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1. INTRODUCCION:

El tejido conjuntivo comprende un papel fundamental tanto funcional como estructural
en el organismo, a su vez el coladgeno juega un aspecto importante en la resistencia,
conformacioén y funcionamiento de los tejidos a nivel sistémico, si este se ve alterado
en su estructura o funcion puede traer consigo una serie de patologias
(colagenopatias), relacionadas con él y con ello afectando a diversos niveles las

estructuras.

Una de las afecciones mas frecuentes del tejido conjuntivo y especificamente de las
alteraciones del colageno es el Sindrome de Ehlers-Danlos, el cual tiene una
prevalencia importante y es poco conocido, en el presente trabajo describiremos sus
indicios, signos y sintomas de dicho padecimiento, haciendo referencia primeramente
a los parametros normales de los anormales y prosiguiendo con sus tipos, formas de
sospechar de él y haciendo énfasis en las complicaciones bucodentales que se tienen

en la practica odontoldgica de todos los dias.

La importancia de este trabajo radica en brindar un mayor enfoque a este sindrome
dentro del ambito odontolégico y la informacion necesaria para diagnosticar y tratar a
este tipo de pacientes que lo padecen, poniendo especial atencion a su manejo en las
diferentes fases del tratamiento odontolégico, dando un panorama mas amplio a una
de las afecciones poco conocidas dentro de la odontologia y siendo tan importante por
las multiples manifestaciones orales, tener desconocimiento del sindrome y de que

nuestro paciente lo padece puede poner en riesgo la vida del paciente.



2. TEJIDO CONJUNTIVO

El tejido conjuntivo comprende un grupo diverso de células dentro de una matriz
extracelular especifica de tejido, dentro de sus células se clasifican en fijas y
transitorias.%4°

El tejido conjuntivo esta compuesto de; fibras proteinicas (de colageno, elésticas y
reticulares) y un componente amorfo que contiene moléculas especializadas
(proteoglicanos, glucoproteinas multiadhesivas y glucosaminoglicanos) estas
constituyen la sustancia fundamental, existen diferentes tipos de tejido conectivo
los cuales tienen funciones especificas e importancia biol6gica en nuestro
organismo.®

A continuacion, se expone una clasificacion del tejido conjuntivo;

MESENQUIMA

| TEJIDO CONJUNTIVO|

EMBRIONARIO \
| TEJIDO CONJUNTIVO
MUCOSO

|
TEJIDO CONJUNTIVO|

| LAXO
|_|TEJIDO CONJUNTIVO| J

ADULTO |
' | |TEJIDO CONJUNTIVO
DENSO |

— IRREGULAR

TEJIDO
CARTILAGINOSO

REGULAR

7

CLASIFICACION DEL
TEJIDO CONJUNTIVO

—  TEJIDO OSEO

— TEJIDO ADIPOSO

]
TEJIDO CONJUNTIVO _|
ESPECIALIZADO

— TEJIDO SANGUNEO

| TEJIDO
HEMATOPOYETICO

—{ TEJIDO LINFATICO

TABLA1°



2.1 HISTOLOGIA

Células del tejido conjuntivo:

Las células del tejido conjuntivo propiamente dicho se dividen en dos grandes
grupos; fijas (residentes) aquellas que no migran y transitorias aquellas que
utilizan el torrente circulatorio y los vasos linfaticos para tener acceso al tejido

conjuntivo propiamente dicho, donde mueren o bien se desplazan a otras

zonas del organismo.*°

TABLA 2. 40 Células fijas y transitorias
CELULAS FIJAS CELULAS TRANSITORIAS
e Fibroblastos e Células plasmaticas
e Adipocitos e Linfocitos
e Pericitos e Neutrofilos
e Mastocitos e Eosindfilos
e Macréfagos e Basdfilos
e Monocitos
e macréfagos

A continuacion, haremos una breve descripcidn de las células de mayor

relevancia:
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CELULAS FIJAS:

FIBROBLASTOS:
Los fibroblastos son las células mas abundantes del tejido conjuntivo,
provienen de las células mesenquimatosas y su principal funcion es producir

matriz extracelular, los fibroblastos pueden encontrarse activos o inactivos.4°

ADIPOCITOS:
Las células adiposas (adipocitos) son células amitéticas encargadas de
sintetizar y almacenar triglicéridos, de los cuales distinguen dos tipos de

adipocitos: uniloculares y multiloculares.*°

* Los adipocitos uniloculares, son unas células redondeadas de gran tamafio
(didmetro <120 | im) rellenas de una sola goticula de lipido, predominan en el
tejido adiposo blanco.*°

* Los adipocitos multiloculares poseen una morfologia poligonal, un tamafno
menor que los adipocitos del tejido adiposo blanco, y numerosas goticulas con
lipidos dispersas en su citoplasma.*°

PERICITOS

Los pericitos, derivados de las células mesenquimatosas, rodean parcialmente
las células endoteliales de los capilares sanguineos y las vénulas pequefas.
Estan dotados de una ldmina basal, que puede fusionarse con la de las células
endoteliales cercanas. Los pericitos comparten algunas caracteristicas de las
células del masculo liso y las células endoteliales; pueden diferenciarse en
fibroblastos, células endoteliales o células del musculo liso vascular al ser

inducidas por una agresién ambiental.*°
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MASTOCITOS:

Los mastocitos provienen de células progenitoras de médula 6sea, que migran al
tejido conjuntivo para madurar, subsistir y, rara vez, dividirse. Estas células ovoides
dotadas de un nudcleo central poseen granulos limitados por membrana que confieren
la propiedad de metacromasia, los mastocitos almacenan algunas moléculas
farmacoldgicas, llamadas mediadores primarios o preformados, en estos granulos y
sintetizan otras, los mediadores secundarios, con arreglo a las necesidades

celulares.40

MACROFAGOS:

Los macréfagos, son células de morfologia irregular y un didmetro comprendido entre
10y 3 O)0.m, son fagocitos y pertenecen al sistema fagocitico mononuclear, un grupo
de células derivadas de precursores hemato- poyéticos comunes, los macrofagos se
desplazan a lo largo del torrente circulatorio en forma de monocitos y maduran para
diferenciarse en macréfagos al pasar al tejido conjuntivo, algunos macréfagos se
asientan en el area del organismo a la que acceden al abandonar los vasos
sanguineos y reciben el nombre de macréfagos residentes (fijos) (p. €j., las células
de Kupffer, las células de Langerhans, las células de la microglia), mientras que los
macrofagos transitorios (libres) son aquellos que llevan a cabo sus funciones y

después mueren en el area en el que han actuado o bien migran a otras regiones.*°
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CELULAS TRANSITORIAS:

CELULAS PLASMATICAS:

Las células plasmaticas, que derivan de un subgrupo de linfocitos (linfocitos B)
activados por contacto con un antigeno, son células ovaladas de gran tamafio
(aproximadamente, 2 0 |im de diametro) con un nucleo excéntrico denso cuya
heterocromatina muestra una configuracion tipica de esfera de reloj o rueda de

carro.40

LEUCOCITOS:

Los leucocitos, o glébulos blancos, circulan en el torrente circulatorio y migran al tejido
conjuntivo al ser reclutados por citocinas o bien reconocerlas a través de sus

receptores de localizacion.*°

* Los monocitos; los macrofagos se desplazan a lo largo del torrente circulatorio en
forma de monocitos y maduran para diferenciarse en macréfagos al pasar al tejido
conectivo.*°

* Los neutréfilos responden al factor quimiotactico de neutréfilos liberado por los
mastocitos y actuan fagocitando y digiriendo bacterias en las reacciones de
inflamacion aguda. Estas células mueren y pasan a formar parte del pus, tras su
desgranulacién para destruir a las bacterias. 4°

