se desvia, se envian al
cerebro, dos imagenes, lo que daria visién doble. Sin embargo en los nifios,
el cerebro puede ignorar la imagen del ojo desviado al evitar asi ver doble,
pero provoca que el ojo desviado no desarrolle totalmente su capacidad
visual, convirtiéndolo en un ojo perezoso. El sintoma principal del estrabismo
€S un 0jo que no se encuentra recto. Algunas veces los nifios cierran un 0jo
en la luz brillante o colocan su cabeza en posicion inusual para compensar la

desviacién de los ojos.>*
2.4.6 Obstétricas y Ginecoldgicas.

Las mujeres pueden presentar alteraciones en el embarazo que se
caracterizan por hemorragias abundantes antes y después del parto, en las
cuales pueden ser dificil de conseguir la hemostasia.>

Prolapso uterino

El prolapso uterino ocurre cuando el Utero se desplaza de su lugar hacia
el canal vaginal. La gravedad del prolapso uterino se define de la siguiente

manera.

% Primer grado - El cuello del itero sobresale dentro del tercio bajo
de la vagina.

>* http://es.wikipedia.org
>> p. Beighton. Art. Cit. P4g.658
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% Segundo grado - El cuello del utero sobresale més alla de la
abertura vaginal.

®,

% Tercer grado - Todo el Gtero sobresale mas alla de la abertura
vaginal

Causas

El utero normalmente se encuentra sostenido por el tejido conjuntivo de
la pelvis y el musculo pubococcigeo, colocado en posicion normal por
ligamentos especiales. La debilidad de estos tejidos provoca que el Utero se

desplace al canal vaginal.

Sintomas

Podrian no existir sintomas en los casos leves de prolapso uterino. Los

sintomas para los més casos severos podrian incluir:

< Sensacién de llenado en la vagina
% Sensacion de un tiron en la pelvis
» Dolor en la vagina, espalda baja o abdomen bajo

% Infecciones frecuentes en el tracto urinario *®

2.4.7 Piel

La piel es hiperelastica, suave, fragil por lo que se lesiona con facilidad, las
heridas cicatrizan con dificultad dejando marcas atréficas y se producen

hematomas de forma espontanea.®’

56 T .
www.wiklipedia.com

>’ p. Beighton. Art. Cit. P4g.658
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2.4.8 Auditivas

El sindrome puede causar un desorden en el mecanismo de conduccién del

sonido del oido medio, y puede provocar pérdida de audicion.

Normalmente, las ondas sonoras que penetran en el oido son
transmitidas del oido medio al oido interno a través de tres pequefios
huesos, llamados martillo, yunque y estribo, conectados por articulaciones.
Debido a esta enfermedad se produce una hipermovilidad articular, por tanto,
las vibraciones sonoras no se transmiten adecuadamente del oido medio al
oido interno.

Los pacientes que sufren pérdida de audicibn producida por el
sindrome de podran encontrar la solucion mas adecuada para remediar su

enfermedad en el uso de audifonos.>®

2.5 Diagnéstico

El diagndstico inicial se puede realizar por medio de las manifestaciones
clinicas que presenta la persona con sindrome de Ehlers-Danlos, en los

antecedentes de los familiares e historia clinica del paciente.

La mayoria tiene una mezcla de sintomas de todas las categorias y no
entran en una claramente definida. La severidad puede variar entre los
miembros de la misma familia, y cada persona puede estar afectada de
manera diferente. Se puede confirmar mediante un estudio histopatolégico
con una biopsia de piel que nos indicara si hay anormalidades en las fibras

de colageno.®°

58
www.asedh.com

b,
.
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Se pueden usar criterios mayores y criterios menores propuestos por

Beighton para su diagndéstico con otras patologias.

Criterios mayores

% Puntuacion de Beigthon mayor de 4/9 (tanto en la actualidad

como en el pasado)

% Artralgias de mas de tres meses de duracion en cuatro o

mas articulares.®*

Criterios menores:

Puntuacién de Beigthon de 1,2 6 3 (0,1,2 6 3 en mayores
de 50 afos)

Artralgias hasta en tres articulaciones o dolor de espalda
(durante més de tres meses).

Dislocacién/Subluxacion en mas de una articulacion, o en
una sola en mas de una ocasion.

Tres o0 mas lesiones en tejidos blandos.

Piel anormal: estrias, hiperextensibilidad, piel delgada,
fragil, cicatrices atroficas.

Signos oculares: Parpados caidos, miopia o hendidura
palpebral.

Antimongolicas®?

61 Rodney Grahame Brighton Diagnosis Criteria for the Benign Joint Hypermobility Syndrome. Journal of
Rheumatogy ;2000; 27: 1777

6 Rodney Grahame Brighton. Arti. Cit. Pag. 1778
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Criterios de Beigthon para la laxitud articular:

+ Flexion pasiva de ,los dedos que sobrepase los 90°
(un punto por cada mano)

% Aposicion pasiva de los pulgares a la cara flexora del
antebrazo, un punto por cada lado.

+ Hiperextension activa de los codos que sobrepase
los 10°( un punto por cada lado)

% Hiperextension de las rodillas que sobrepase los 10°
(un punto por cada lado)

+ Flexion del tronco hacia adelante, con las rodillas en
extension, de modo que las palmas de las manos se

apoyen sobre el suelo (un punto).®®

2.6. Diagnostico diferencial

El diagnéstico diferencial de este sindrome debe ser de suma importancia en
la consulta odontolégica, para asi proceder de forma adecuada a los

tratamientos requeridos y precauciones de cada paciente.®
2.6.1 Sindrome de Marfan

El sindrome de Marfan es un trastorno hereditario del tejido conectivo,
autosémico dominante; se caracteriza por anomalias de los sistemas

esquelético, cardiovascular y ocular.

Caracteristicas clinicas. Los pacientes son altos, de extremidades largas,
manos grandes con dedos largos y presentan laxitud articular; Boca: paladar

alto, estrecho y apifiamiento dental; Cara: Larga y delgada.®®

63 http://www.hypermobility.org

o Joseph A Regezzi. Patologia Bucal. Ed. Interamericana Mc Graw-Hill Espaiia,1995.P4g.497
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2.6.2 Maltrato fisico infantil

Hay lesiones cutaneo- mucosas como: hematomas, contusiones, equimosis,
laceraciones, erosiones y pinchazos, que tienen una presencia frecuente y
reiterada( indicador de especial importancia en menores de tres afos), se
localizan en zonas no habituales y no prominentes como: areas periocular,
peribucal, regién oral ( Lengua, mucosa bucal, paladar blando, duro, encias y
frenillos), zonas laterales de la cara, pabellones auriculares, cuello, region
proximal y postero-interna de extremidades, térax, espalda, area genital y
nalgas que ocupan zonas extensas, que adoptan una disposicion

asimétrica.®®
2.6.3 Osteogénesis imperfecta.

Este trastorno 6seo generalmente se presenta en el nacimiento como una
enfermedad hereditaria, ocasionada por defectos en la cantidad o estructura
del colageno. Los tres sintomas clasicos incluyen fragilidad ésea, pérdida
temprana de la audicion y escleréticas con apariencia azulosa. Caracterizado
por fracturas en los huesos, sordera, cifoscoliosis, baja estatura,
deformidades dentales, puente nasal bajo, laxitud de las articulaciones,

hipermovilidad, tendencia a la formacién de hematomas y piernas en arco.®’

® |b. Pag. 497,498
66 Garcia-Baamonde, J.M.. Personalidad e inadaptacién en menores maltratados. Revista de
Psicologia General y Aplicada. 2006, 59, 4: 525-544

87 Radiol Technol. 2008 Jul-Aug;79(6): Pag. 535
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2.7 Tratamiento médico del sindrome de Ehlers-Danlos