* Los eosinodfilos acuden al area de inflamacion por accion del factor quimiotactico
de eosinofilos, sintetizado por los mastocitos y actian en la inflamacion aguda,
destruyen parasitos y fagocitan complejos antigeno-anticuerpo.*®

* Los basofilos son unas células similares a los mastocitos con funciones similares
a estos.*0

- Los linfocitos abundan especialmente en las areas de inflamacion crénica.*°



CLASIFICACION DEL TEJIDO CONJUNTIVO:

Tejido conjuntivo embrionario:

Si bien algunos autores consideran que podria incluirse en la categoria de tejido
conectivo propiamente dicho, el cual aparece en todo el organismo.*°

El tejido conjuntivo embrionario se encuentra presente en el embridon y dentro del
cordén umbilical, a su vez tiene una subdivision; mesénquima y tejido conectivo

mucoso.940

e MESENQUIMA
El tejido conjuntivo mesenquimatoso, abunda en el embrién y el feto; se compone de
una sustancia fundamental gelatinosa, rica en acido hialurénico y fibras reticulares

(fibras de colageno de tipo Il) en la que se embeben las células mesenquimatosas. 4°

e TEJIDO CONJUNTIVO MUCOSO:

El tejido conjuntivo mucoso se encuentra en el cordon umbilical, donde recibe el
nombre de gelatina de Wharton y en la pulpa de los dientes en desarrollo, se
caracteriza porque posee, respecto al niumero de fibras y de células una matriz
extracelular con gran proporcion de sustancia fundamental, la sustancia fundamental
es atravesada por una red delicada de fibras colagenas, a las que se adhieren las
escasas células del tejido conectivo mucoso, las cuales son fibroblastos grandes con

forma estrellada.39:40
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Tejido conjuntivo del adulto:

Los tejidos conjuntivos pertenecientes a esta categoria se dividen en dos subtipos

generales:

Tejido conjuntivo laxo:

El tejido conectivo laxo es el mas difundido en el organismo, ya que se

distribuye entre los demas tejidos y los sostiene.3?

Es un tipo de tejido conjuntivo celular con fibras de coldgeno delgadas y
relativamente escasas, la sustancia fundamental es abundante, teniendo una
consistencia viscosa y gelatinosa, cumple una importante funcién en la difusion
de oxigeno y nutrientes.

Se halla ubicado principalmente debajo de los epitelios que tapizan la
superficie externa del cuerpo y que revisten las superficies internas, también
es asociado con el epitelio de las glandulas y rodea a los vasos sanguineos

mas pequefios.®

Dentro de sus principales funciones podemos mencionar las siguientes:
confiere a los tejidos resistencia al estiramiento y a la compresion, constituye
el soporte mecanico de las células y de los tejidos con los que se relaciona,
constituye una de las vias que usan las células para desplazarse, es el medio
por el que llegan los nutrientes a las células y por el que se eliminan los
desechos, muchos de sus componentes resultan imprescindibles para la

cicatrizacion de lesiones.3°

11



Tejido conjuntivo denso:

El tejido conectivo denso se caracteriza porque su matriz extracelular posee,
con relacion a la sustancia fundamental una gran proporcion de fibras; se

subdivide a su vez en denso regular y denso irregular.3®

DENSO IRREGULAR:

El tejido conectivo denso irregular se caracteriza por que sus fibras colagenas
se agrupan en haces que se entrelazan para formar una red (Imagen 1), las
células se encuentran en medio de una sustancia fundamental escasa,
tratdndose de fibroblastos cuyos citoplasmas resultan dificiles de distinguir, el
tejido conectivo denso irregular podemos encontrarlo en la dermis, el
pericondrio, el periostio, el epineurio, la duramadre y la capsula de varios

érganos (higado, baso, ganglios linfaticos, testiculos, etc.) 2

IMAGEN 1 9 Tejidos conjuntivos laxo y denso irregular, glandula mamaria, ser humano, H&E, 175 X;
recuadros 350 X. Esta fotomicrografia muestra con poco aumento tanto el tejido conjuntivo laxo (LCT)
como el tejido conjuntivo denso irregular (DICT) con fines comparativos. El tejido conjuntivo laxo rodea

el epitelio glandular (GE).
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DENSO REGULAR:

El tejido conectivo denso regular recibe este nombre porque sus fibras de
agrupan en haces paralelos entre si, pues se hallan en estructuras sometidas
a tracciones unidireccionales, como los tendones aponeurosis y ligamentos
(Imagen 2).93°

Los tendones insertan los extremos de los masculos largos, en los huesos, son
mas 0 menos cilindricos y se encuentran compuestos por haces paralelos de
fibras colagenas tipo I, entre las cuales hay hileras de fibroblastos llamados
tendinocitos.*®

Las aponeurosis insertan a los musculos planos con estructuras vecinas,
constan de varias capas de fibras colagenas, cuyos haces estan organizados
de maneratal que cada capa es paralela entre siy en las distintas capas siguen
direcciones diferentes, a su vez algunos haces pasan de una capa a otra.3°
Los ligamentos contribuyen a la unién de los huesos en algunas articulaciones,
se componen de un tejido conectivo similar al de los tendones, aunque poseen
fibras elasticas y sus fibras colagenas no se hayan ordenadas con tanta

regularidad.®

IMAGEN 2 9.Tejido conjuntivo denso regular, tendén, corte longitudinal, ser humano, H&E, 100 X. En esta

muestra se incluye el tejido conjuntivo denso irregular del tendoén, el epitendon (Ept). Los fasciculos tendinosos

(TF) que componen el tend6n estan rodeados por un tejido conjuntivo menos denso que el asociado con el

epitenddén. En cortes longitudinales como éste, el tejido conjuntivo que rodea los fasciculos individuales, el

endotendon (Ent), parece desaparecer en ciertos sitios.

13



El tejido conjuntivo denso regular se subdivide en dos grupos, colagenoso y

elastico, en funcién de cudles sean las fibras predominantes en el mismo.4°

Tejido conjuntivo colagenoso regular denso, el cual constituye los tendones,
las aponeurosis y los ligamentos, esta formado mayoritariamente por haces
gruesos de fibras de colageno de tipo |, orientadas en paralelo y empaquetados
de tal manera que apenas contienen sustancia fundamental y fibroblastos

comprimidos entre ellos.
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Colageno:

Fibras de colageno:

Son el componente estructural mas abundante del tejido conjuntivo, dentro de sus
caracteristicas se encuentra que son flexibles y tienen una resistencia tensora
notable, bajo el microscopio 6ptico, normalmente las fibras de colageno aparecen
como estructuras onduladas de espesor variable y longitud indeterminada.

A continuacion, se muestra una imagen de las fibras de coldgeno normales y otra

alteradas por sindrome de Ehlers-Danlos:

IMAGEN “2,

Las mutaciones en el GEN COL3AL1 resultando en el sindrome de Ehlers - Danlos tipo IV, alteraciones en el tamafio y distribucion de las fibrillas de

colageno principales de la dermis.(figura A es la muestra de control normal, figura B es SED V).

15



Las fibras de colageno se tifien facilmente con eosina y otros colorantes acidos,
dentro de cada fibra las fibras de colageno aparecen como haces de subunidades
filamentosas finas, estas subunidades son fibrillas de colageno tienen un diametro
relativamente uniforme. Sin embargo, en distintos sitios y en distintas etapas del
desarrollo, las fibrillas varian de tamafio. En los tejidos en desarrollo o inmaduros, las

fibrillas pueden tener no mas de 15nm o 20nm de diametro.®

En la imagen 4, se muestra el contraste de coldgeno sano ante la forma anormal en

el colageno alterado en sindrome de Ehlers-Danlos.