En la actualidad no hay en tratamiento para el sindrome, por lo que las

complicaciones y sintomas se deberan atender de forma individual.®®

La fisioterapia estd indicada en las luxaciones y subluxaciones
recurriendo como Ultima opcidbn a la cirugia. Los analgésicos estan
recomendados en caso de dolor articular crénico.®® Cuando se presentan
complicaciones cardiovasculares como: prolapso de la valvula mitral, soplos
y dilatacion de aorta es importante controlar la presion arterial de manera
regular y las exploraciones deben ser lo menos traumaticas posibles para

evitar causar dafios a los vasos sanguineos.”

68 http/www. asedh.org (Asociacion Sindromes de Ehlers-Danlos e Hiperlaxitud)
*Ib.
p.
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3. Manifestaciones orofaciales

Las caracteristicas de la cara que hacen distinguible clinicamente al
sindrome son: puente nasal amplio, nariz delgada, hipertelorismo, protusién
de las orejas, abultamiento frontal, pliegues epicanticos, esclerética azul,
miopia, desprendimiento de retina, hiperextensibilidad de la piel (Fig.9).
Presencia de cicatrices en barbilla y frente cuando sufren algun traumatismo

por minimo que este sea, especialmente en nifios.”*

Fig. 9 Hiperextensibilidad de las orejas’

! Gorlin. Ob. Cit. 516
72 Jui-Lung Yen, Art. Cit. Pag 478
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3.1 Articulacién temporomandibular

En algunos pacientes hay movilidad al abrir la boca, para hablar o comer,
otros tienen una pobre apertura al momento de morder sus alimentos.
Ademas es comun notar en la consulta dental crepitacion, chasquidos,

trismus y dolor.”

Se presenta hipermovilidad e hiperlaxitud, por lo que las Iluxaciones,
subluxaciones y dislocaciones son frecuentes, estas pueden auto corregirse

o repararse por medio de cirugfa. "

Hipermovilidad articular: Al abrir la boca el condilo sobrepasa la eminencia
y se produce una translocaciéon de la articulacion, al finalizar la apertura. Se

caracteriza por presentar chasquido sin dolor ante el movimiento.”

Subluxacién: Existe desplazamiento condilar, pero persiste el contacto
entre las superficies articulares. Se caracteriza por presentar chasquido con
dolor ante el movimiento y excesiva apertura oral, suele ser reducida por el

mismo paciente.’®

Luxacién: Las superficies articulares estan separadas completamente.
Requiere reduccion por parte del cirujano maxilofacial.
Se caracteriza por presentar dolor, sin chasquido ante el movimiento,

excesiva apertura oral y bloqueo. *’

> M. Abel. Ehlers-Danlos syndrome: Classificacions, oral manifestacions and dental considerations.
Oralsurgery oral medicine oral pathology oral radiology and endodontology;102(5) Pag 583

M. Abel. Art. Cit. Pag 584

7> ). M2 Bengas Capote. Subluxacion/Luxacién temporomandibular. Semergen;2007, 25; 11. P4g970
"°Ib.

7 Ib.
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La luxaciéon/ subluxacidon se puede deber a:

¢ Bruxismo

¢+ Hiperlaxitud ligamentosa

+» Traumatismos: directos o indirectos
% Espontanea

% Asociada al sindrome”®
Se clasifica en:

Por la localizacion del céondilo:

% Anterior, la mas frecuente, donde el céndilo se localiza arriba y delante
de la eminencia temporal (apariencia de bostezo del paciente).

« Posteromedial, con fractura asociada.
Por la duracién:

% Aguda, minutos u horas.
% Mantenida, 2-3 meses.

+ Recurrente, a lo largo del tiempo.

e Traumatismos en mentdén con boca abierta.

« Manipulacién bajo anestesia general.”

b

9 http:/Aww.nlm.nih.gov/medlineplus/spanish/ency/article/001058.htm
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3.2 Signo de Metenier

Este signo se puede desarrollar a lo largo de la vida, no es una caracteristica
congénita, consiste en que los pacientes pueden extender la piel de sus ojos
de manera considerable hasta cubrirlos de forma completa (Fig 10) , esto se

debe a la hiperelasticidad que posee la piel de la cara.®°

Fig.10 Nifio con el signo de Metenier®
3.3 Lengua

La lengua es muy flexible debido a la hiperelasticidad que presenta la
membrana de la mucosa especializada, se caracteriza por el signo de
Gorlin, que consiste en la habilidad para tocarse la punta de la nariz con la

punta de la lengua (Fig. 10). &

8 pC Rowe. Ehlers-Danlos syndrome, J Pediatr ;1999, 135 p. 513

81 Rihard R. Paedriatric Dentistry. 32 edicion Editorial Oxfprd. Pag.253
82Kimberly A. Picture of the Month, Arrchpediatrics;2006,106. Pag105
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Aproximadamente el 50% de los pacientes con el sindrome de Ehlers-
Danlos lo puede hacer, comparado al 10% de la poblacién normal que lo

tiene.®

Fig. 11 Signo de Gorlin®
3.4 Paladar

El paladar cominmente se encuentra arqueado®®

Fig. 12. Paladar profundo®

BKimberly A. Picture of the Month, Arrchpediatrics;2006, 106. P4g105
84
Ib.
& Melamed. Multiple supernumerary teeth and Ehlers- Danlos syndrome: a case report. J oral pathol
Med.1 994;23. P4g.90-91
¥ www.google.imagenes.com
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3.5 Mucosa bucal

La mucosa bucal generalmente es delgada y fragil por lo que, puede llegar
a sufrir traumatismos cuando se realiza la exploracién con los instrumentos
dentales o se inicia el tratamiento, provocando contusiones, hematomas y
hemorragias, a causa de una integridad vascular deficiente. Cuando es
necesario colocar suturas estas deben mantenerse mas tiempo de lo normal
debido a que la cicatrizacion es mas lenta y cuando no es posible mantenerla

en su sitio se debe cubrir el sitio de la lesién con apésitos quirdrgicos.®”
3.6 Tejidos periodontales.

Los pacientes con el subtipo VIII de enfermedad periodontal, son mas
susceptibles que en los demas tipos, como se encuentra asociada a un factor
sisttmico es mas severa, puede haber perdida prematura de dientes
temporales y permanentes, ya que hay una notable fragilidad del ligamento

periodontal.

La encia se puede observar roja, con inflamacién, resilente y con
hiperplasia leve a moderada. Ademas puede haber destruccion del tejido

periodontal.®

¥ Fridich KI, Dental implications in Ehlers-Danlos Syndrome. A case Report. Oral Surg Oral med Oral
pathol 1990;69,4 Pag 431

% Thomas P sollecito.Systemic conditions associated with periodontitis in chilhood and adolescente.A
review of diagnostic posibilitis.Med oral Patol Oral cir bucal 2005;10. pag 142,143,144

® |b. P4g. 145,146.
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3.7 Frenillo labial y lingual

El frenillo labial y lingual generalmente no se encuentra presente en el
tipo Il o de hipermovilidad, cuando la alteracion en el tejido conjuntivo se

expresa de forma severa.”

Fig. 13 Frenillo lingual ausente®*
3.8 Anomalias dentarias

Las anomalias dentales mas frecuentes son: coronas altas y de fisuras
profundas, con incidencia alta a caries, fracturas dentales, céalculos pulpares
(Fig.14 ), dientes supernumerarios, raices que generalmente tienen formas

anormales (atrofiadas, fusionadas o dislaceradas).®?