Normal Collagen

IMAGEN 4. %2

Sindrome de Ehlers-Danlos es una coleccién de mutaciones que causan defectos en la sintesis y el procesamiento de las fibras de

colageno, que reducen su resistencia a la traccion. Los tejidos que contienen altas concentraciones de colageno, tales como la piel, los
ligamentos y las articulaciones, se ven afectadas frecuentemente en el sindrome de Ehlers-Danlos. Fenotipos comunes son la hiperlaxitud
articular y piel hiperextension. Micrografias electrénicas de colageno a partir de pacientes de Ehlers-Danlos revelan fibrillas que tienen

forma anormal en comparacién con coldgeno de pacientes no afectados, lo que indica un defecto estructural en las fibrillas de colageno.
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El colageno es una proteina fibrosa secretada principalmente por células del tejido
conectivo, es la mas abundante en el cuerpo humano, representando el 30% total de
las proteinas del organismo, constituye una cuarta parte de la masa proteica total.?’

Se han encontrado alrededor de 20 tipos de colageno, los principales son; I, Il, V, XI,
en tejidos conectivos (colagenos fibrilares). De acuerdo con su estructura y funciones,

el colageno puede ser clasificado en grupos:

COLAGENOS QUE FORMAN FIBRILLAS:

Este tipo de colageno estd compuesto por moléculas que se agregan sin consumo
de energia, los siguientes tipos de colagenos pertenecen a dicho grupo: el tipo I, Il, V
y Xl, el tipo | es el mas abundante en el cuerpo humano, formando parte de muchos
tejidos, presentes en huesos, dentina, tendones, capsulas de diversos 6rganos,

dermis. etc.23

COLAGENOS ASOCIADOS A FIBRILLAS:
Este grupo forma estructuras pequefias que unen las fibrillas colagenas entre si y
otros componentes de la matriz extracelular. Los tipos de colagenos que conforman

el grupo son: IX'Y XII.%



COLAGENO QUE FORMA RED:

Este tipo de colageno cuyas moléculas son asociadas para formar un filtro o red
tridimensional es de tipo IV, es uno de los principales componentes de las ldminas
basales, su principal papel es de adherencia y de filtracion.?

COLAGENO DE ANCLAJE:
Podemos encontrarlo en el colageno tipo VII y se encuentra presente en las fibrillas

de anclaje que unen las fibras colagenas (colageno tipo 1) a las laminas basales.?

IMAGEN 5 9 Fibras de colageno y elasticas. Fotomicrografia de un montaje entero de mesenterio expandido

tefiido con resorcina-fucsina.

18



TEJIDO CONJUNTIVO ESPECIALIZADO

e TEJIDO CARTILAGINOSO

El tejido cartilaginoso (o cartilago) es un tipo de tejido conectivo especial, el
cual posee una matriz extracelular de consistencia firme, algo flexible y muy
resistente al estiramiento o compresion.3°

El cartilago es un tejido avascular que contiene condrocitos y una matriz
extracelular extensa, mas del 95 % del volumen del cartilago corresponde a la
matriz extracelular, el cual es un elemento funcional de este tejido, los
condrocitos son escasos pero indispensables para la produccion y el

mantenimiento de la matriz.°

Segun las caracteristicas de su matriz, se distinguen tres tipos de cartilago que
difieren en cuanto a su aspecto y sus propiedades mecanicas, los cuales se

exponen de manera breve a continuacion:

» Cartilago hialino, se caracteriza por una matriz que contiene fibras de
colageno tipo Il, GAG, proteoglucanos y glucoproteinas multiadhesivas

» Cartilago elastico, el cual se caracteriza por fibras elasticas y laminillas
elasticas ademas de material de matriz de cartilago hialino.

» Cartilago fibroso (fibrocartilago), que se caracteriza por abundantes fibras de

colageno tipo |, ademas de material de matriz del cartilago hialino.

19



A continuacion, se muestra una imagen general del cartilago hialino (imagen 6).

IMAGEN 6 9 Estructura general del cartilago hialino. Esta fotomicrografia de un preparado de rutina tefiido
con H&E de cartilago hialino muestra sus caracteristicas generales. Se debe observar la gran cantidad de matriz

extracelular que separa una poblacién escasa de condrocitos. 450 X.
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e TEJIDO OSEO

El tejido éseo es un tipo de tejido conectivo especial, dotado de una gran
dureza, la cual deriva de la calcificacion de la matriz extracelular, a pesar de
ser muy duro, posee una gran vitalidad, lo cual, entre otras cosas, le permite a
cambiar de forma cuando es sometido a tracciones 0 a compresiones
prolongadas distintas de las habituales.3°

El tejido 6seo es el componente mas representativo de los huesos, los cuales
suelen contener otros tejidos, en particular, tejido conectivo denso, tejido
cartilaginoso y tejido hematopoyético.*®

Las células principales del tejido 6éseo son los osteocitos, los cuales presentan

una forma lenticular.3°®

IMAGEN 7 9 Pp.239 En este corte transversal de hueso compacto maduro descalcificado tefiido con H&E
aparecen varias osteonas (O) con laminillas concéntricas. Los conductos de Havers contienen vasos sanguineos,
nervios y tejido conjuntivo. Los osteocitos experimentan una retraccion considerable durante la preparacion de

muestras de rutina.
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e TEJIDO ADIPOSO

El tejido adiposo unilocular, se localiza principalmente en la capa subcutanea
o hipodermis de la piel donde recibe el nombre de paniculo adiposo, el color
blanco o color amarillo del tejido adiposo unilocular depende de su contenido
de carotenos (pigmentos liposolubles que ingresan en el organismo con la
ingestidon de algunos alimentos y resultan mas abundantes en la grasa
amarilla).®®

Las células del tejido adiposo unilocular se llaman adipocitos y suelen ser muy
grandes®

. ' ’ \ capilar\

r !'ma m’ncleo&

Y. 40
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IMAGEN 8 9 Pp.278. Fotomicrografia de gran aumento de una muestra de tejido adiposo blanca fijada en

¢

glutaraldehido e incluida en plastico. En algunos sitios se observa el citoplasma de los adipocitos individuales y

parte del nicleo de uno de ellos ha quedado en el plano de corte.
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e TEJIDO SANGUINEO
La sangre es un tejido conjuntivo liquido que circula a través del sistema
cardiovascular, al igual que los otros tejidos conjuntivos, la sangre esta
formada por células y un componente extracelular. El volumen total de sangre
en un adulto promedio es de alrededor de 6 L, lo que equivale del 7% del peso
corporal total. La accién de la bomba cardiaca impulsa la sangre a través del
sistema cardiovascular para que llegue a los tejidos corporales, muchas de las
funciones de la sangre son las siguientes: °

e Transporte de sustancias nutritivas y oxigeno hacia las células en forma directa
o indirecta.

e Transporte de desechos y didxido de carbono desde las células.

e Distribucion de hormonas y otras sustancias reguladoras a las células y los
tejidos.

e Mantenimiento de la homeostasis porque actia como amortiguador (buffer) y
participa en la coagulacion y la termorregulacion.

* Transporte de células y agentes humorales del sistema inmunitario que
protege al organismo de los agentes patégenos, proteinas extrafias y células

transformadas (es decir, células cancerosas).’
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IMAGEN 9 9 Fotomicrografia de un frotis de sangre periférica, coloreado con la técnica de Wright, en donde

la mayoria de los elementos formes, estan distribuidos de manera uniforme.