Microdoncia, uno o varios organos dentales son mas pequefos de lo
normal, en la denticiébn secundaria es mas frecuente que en la primaria. Esta
anomalia afecta generalmente a los terceros molares y a los incisivos

laterales superiores. %

% . De Felice. Absence of the inferior labial and lingual frenula in Ehlers-Danlos syndrome, Lancet 357
(2001), Pag 1500-1502
91
Ib.
%2 Fridich K. Art. Cit. Pag. 435
* A. Cameron. Manual de Odontologia Pediatrica. Edit. Harcourt. Madrid Barcelona 20003. Pag. 191
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Se puede clasificar:

% Microdoncia generalizada. Todos los dientes presentan una forma
normal, pero son de menor tamafio que los dientes normales.

% Microdoncia generalizada relativa. Los dientes son pequefios en
relacion con los maxilares, que tienen un tamafio superior a lo
normal.®*

Los dientes se mueven con mucha facilidad en respuesta a un

tratamiento de ortodoncia, debido a la fragilidad del ligamento periodontal.®®

La dentina puede tener un patrén inusual y una estructura fina anormal

debido a un colageno aberrante en ella. Esto puede producir una anatomia
| 96

no habitual en la corona denta

L

He
Wb,

h

Fig. 14 célculos pulpares®’

" A. Cameron.Op. Cit. Pag. 192
95
www.asdh.org.
%M. Hoff, Dental manifestations in Ehlers-Danlos syndrome Report of a case, Oral Surg Oral Med

Oral Pathol 44 (1977), pp. 864—871

7 George Laskaris. Patologias de la Cavidad Bucal en nifios y adolescentes. Caraccas Venezuela. 12
Edicion ;2001.
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4. Tratamiento estomatologico.

En el tratamiento odontologico de pacientes con sindrome de Ehlers-Danlos
tanto en niflos como en adolescentes se deben tomar precauciones
generales para la consulta como: visitas que deben de ser de corta duracion
para no provocar la luxacion y subluxacion de la articulacién
temporomandibular Se deben evitar movimientos bruscos para no causar
lesiones o agravarlas en la piel de la cara o0 en mucosa de la cavidad

bucal.%®
4.1 Anestesia

La anestesia local esta indicada cuando no existan complicaciones
vasculares graves, al momento de realizarla se deben tomar las
precauciones necesarias para no lesionar la mucosa, musculos o nervios
adyacentes, esta debe de efectuarse con agujas finas y cortas que pueden
ser del numero 30. En caso de haber causado una lesién se aconsejara al
nifio colocar una bolsa con hielo sobre el area afectada, cuando observe
hinchazén o presencia de petequias, este debe llevarse inmediatamente a un
hospital, ya que puede ser sintoma de hemorragia tisular profunda, que

debera ser atendida de forma inmediata en un hospital.*®

En nifios pequefios que necesitan tratamiento odontolégico extenso,
sufren de dolor, que su conducta en el consultorio dental impide el
cumplimiento satisfactorio del mismo, esta indicada la anestesia general
porque que reduce el tiempo, disminuye trastornos fisicos, emocionales asi

como el miedo y la ansiedad. **°

% Mk. Abel.Art. Cit. Pag. 589

% A. Cameron. Op. Cit. Pag.31
100 |b
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Se debe tomar en cuenta las complicaciones frecuentes del sindrome
como; hemorragias, soplos, diseccion de la aorta, subluxacion y luxacién de
la articulacidon temporomandibular, al momento de programar la anestesia

general.'%

Deberd ser administrada exclusivamente en quir6fanos, en terapia
intensiva con un area de hospitalizacion y por un anestesiologo, los
tratamientos odontoldgicos los realizara un odontdlogo capacitado en el

manejo de pacientes bajo anestesia general.'?

Formularios de consentimiento

« Formularios de consentimiento para nifios menores de 14 afios

Se debe hacer un formulario de consentimiento de menores. Los
padres o tutores deben firmar y una tercera persona, el odontélogo debe ser

testigo de la firma.

+ Consentimiento para adolescentes de 14-16 afios

Los adolescentes deben dar su consentimiento para el tratamiento
propuesto, asi como también debe hacer el padre o tutor y sebe firmar el
consentimiento de menores. El odontélogo debe atestiguar el acto de la

firma.