23



o

@mm%
= i

TEJIDO HEMATOPOYETICO

La hematopoyesis (0 hemopoyesis) comprende tanto la eritropoyesis como la
leucopoyesis (desarrollo de los glébulos rojos y blancos, respectivamente), asi
como la trombopoyesis. Las células sanguineas tienen una vida media
limitada; se producen y se destruyen de manera continua. La hematopoyesis
se encarga de mantener un nivel constante de los diferentes tipos de células
gue existen en la sangre periférica. Tanto el eritrocito (vida media de 120 dias)
como las plaquetas (vida media de 10 dias) de los seres humanos permanecen

toda su vida en la sangre circulante.*!

TEJIDO LINFATICO

El tejido linfatico o tejido linfoide, es un tipo de tejido conjuntivo que esta
formado una red de fibras reticulares de colageno tipo Ill, en cuyas
intersecciones se localiza un tipo especial de fibroblastos; llamadas células
reticulares, sobre el entramado tridimensional formado por las células
reticulares y las fibras de colageno se disponen numerosas células del sistema
inmune, principalmente linfocitos, células plasmaticas y macréfagos. El tejido
linfatico puede disponerse de forma difusa en la mucosa del aparato
respiratorio, digestivo o urinario, en otras ocasiones forma cordones, por
ejemplo, en el bazo, o constituye estructuras de forma esférica que reciben el

nombre de nédulos o foliculos linfaticos.4!
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2.2 ARTROLOGIA CONSIDERACIONES GENERALES

<% ARTROLOGIA GENERAL:

Las articulaciones son las uniones entre dos 0 mas huesos préximos entre si,
presentan distintas formas y funciones, algunas carecen de movilidad, otras

presentan movilidad media y otras se mueven libremente.33°

Desde el punto de vista funcional, las articulaciones se dividen en tres grandes

categorias:

° articulaciones inmoviles o sinartrosis.

° articulaciones semovientes o anfiartrosis.

° articulaciones moviles o diartrosis.3:3°

Podemos mencionar otra de sus clasificaciones centrandonos en su funcién y

estructura de las articulaciones:

FIBROSA:

No hay cavidad sinovial, los huesos articulares se mantienen juntos por tejido

conectivo fibroso.

e Sutura: los huesos articulares estan unidos por una delgada lamina de tejido
conectivo fibroso denso, que se encuentra entre los huesos del craneo.®
Dentro de su clasificacion funcional se define como; sinartrosis (inmovil), un

ejemplo seria la sutura coronal.
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Sindesmosis: los huesos articulares estan unidos por tejido conectivo fibroso
denso, ya sea un ligamento o una membrana interésea.®

Dentro de su clasificacion funcional se encuentra en las anfiatrosis (poco
movimiento), un ejemplo es la articulacion tibioperonea distal.*®

Gonfosis: Los huesos articulares estan unidos por ligamentos periodontales,
tiene forma de cono que encaja en una cavidad.

Funcionalmente se clasifica como sinartrosis, este tipo de articulacion se

encuentra entre la raiz del diente, los alveolos del maxilar y la mandibula.3®

CARTILAGINOSA:

En este tipo de articulacion no hay cavidad sinovial, los huesos de la articulacion estan
unidos por cartilago.

Sincondrosis: El material que conecta este cartilago hialino, se convierte en
una sinostosis cuando cesa el crecimiento, su clasificacion funcional se
encuentra dentro de la sinartrosis, podemos encontrarla en la placa epifisiaria
entre la diafisis.3°

Sinfisis: El material que conecta es un ancho disco de fibrocartilago, dentro de
su clasificaciéon funcional; pertenece a las de tipo anfiatrosis, se encuentra en
las articulaciones intervertebrales y sinfisis pubicas.3°

SINOVIALES: Estan caracterizadas por una cavidad sinovial, cartilago articular y una
capsula articular; pueden contener ligamentos accesorios, discos articulares y bolsas
sinoviales.?

Plana: Las superficies articulares son planas o ligeramente curvadas, dentro
de su clasificacion funcional perteneces a las diartrosis (movimiento libre),
movimiento de deslizamiento, ejemplo: intercarpianos y esternocostal.?
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BISAGRA: Las superficies convexas encajan en las superficies concavas,
dentro de su clasificacion funcional; pertenecen a las diartrosis monoaxiales,
flexion y extension, ejemplos de ellas son el codo, tobillo y articulaciones
interfalangicas.?

Pivote: Las superficies redondeadas o puntiagudas encajan en un anillo
formado parte por hueso y parte por un ligamento, dentro de su clasificacion
funcional; pertenecen a las diartrosis monoaxiales y rotacioén, algunos ejemplos
son; articulacién atlantoaxial y radiocubitales.?

Condilea: Una proyeccién en forma oval encaja en una depresion en forma
oval, dentro de su clasificacion funcional pertenecen a las diartrosis biaxiales;
flexion, extension, abduccién, aduccién y circunduccion.?

Silla de montar: La superficie articular de un hueso tiene forma de silla de
montar y la superficie articular del otro hueso se “sienta” en la silla, dentro de
su clasificaciéon funcional pertenece a las diartrosis biaxiales; abduccion,
aduccion y circunduccion.?

Esferoidea: Superficie en forma de esfera que encaja en una depresion en
forma de copa, dentro de su clasificacion funcional encaja en diartrosis
multiaxiales; flexion, extension, abduccion, circunduccion y rotacion. Como
ejemplo se encuentra el hombro y la cadera.?
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2.2.3 ARTICULACION TEMPORO-MANDIBULAR

° GENERALIDADES:

La mandibula, es el tnico hueso movil de la cabeza 6sea, se halla articulada
con la parte media de la base del craneo por una doble articulacién; derecha e
izquierda, las cuales tienen como particularidad moverse simultdneamente y
sinérgicamente, dentro de su clasificacion; la articulacién temporomandibular

es una articulacion diartrosis bicondila.

Las superficies articulares no se adaptan por tener ambos planos convexos, se

interpone entre ellas un mecanismo fibrocartilaginoso.

Cualquier perturbacién o alteracion morfologica en la articulacion, producida
por traumatismos o lesiones patologicas, repercuten en la articulacion

dentaria.?

Articulacidn temporomandibular

Hueso temporal

Hueso
tem poral

Mandibula

o e

Mandibula

Vista desde el interior

IMAGEN 10 48 Imagen de la articulacion temporomandibular, donde puede observarse el hueso

temporal, el disco articular y la mandibula.
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) SUPERFICIES ARTICULARES:

Las superficies articulares son; por una parte, la fosa mandibular y el tubérculo
articular de cada uno de los huesos temporales y, por otra parte, las apofisis

condilares de la mandibula.*

1. TUBERCULO ARTICULAR Y FOSA MANDIBULAR:

El tubérculo articular o raiz transversa de la apdfisis cigomatica del
hueso temporal, es una eminencia casi transversal, convexa de anterior

a posterior.

La fosa mandibular es posterior al tubérculo articular, anterior al

conducto auditivo externo, es ancha, profunda y oblonga.*

2. APOFISIS CONDILARES:

Las apdfisis condilares son dos eminencias oblongadas, alargadas de
lateral a medial. Cada una de las apdfisis condilares presenta una cara
superior en lomo de burro, la cabeza de la mandibula o céndilo de la

mandibula, la vertiente anterior es convexa y la posterior es aplanada.

La superficie articular de la apofisis comprende la vertiente anterior, la
arista y la parte inmediata de la vertiente posterior, se encuentra

revestida de fibrocartilago.*
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3. DISCO ARTICULAR:

Ambas superficies articulares son convexas, no pueden adaptarse, la
concordancia se establece mediante un disco articular; el disco articular

es delgado y biconcavo.*
4. MEDIOS DE UNION:

El hueso temporal y la mandibula estan unidos mediante una capsula

reforzada por dos ligamentos, uno lateral y otro medial.

e Capsula articular; es delgada y muy laxa, se inserta
superiormente en todo el contorno de la superficie articular
temporal. La cara medial de la capsula articular se adhiere al
contorno del disco, en consecuencia, la cavidad articular se

divide en dos partes: una temporodiscal y otra disco mandibular.

La capsula articular se compone de dos tipos de fibras; fibras
largas superficiales, que se extienden directamente del hueso
temporal a la mandibula, y las fibras cortas, que van desde
ambos huesos a la periferia del disco.

e MEMBRANA SINOVIAL:

El disco articular, se une por su borde periférico a la capsula
articular, divide la articulacion temporomandibular en dos
articulaciones secundarias; una temporodiscal y otra disco

mandibular.

Para cada una de estas articulaciones existe una membrana
sinovial que tapiza internamente, la parte correspondiente de la

capsula articular.*
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MECANISMO:

La articulacion temporomandibular puede ejecutar tres tipos de movimientos: a)
movimientos de descenso y elevacion de la mandibula, b) movimientos de propulsion

y retropulsién y ¢) movimientos de lateralidad.*
a) MOVIMIENTOS DE DESCENSO Y ELEVACION:

Son el resultado de la combinacién de dos movimientos, el de translacion y el

de rotacion.?
b) MOVIMIENTO DE RETROPULSION Y PROPULSION:

El movimiento de propulsion desplaza la mandibula anteriormente; la
retropulsion es el movimiento inverso; el mecanismo de este movimiento, esta
normalmente asociado a la rotacion de las cabezas de la mandibula en el

movimiento de descenso o de elevacion.?
c) MOVIMIENTOS DE LATERALIDAD:

Estos movimientos desplazan al mentén a la derecha o izquierda, cuando el
menton de dirige hacia un lado, la cabeza de la mandibula del mismo lado
pivota sobre si misma, en tanto que la mandibula del lado opuesto avanzay se

coloca bajo el tubérculo articular.*
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3. SINDROME EHLERS-DANLOS

3.1

DEFINICION

El sindrome de Ehlers Danlos es una enfermedad del tejido conjuntivo;
el cual es una estructura intercelular que confiere resistencia a los
tejidos y se compone por varias proteinas, incluyendo colagenos,
proteoglicanos y glicoproteinas.'® Este sindrome especificamente se
encuentra dentro del tipo de colagenopatias (alteracibnes en el
colageno), se caracteriza por un grupo heterogéneo de desoérdenes
hereditarios de los tejidos conectivos, causado por la mutacion de
genes, producidos por mutaciones cromosomicas, que pueden llegar a
tener comportamiento autosémico dominante, recesivo o ligado al
cromosoma X dependiendo el tipo, estas mutaciones producen
anormalidades en la organizacién y distribucion del colageno,
provocando principalmente alteraciones estructurales en la piel,

articulaciones, ligamentos, y vasos sanguineos.610.24.32

Ademas; en mayor o0 menor proporcion pueden verse afectados los ojos,
aparato digestivo y cardiovascular.'®

Las manifestaciones pueden ser tardias, los individuos afectados tienen
riesgo elevado a la mortalidad debido a la ruptura espontanea intestinal
y de vasos sanguineos. %2

El sindrome principalmente se caracteriza por tres grupos sintomaticos:
° Hiperelasticidad: de las articulaciones (artrochalasia).

° Hiperestensibilidad: de la piel (dermatochalasia).

° Vulnerabilidad o fragilidad de la piel (dermtorexis).”8
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3.2 ANTECEDENTES HISTORICOS

El sindrome de Ehles-Danlos en la antigiiedad se creia un juego de cirqueros, se les
veia en especticulos contorsionarse o hacer algun tipo malabérico extrafio con las

manos o los pies.?®

Pinar del Rio nos menciona en su articulo publicado en 2017, que la primera
descripcion hecha del sindrome data de 1682 y se la debemos a Job Von Meekeren

(1611-1666) un cirujano en Amsterdam.°

Sin embargo, el autor Claude Hamonet, en su articulo publicado en 2016, nos relata
que los primeros descriptores de la enfermedad conocidos, son los dermatélogos

Tschernogobow (Rusia), Ehlers (Dinamarca) y Danlos (Francia).®

En 1891, el dermatdlogo ruso Alexandre Nicolaiev Csernogobov, presentd dos
pacientes a la sociedad dermatolégica y de Venereologia en Moscu, el primero de
ellos era un joven de 17 afios; el cual presentaba luxaciones repetidas, nédulos

cutaneos, piel fragil, hiperextensible y miltiples cicatrices.>3°

La primera descripciéon completa se atribuye al médico danés Edvars Lauritz Ehlers,
el 15 de diciembre de 1900, Ehlers presenta a los médicos de la sociedad danesa de
dermatologia y Sifilografia en Copenhague, el caso de un estudiante de derecho de

21 afos, con hipermovilidad, cutis laxo y hemorragias.>3°

Posteriormente en 1907, Cohn presenta el caso de un enfermo “con piel de caucho

(cutis laxa)”, en el IX Congreso de la Sociedad Alemana.®

En 1908 Henri Alenxandre Danlos, fisico y dermatdlogo francés (el primero en
introducir las agujas de radio, en casos con cancer de piel) asociado con M. Pautrier,
presenta a la sociedad Francesa de Dermatologia y de Sifilografia de Paris “Un caso
de cutis laxa con tumores por contusiones crénicas en los codos y rodillas”. Danlos

destaca dos signos, la delgadez anormal de la piel y su estiramiento.®
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Miget reunira en el mismo eponimo Ehlers y Danlos, esto es confirmado en el afio de
1936 por Frederick Parkes- Weber, quien sugiere también la dominacion del

“Sindrome Ehlers Danlos”.5>3%

La genética tomara lugar en 1949, la caracteristica familiar es demostrada por
Johnson y Falls quienes prueban el caracter hereditario dominante del sindrome a
partir del arbol genealdgico de 123 personas en 6 generaciones. En 1955 Jansen
demuestra que el entrelazamiento de la fibra de colageno es menos ajustado en la
piel de una persona con sindrome de Ehlers-Danlos que, en la piel de una persona

sin él, explicando asi las manifestaciones clinicas.>3°

Durante el afio 1966, Mc Kusick evoca la heterogeneidad genética del sindrome y lo
incluye como un nuevo desorden hereditario del tejido conjuntivo; él lo clasifica en el
mismo grupo que el sindrome de Marfan, la osteogénesis imperfecta y el sindrome

de Huler.>35

En 1977, una primera clasificacion del Sindrome de Ehlers-Danlos es propuesta por

Barrabas, esta clasificacion comporta 3 tipos; clasica, varicosa y arterial.3®

Berlin describe 11 tipos (1986), la cual posteriormente es reducida a seis tipos, en la

Gltima version de Villefranche (1998).5:35

El sindrome de Ehlers-Danlos en la actualidad segun lo describe Claude Hamonet en
su articulo en el afio de 2016; resulta una condicion frecuente calculando un millén de
personas afectadas en Francia y no deberia seguir encerrada en un estrecho marco

de enfermedades raras y huérfanas.®
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3.3 ETIOLOGIA

% GENETICA

Estudios recientes indican un probable rol de defectos del gen de Tecnascina
X2, responsables de las colagenopatias dentro del sindrome de Ehlers-

Danlos. 10

Se hereda de forma autosomica dominante a través de mutaciones en los
genes COL5A1 o COL5A2 dichas mutaciones de novo son comunes, ya sea
por translocaciones o sustitucion de cisteina, en los genes implicados que
codifican para las cadenas de procolageno, proal o proa2 producen

anormalidades en el colageno V.10

En la mayor parte de los casos se heredan con un patrobn autosomico
dominante, con una penetrancia extremadamente variable, existen casos

registrados con un patrén autosémico recesivo o recesivo ligado al sexo.!
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3.4 EPIDEMIOLOGIA

Numerosos articulos coinciden en que afecta a 1:5000 individuos, en ambos géneros
y mantiene preferencia racial en la raza negra.815243137

El tipo 11l resulta ser el mas frecuente; afectando a un 40% en la poblacion chilena,
porcentajes similares se han reportado en Inglaterra.