«» Consentimiento para mayores de 16 afnos.
Un paciente mayor de 16 afios debe autorizar su propio tratamiento para

que este pueda realizarse, utilizando un consentimiento para adultos.*®

101

Ib. Pag. 32

102
Ib.
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Ib.
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% Tratamiento de urgencia

En casos urgentes, se puede proceder al tratamiento odontologico sin

el consentimiento del nifio, padres o tutor, si en opinidon del facultativo, el

tratamiento es necesario y tiene caracter urgente para salvar la vida del nifio

o para evitar dafios graves a su salud.*®*

Valoracion pre anestésica

Se requiere una valoracion completa para descartar cualquier posible

complicacion que se pudiera producir como consecuencia de la anestesia, el

anestesista se interesara principalmente por: Vomitos, reacciones alérgicas,

problemas de intubacion y antecedentes familiares de muerte por

anestesia.’®
Instrucciones de ayuno

+ Nifios menores de 6 afos.

Ningun sélido 6 horas antes de la intervencién
Nada de leche materna 4 horas antes de la intervencién
Nada de liquidos 2 horas antes de la intervencion

% Niflos mayores de 6 afios

No ingerir ningtin sélido o liquido 6 horas antes de la intervencion*®®

104

Ib. Pag. 34
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Tratamiento dental

Una vez que el nifio o adolescente se encuentre en quiréfano y no
haya sido posible realizar la serie radiografica con anticipacién, se hara en
ese momento, con el fin de planificar cuidadosamente el tratamiento,

procurando siempre que la intervencién sea inferior a las 2 horas.'®’

Si es posible, los padres deben acudir a la sala de recuperacion una
vez que el nifio haya despertado y se encuentre estable. Los nifios pequefios
pueden estar desorientados y trastornados mientras recuperan la

conciencia.'®
Instrucciones postoperatorias

Las instrucciones y las notas de consulta para la ficha médica deben ser
claras y legibles. Es muy importante que el personal de enfermeria sepa que
tratamiento se ha practicado y quien la ha llevado a cabo. También debe

saber a quien tiene que acudir en caso de que surjan complicaciones.'®®
4.2 Tratamiento periodontal.

Debe hacerse un examen oral riguroso, control, mantenimiento saludable y
estable del tejido periodontal, cuando haya salud de los tejidos, las
hemorragias causadas por enfermedad periodontal dejaran de ser frecuentes
y poco a poco se detendran, el manejo del hilo dental solo estara indicado en

los paciente y padres que parezcan capaces de dominar la técnica. **°

107 |b

108 |b
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El tratamiento odontolégico en casos de enfermedad periodontal en
nifios y adolescentes, primero es estar alerta sobre el potencial riesgo de
infeccién y la disminucién de la respuesta del paciente frente a los agentes
patégenos que son causantes de ella, ya que es posible que se requiera de
profilaxis antibidtica ya que esta puede ser mas agresiva debido a que se

asocia a una enfermedad sistémica.!'!

Se debe efectuar la remocioén de célculo dental, el raspado y alisado de
los dientes por etapas, iniciando con el célculo supragingival, permitiendo
que la inflamacioén ceda y que la hemorragia no sea profusa, en nifios no es
comun el célculo subgingival pero si existe este debe eliminarse con sumo

cuidado y por cuadrante.**?

4.3 Cirugias

Se debe indicar profilaxis con antibidticos cuando pueda haber presencia de
prolapso de la valvula mitral, debe de conocerse el estado de salud general

del paciente.**®

Para realizar cirugias se necesita una limpieza de las zonas afectadas y

realizar la extraccion de los dientes afectados. ***

Las suturas deberan permanecer mas tiempo del usual por la fragilidad
de la mucosa oral. Se debe usar un hilo absorbible muy fino, ademas la zona
donde se colocan los puntos se tiene que inmovilizar para evitar que los

bordes se muevan y facilite la cicatrizacion.**

111 |b

112 |b

113 |b
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4.4 Tratamiento de ortodoncia