Jaime F. Bravo nos menciona; que el Sindrome de Ehlers Danlos tipo Il tiene una
alta frecuencia, en clinicas Reumatoldgicas, en las que se le ha buscado con esmero;
en Espafa, Guma lo encontré en el 25% y en Londres Grahame en el 45%, existen
datos que indican incidencias altas en la poblacion chilena.'#

En un articulo reciente, escrito en 2017 por Hamonet, relata un millébn de personas
afectadas en Francia, por lo cual destaca deberian tomarse mas importancia y dejar
de considerar a dicho sindrome aislado o raro; “Esta enfermedad hereditaria,
autosodmica resulta ampliamente transmisible”, a su vez también hace énfasis en que
las mujeres consultan mas (80%) ya que las manifestaciones clinicas suelen ser mas

severas en ellas, debido al factor hormonal.1°

En la revista Ciencias Médicas, Pinar del Rio nos relata que su incidencia es variable
de acuerdo a la raza y el sexo, calcula existiria en un 10% a 15% de la poblacion
occidental, su frecuencia es mayor en los asiaticos y negros, y en estos mas que en

los caucasicos.®
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3.5 CUADRO CLINICO

El cuadro clinico clasico del Sindrome de Ehlers-Danlos presenta; artralgias, con
signos inflamatorios por mas de tres meses, sin mostrar una causa aparente,

regularmente presentando una historia familiar con antecedentes del sindrome.*?

A su vez presenta crujidos articulares frecuentes de una o varias articulaciones

moviles; principalmente: rodillas, tobillos, codos y articulaciéon temporo-mandibular.1?

Los pacientes con dicho sindrome presentan una piel suave y elastica, palida y
translucida, estrias sin causa aparente en personas muy jévenes con preferencia en
la zona lumbar, la cicatrizacion suele ser mala y de aspecto delgado como papel

(cicatriz papiracea), como la que se ve en cicatrices de vacunas.!?

Podemos destacar que el retardo en la cicatrizacion, es causado por la lentitud
en la reposicion del tejido fibroso de la dermis, de modo que es cubierto por epitelio
solo, dando lugar a cicatrices fragiles de aspecto papiraceo.’

Presentan lunares de color cafés negruzcos del tamafio de una lenteja, llamados
lunares lenticulares, estos pueden aparecer en cualquier parte del cuerpo incluyendo
la cara.t?

En cuanto a la fragilidad capilar se ve considerablemente acentuada; presentando

hematomas recurrentes, con un traumatismo leve o sin causa aparente.?
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Resulta muy importante destacar la hipermovilidad articular, acompafada de diversos
sintomas (tendinitis, dolor, subluxaciones, etc.); de una o mas articulaciones, son
destacables movimientos excesivos en codos, rodillas y tobillos, en los nifios a
temprana edad pueden presentar retardo al caminar y manifestar “dolores del
crecimiento”, siendo un antecedente no diagnosticado de Sindrome de Ehlers-
Darlos.*°

En cuanto al aparato reproductivo en las mujeres; son frecuentes los abortos
espontaneos, la infertilidad, la ruptura prematura de membranas, desgarros vaginales
y hemorragias en el parto.1913

Podemos destacar las complicaciones que presentan las pacientes con dicho
sindrome durante el embarazo y el parto; se han descrito algunos casos de
inestabilidad del hombro durante el embarazo, asi como dolor y parestesias en brazos
y manos. 1013
A la laxitud propia de estas pacientes, se afiaden las condiciones de facilitacion
provocadas por un ambiente rico en relaxina, existe una mayor incidencia en partos

prematuros y rotura prematura de membranas en dichas pacientes.1°

Dentro de las afecciones oculares son destacables escleras celestes (azules),

miopia y estrabismo.1013

La percepcion exagerada del dolor es tipica en estos pacientes, teniendo mala
respuesta a los anestésicos locales, existe dolor crénico en ocasiones invalidante

principalmente por las luxaciones recurrentes de las articulaciones.'*

Es comun considerar que los sintomas de dicho sindrome aparecen en la infancia, lo
cierto es que son muchos los casos en los cuales las manifestaciones de los sintomas
aparecen durante la adolescencia o durante la edad adulta, pudiendo llevar hasta

entonces una vida normal.10

El 80% de los pacientes presentan pie plano congenito.1318.19
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3.5.1 TIPOS:

DIFERENTES FORMAS DE SINDROME DE EHLERS-DANLOS

FORMA MANIFESTACIONE
S TIPICAS
Clasico (SED I;  Piel hiperextensible y
grave, SED II; fragil, hipermovilidad
LEVE) articular, fragilidad
histica manifestada
por cicatrices
atréficas anchas.
Con hipermovilidad
hipermovilidad  articular, lesiones
(EDS I11) cutaneas moderadas,

ausencia de
fragilidad histérica.
Longevidad muy muy
reducida por rotura
espontanea de
Organos internos;
como arterias e
intestinos, la piel es
delgada, traslucida y
fragil, con equimosis
extensas,
hipermovilidad
articular en espejo.
luxacién congénita
bilateral de la cadera,
hipermovilidad
articular, lesiones
cutaneas moderadas,

Vascular ( EDS
V)

EDS VII
artroclasico

osteopenia.

SED piel fragil y

dermatoesparac redundante, hernias

tico prominentes, laxitud
articular, rasgos
dismorficos

TIPOS

IMPLICITOS:

SED periodontal periodontitis por

VIl absorcion con

pérdida prematura de
dientes permanentes,
fragilidad cutanea,
lesiones cutaneas.

HERENCI DEFECTO DEFECTO
A GENETICO PROTEICO
AD COL5A1 COLAGENA V
AF COL5A2
AD, AR COL1A1
COL1A2
AD TNX TENASCINA X
AD COL3Al Colagena lll
AD COL1A1 mutaciones
COL1A2 que impiden la
ADAMTS?2 division de los
N- propéptidos
AR ADAMTS?2 Deficiencia de
proteinasa N-
terminal de
procolageno |.
AD Desconocid = Desconocido

(0]

* AD: AUTOSOMICA DOMINANTE AR: AUTOSOMICA RECESIVA
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e CLASICO (TIPO 1Y )

Este tipo afecta a 1 por 10,000 a 15,000 habitantes.1°

e Tipo I: Demuestra marcada hiperextensibilidad de la piel, cicatrices atréficas
y significante hipermovilidad articular.t®

e Tipo II: La afectacion en la piel es menos severa y la laxitud articular se
encuentra limitada. Hallazgos adicionales pueden incluir piel suave y
delicada, pseudotumores muloscoides, esferas subcutaneas a nivel del
antebrazo y pantorrilla, hipotonia muscular, equimosis y fragilidad tisular, el
paciente que padece Sindrome de Ehlers-Danlos Clasico es susceptible a
prolapso de la vélvula mitral o tricuspide y a recurrentes subluxaciones
articulares del hombro, tobillo o articulacion temporomandibular, refiriendo

frecuentemente fatiga, dispareunia y disfuncién sexual.*®

Su diagndstico suele realizarse en edades tempranas al comienzo de la marcha, ya
gue los microtraumatismos causan heridas profundas tanto en codos como rodillas,
las cuales ponen en manifiesto la fragilidad de la piel, la cual al ser suturada con
frecuencia suele rasgarse el tejido con la propia sutura, esto trae como resultado una
cicatrizacion por segunda intencién y a su vez una cicatrizacion queloide en la mayoria

de los casos.10

e Hiperlaxitud de la piel e Piel lisay suave
o Cicatrices atroficas extensas e Pseudotumores (lesiones
e Hipermovilidad articular carnosas asociadas con
e Pie plano cicatrices observadas
frecuentemente sobre los sitios
de presion.)
CUADRO 4 .10
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) HIPERMOVILIDAD (TIPO IlI)

Su incidencia es de 1 en cada 5000 nacidos, este tipo es el menos grave, pero el mas
frecuente de todos los tipos.16-18

Child describié en pacientes con Sindrome de Ehlers-Danlos tipo Ill; una alteracion
en la proporcién del colageno tipo | con el tipo IlI, mostro fibras de colagena de menor
diametro y el espacio interfibrilar, presentaba abundante material granulo-filamentoso.
Las fibras elasticas presentaban anormalidades en 76% fragmentacion,
microcalcificaciones e incluso de densidad en la matriz de la elastina.618

Es el mas frecuente de todos los tipos, su afeccidn es variable en la piel; puede ser
suave, laxa, frecuentemente presentan mala cicatrizacion (cicatrices papiraceas
gueloides), hipermovilidad en todas las articulaciones, presentan luxaciones y
subluxaciones, con dolor agudo o crénico afectando cualquier articulacién.*®

Dentro de sus antecedentes pueden referir los pacientes tendinitis, bursitis, o lesiones
deportivas recurrentes.

En nifios es muy frecuente el retraso al caminar y “dolores del crecimiento”!4

Algunos signos de hipermovilidad:

Mano en vuelo de péjaro '
Signo del pulgar horizontal ~ “Mano en vuclo de pijaro” “Signo del pulgar horizontal
Mano sosteniendo la cabeza
Mano pseudo-lupica.'*

IMAGEN 11 .%2
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A continuacion, mencionaremos los criterios de Beighton, los pacientes se

consideran hiperlaxos si la puntuacion es de 4 o superior:!3
CRITERIOS DE BEIGHTON PARA PLANTEAR HIPERLAXITUD ARTICULAR:

a) Flexion dorsal pasiva del dedo mefique mayor de 90° (un punto por cada
mano)

b) Aposicidén del pulgar a la cara palmar del antebrazo (un punto por cada
mano)

c) Hiperextensiéon del codo mayor de 10° (un punto por cada extremidad)

d) Hiperextensién de la rodilla mayor de 10° (un punto por cada extremidad)

e) Flexién del tronco hacia delante, hasta tocar el suelo con la palma de las

manos sin flexionar las rodillas.13

(los pacientes se consideran hiperlaxos si la puntuacion es de 4 o superior)?!3

IMAGEN 1313 Criterios de Beighton para plantear hiperlaxitud articular.
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A continuacién, haremos mencion de las facies tipicas en pacientes con Sindrome de

Ehlers Danlos tipo Il (articular).

e Cara triangular (mandibula aguzada)

e Escleras celestes, mas notorias en mujeres.

e Orejas atipicas; prominentes “aladas”, pequefias redondas y sin |6bulo,
I6bulo pegado a la cara.

e Nariz atipica; nddulo entre el hueso y el cartilago, puede haber tabique nasal
desviado.

e Hendidura palpebral anti mongdlica.1?1418

IMAGEN 14 12 Las facies tipicas en el tipo lll, fueron descritas por primera vez en la literatura por el Dr.,

Jaime F. Bravo, Reumatologia, enero 2004.

SIGNOS MAYORES SIGNOS MENORES

e  Piel hiperextensible lisa y suave.
° Luxaciones articulares

) Hipermovilidad articular recurrentes.
generalizada (afectando con mayor ° Dolor crénico articular de la
frecuencia a las articulaciones del extremidad.
hombro, rodilla y la articulacién
temporo-mandibu|ar)_ ) Historia familiar pOSitiva.
CUADRO 5.14
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A continuacion, se muestra una imagen con las diferencias de una mano del
escribiente laxo, son los signos més recientes del Sindrome de Ehlers-Danlos tipo I,

descritos por el Dr. Bravo (2012).1?

Huella de pata de elefante
Lk Ve i

IMAGEN 15. 12 Mano de un escribiente hiperlaxo; con sindrome de Ehlers-Danlos.
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e VASCULAR (TIPO IV)

Este tipo es potencialmente letal y también es conocido como equimatico,
prevalece en un estimado de solo 1:50000 personas y su herencia puede ser

recesiva o dominante.0

Tiene una tasa de mortalidad del 51% a la edad de 40 afios, afecta directamente
al colageno tipo lll, el cual es fundamental para proporcionar elasticidad a los
organos, si este tipo de colageno se ve afectado trae como resultado fragilidad

vascular y sangrado excesivo.!®

La piel de los pacientes con este tipo se caracteriza por ser translucida y fina,
presentando gran fragilidad, roturas de vasos sanguineos y 6rganos internos,
esto explica su tasa de mortalidad, equimosis muy extensas, pérdida de grasa y

tejido subcutaneo en manos y pies.t®

Las manifestaciones cardiovasculares mas frecuentes en este tipo son; prolapso
mitral o insuficiencia mitral y la ruptura aortica, siendo la mayoria de los
prolapsos mitrales de origen primario por la alteracion del tejido valvular. A su
vez las complicaciones de la insuficiencia mitral son: insuficiencia cardiaca,

muerte subita, regurgitacién mitral y endocarditis bacteriana.6":

SIGNOS MAYORES SIGNOS MENORES

° Piel delgada y transparente (se ven Acrogenia (manos avejentadas)

las venas) e  Recesion de las encias.

e  Caratriangular, ojos hundidos, labio e  Varices precoces, ruptura de
superior delgado, falta de tejido tendones o musculos.
adiposo en la cara. ) Pie equino varo

° Hematomas espontaneos frecuentes. Fistulas arteriovenosas.

e  Aneurismas, diseccion arterial, e Neumotérax espontaneo.
intestinal o uterina.

CUADRO 6.10:18
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e CIFOESCOLIOSIS (TIPO V)

Este tipo a diferencia del resto se hereda de forma autosémica recesiva,
afecta a hombres y mujeres por igual, presentan hipermovilidad articular, muy
bajo tono muscular al nacer y escoliosis progresiva, existe fragilidad en los
ojos, pudiendo llegar a la rotura del globo ocular, se presenta osteopenia

considerable.10

Adicionalmente, los globos oculares sufren fragilidad escleral y vulnerabilidad
a la ruptura; luego de un traumatismo menor, otros hallazgos pueden incluir
fragilidad tisular, cicatrices atréficas, equimosis, ruptura arterial, microcornea

y osteopenia.t®

SIGNOS MAYORES SIGNOS MENORES

° Laxitud articular generalizada.
° Hipotonia muscular intensa

desde el nacimiento. e  Fragilidad tisular.
° Fragilidad escleral. ) Rotura arterial.
° Rotura del globo ocular. ) Microcornea.

o . e  Osteopenia.
e  Escoliosis progresiva desde el
nacimiento.