Los aparatos ortodonticos deben ser suaves, estar bien pulidos, sin bordes
cortantes y de disefio simple, por la fragilidad de los tejidos. Debido a la
fragilidad del ligamento periodontal provoca que los dientes se muevan mas
rapido de lo normal, como consecuencia puede haber recaida en el
tratamiento por lo que serd necesario mantener el retenedor en boca mas

tiempo del normal.**

4.5 Procedimientos restaurativos

La mayoria de los procedimientos de restauracion, puede realizarse sin
dificultad en estos nifios, solo se deberan evitar lesionar tejidos blandos con
instrumentos rotatorios y filosos, se puede usar el dique de hule para
proteger los labios y la lengua de cualquier traumatismo, siendo
recomendable el uso de grapas SS White nimeros 22,18 y 201 que no
traumatizan demasiado tejidos blandos, las restauraciones de acero- cromo
deberan evitarse si es posible con el fin de prevenir laceracion gingival y

hemorragia.’
4.6 Procedimientos endododnticos.

Los procedimientos de endodoncia son recomendables, espacialmente en
nifios ya que reducen la necesidad de extraccion y se causa minima
hemorragia al realizarlos, se contemplan los métodos convencionales como:
pulpotomia y pulpectomia, siempre considerando que puede haber
complicaciones debido a la presencia de célculos pulpares, calcificaciones y

a la anatomia que la raiz tenga.'*®

18 Jonh. K. Art. Cit.492

” www.asedh.com
8 Mark Ebel. Art. Cit. Pag 587
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4.7 Tratamiento de la luxacion y subluxacion de la articulacién

temporomandibular

Para realizar el tratamiento de la articulacion temporomandibular es
importante como primer paso realizar una historia clinica que nos indique a
que se debe la patologia; ya puede asociarse propiamente al sindrome, a
causa de algun traumatismo, principalmente en nifios o a la manipulacion

bajo anestesia general.**®

Se debe valorar la presencia de asimetrias faciales, tumefacciones y se
observan los movimientos mandibulares, comparandolos con los rangos

normales, que son:
Méaxima apertura: 40-50mm de distancia interincisal

Lateralidad: distancia entre la linea media entre los incisivos centrales

superior e inferior. Oscila de 8 a 12mm.
Protusion: de 8-10mm

En condiciones normales la excursion mandibular debe realizarse sin

ningln tipo de desviacién.*®

119 . . ; . . ., . .
Guillermo Raspall. Cirugia Maxilofacial. Patologia Quirurgica de la cara, boca, cabeza y cuello.

Editorial Médica Panamericana. Espafia. 1997. P4g. 259-260
120
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La exploracion fisica debe seguir un patron estandarizado.

Palpacion de la articulacion y posteriormente la de ambas solicitando al

paciente que realice movimientos de apertura, cierre, y lateralidad, para

hacer una comparacion. Debe valorase la presencia de dolor, tumefaccion o

ruidos articulares, explorando los musculos que intervienen en los

movimientos mandibulares. La exploracion se realiza palpando la zona

anatdmica del masculo.*?*

X/
L X4

Musculo pterigoideo lateral
Se explora introduciendo el indice intraoralmente, entre la rama
ascendente mandibular y la tuberosidad maxilar, palpando superior y

medialmente.

Musculo pterigoideo medial.
Se explora intraoralmente, introduciendo el indice y palpando

internamente la rama mandibular por detras del trigono retromolar.

Musculo milohiodeo.
Constituye el suelo de la boca y se palpa bimanual.

Musculo Temporal:

Se explora al palpar el recorrido del musculo en la parte lateral de la
cabeza y le pide al paciente que eleve y retraiga la mandibula
mientras se le aplica resistencia con un depresor de lengua ubicado
entre los dientes. El depresor de lengua se estira luego de terminado

el movimiento.

121

Ib. Pag. 260
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< Musculo Masetero

El examinador palpa el recorrido muscular sobre las mejillas y le pide
al paciente que cierre su boca mientras se aplica resistencia en la

mandibula con un depresor de lengua.'?

Tratamiento

En los casos de hipermovilidad y subluxacion que no se acompafien de
alteracion interna de la articulacion y son asintomaticos se aconseja no
realizar tratamiento ya que el paciente suele estar consciente del problema 'y
lo soluciona por si solo, ademas de que en la mayoria no evoluciona a una

luxacién.'®

El tratamiento de la luxacion aguda consiste en la reduccion de la
misma mediante la maniobra de Nelaton, en la que el cirujano introduce los
pulgares sobre la superficie oclusal de los segundos molares inferiores, el
resto de los dedos a nivel del &ngulo y realiza la fuerza en inferior, posterior y
superior, para conseguir la colocacion del condilo en la cavidad glenoidea.
Cuando transcurre un periodo prolongado y existe contractura muscular

puede ser necesario infiltrar con anestesia local.***

Cuan los episodios de luxacién articular aparecen de forma repetida,

puede valorarse la necesidad de una solucién quirtrgica.*®

22
3
24
.
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4.8 Profilaxis antibiotica.

Esta es recomendada cuando se van a

relevantes y se presente prolapso de la valvula mitral (Cuadro 2 ,3y 4).

126

General*?’
Medicamento Via de Dosis- Dosis- | Tiempo
administracion | adulto nifios
Amoxicilina Oral 2gr 50mg/kg lhora
antes
Ampicilina [.M.- LV. 29r 50mg/kg | 30min
antes

realizar procedimientos dentales

26 American College of Cardiology/American Heart Association: ACC/AHA 2006 guidelines for the management

of patients with valvular heart disease. A report of the American College of Cardiology/American Heart

Association J Am Coll Cardiol. 2006; 48:1-148.

127
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Alérgicos a las penicilinas®®

Medicamento Via de Dosis- Dosis-nifios | Tiempo
administracion adulto

Clindamicina | Oral 600 mg 20 mg/kg 1 hora
antes

Cefalexina Oral 29 50 mg/kg 1 hora
antes

Cefadroxilo Oral 29 50 mg/kg 1 hora
antes

Azitromicina | Oral 500mg 15mg/kg 1 hora
antes

Claritromicina | Oral 500mg 15mg/kg lhora
antes

Pacientes alérgicos a la penicilina e incapacitado para recibir

tratamiento por via ora

| 129

Medicamento | Via de Dosis- Dosis-nifio | Tiempo
administracion | adulto
Clindamicina | L.V. 600mg. 20mg/kg 30 minutos
antes

128
Ib.
129
Ib.
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Conclusiones

Por las investigaciones y descubrimientos que se han realizado a lo
largo de la historia podemos concluir que en el sindrome de Ehlers-Danlos
hay anomalias en la sintesis o estructura del coldgeno, que afecta de forma
significativa al tejido conjuntivo, manifestandose en diversas complicaciones
de sistemas y organos del cuerpo humano, por lo que la vida de los
pacientes se ve modificada a diario, impidiéndoles realizar actividades

comunes sin las precauciones necesarias.

En la cavidad oral, se encuentran anomalias en érganos dentarios,
ligamento periodontal y mucosa bucal principalmente, por lo que los
tratamientos estomatolégicos como: procedimientos restaurativos,
endodonticos, periodontales, ortoddnticos y cirugias deben seguir un plan de
tratamiento cuidadoso, teniendo en cuenta las limitaciones propias del
paciente debido al sindrome y posibles complicaciones que puedan
presentarse en el consultorio dental , siendo de vital importancia para el

odontdlogo.

La intervencion del odontdlogo en los pacientes pediatricos que tienen
el sindrome, permitird brindarles una atencion odontoldgica preventiva siendo
lo mas importante en los casos en los que sea posible, mejorando asi no solo

su salud bucal sino su calidad de vida en general.
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