CUADRO 7. 1015
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e ARTROCALASIA (TIPO VI)

Este tipo presenta defectos en el colageno tipo I, teniendo un patron de
herencia autosdémico dominante. Los responsables de esta alteracion son las
mutaciones en los genes COL1Al y COL1A2, se caracteriza por severa
hipermovilidad articular, con luxaciones recurrentes, en su mayoria presentan
luxacion congénita de cadera, en menor o mayor grado afecciones en la piel
y vasos sanguineos, escoliosis, osteopenia leve.

La hipotonia muscular es prominente, se observan cicatrices atréficas y
hemosiderdticas, especialmente en la adultez, la produccion de hematomas

resulta moderado.>10

SIGNOS MAYORES SIGNOS MENORES |

e Hipermovilidad articular grave e Hiperlaxitud de la piel
generalizada con e Fragilidad tisular.
subluxaciones recurrentes. e Hipotonia muscular

e Luxacion congénita de e Cifoescoliosis
cadera. e Osteopenia

CUADRO 8.1°
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) DERMATOSPARAXIS (TIPO VII)

Este tipo de Sindrome de Ehlers-Danlos, se hereda de forma autosémica
recesiva, con mutacion en el gen ADAMTS2, el cual codifica la enzima
procolageno.

Presenta fragilidad severa en la piel, textura suave y pastosa, frecuentemente
presentan equimosis, hernias amplias, adicionalmente pueden presentar
rupturas prematuras de las membranas fetales, parpados hinchados y

micrognatia.1%15

SIGNOS MAYORES SIGNOS MENORES
e  Fragilidad cutanea importante. e  Piel blanda macerada.
e  Piel redundante hundida. e  Rotura prematura de

o _ o membranas amnioticas.
e Escoliosis progresiva con inicio
en el nacimiento. ° Hernias umbilicales e

e Rotura del globo ocular. inguinales.

CUADRO 9.10.15
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3.6 COMPLICACIONES SISTEMICAS Y LOCALES

Las complicaciones al igual que las manifestaciones clinicas habituales del sindrome
de Ehlers-Danlos son debidas a la existencia de un aumento de la elasticidad de los
tejidos del organismo, lo que los hace incompetentes o fragiles; entre las distintas

complicaciones se observan:?

ARTICULARES:

La hipermovilidad articular es la manifestacion mas frecuente encontrada en la

enfermedad; siendo secundaria a la hiperlaxitud articular generalizada.'?

Los pacientes presentan con regularidad luxaciones y subluxaciones constantes,
torceduras de tobillo y esguinces con facilidad estan resultan muy dolorosas y en

ocasiones incapacitantes.?

Las personas con sindrome de Ehlers-Danlos exhiben una elevada incidencia de
dislocacion temporomandibular y una alta incidencia de dolor y ruidos articulares

relacionados con la disfuncion articular.?*
CUTANEAS:

a) Cicatrices antiestéticas, este sindrome tiene una curacion lenta de las heridas,
lo que origina cicatrices anchas, brillantes y con frecuencia hiperpigmentadas.*®

b) Dehiscencia de la herida, es debida a la lenta curacién de las heridas, en el
sindrome y a la dificultad de suturar la piel como consecuencia de su
fragilidad.*®

c) Ulceraciones cutaneas. Pueden aparecer de forma espontanea sobre la espina

tibial o el codo.?®
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RUPTURA DE VASOS SANGUINEOS:

Debido a la fragilidad capilar suelen tener hematomas sin golpes o con traumas
pequefios, pueden tener aneurismas, disecciones y rupturas arteriales que pueden
ser fatales. Durante el embarazo aumenta el riesgo de rupturas arteriales

abdominales.18

VASCULARES:

Se producen en el sindrome de Ehlers-Danlos tipo | o tipo IV.1°

A) Roturas arteriales mayores espontadneas o ante minimos traumatismos, se
localizan con mayor frecuencia en la ingle, fosa poplitea y alrededor del
hombro.*®

B) Formacién de aneurismas, su localizacion puede ser intracraneal, en la aorta
0 en arterias periféricas, la aorta puede romperse con mayor frecuencia por
tener una pared delgada y fragil que simplemente se desgarra por la formacion
de una aneurisma o su diseccion.®

C) Fistulas arteriovenosas, aparecen sobre todo en el tipo 1.1°
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CARDIOVASCULARES:

Las complicaciones cardiovasculares corresponden a la variedad vascular o tipo 1V,
se producen en 1 de 1000000 de nacimientos, estando involucrado el colageno tipo
lll, los pacientes tienen riesgo de muerte subita por ruptura de grandes vasos, entre
la tercera y cuarta década de la vida.'”

Las manifestaciones cardiovasculares mas frecuentes son: arritmias, prolapso de la

valvula mitral, con o sin insuficiencia y la ruptura aértica.®

La mayoria de los prolapsos mitrales son de origen primario por alteracion del tejido
valvular, las principales complicaciones de esta alteracion son; insuficiencia cardiaca,

muerte subita y regurgitacion mitral.

El prolapso mitral es congénito; en la cual una o ambas valvas de la mitral protruyen
hacia la auricula izquierda durante la sistole, se trata de una degradacién mixomatosa
de la valvula mitral, la capa media es laxa y estd compuesta principalmente por
material mixomatoso, con gran cantidad con mucopolisacaridos, como consecuencia

de alteraciones en el metabolismo de la colagena.l’-??

La relaciéon entre colagena tipo Ill y los pacientes con Sindrome de Ehlers-Danlos,

sugiere que las alteraciones en la colagena son las responsables de que ocurra.l’2?
El estudio de eleccion para su diagndstico es el ecocardiograma bidimensional.??

Segun la literatura el prolapso valvular mitral, observado en el sindrome de Ehlers-
Danlos, se presenta en la valva posterior en un 75%, la regurgitacién tiende a
progresar y conlleva a la dilatacion de las cavidades cardiacas como respuesta
compensatoria. Clinicamente se expresa como disnea a los esfuerzos, palpitaciones

por arritmias supraventriculares y episodios de endocarditis infecciosa. 222
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ENDOCARDITIS INFECCIOSA:

Es una enfermedad infecciosa que produce inflamacién y destruccién del endocardio
o del endotelio vascular (endocarditis), suele ser de origen bacteriano, aunque no se
descarta la posibilidad de que sea causada por otro tipo de microorganismo, resulta
de vital importancia esta afeccion a nosotros como odontdlogos en la practica

rutinaria, ya que uno de los principales retos es controlar las infecciones.'”2°

La lesion prototipica de la endocarditis bacteriana es la vegetacion y consiste en una
masa de plaquetas, fibrina, pequefias colonias de microorganismos y escasas células
inflamatorias, la infeccion afecta con mayor frecuencia a las véalvulas cardiacas, la
cavidad oral, la piel y el sistema respiratorio alto, son las vias de entrada principales

respectivas para Streptococcus viridans que produce endocarditis bacteriana. 23

RUPTURA DE ORGANOS:

Dentro de las rupturas de 6rganos mas comunes se encuentra la ruptura del colon
en ocasion es debido a diverticulosis, a su vez podemos encontrar poca elasticidad
del pulmon, la cual puede producir neumotorax espontaneo, sin mediar trauma
alguno. Las paredes del Utero son fragiles y suelen ocurrir perforaciones durante

intervenciones médicas o durante el parto.1©
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3.6.1 TRATAMIENTO GENERAL

El tratamiento para el sindrome de Ehlers-Danlos es sintomatico.

Medidas preventivas:

Puede conseguirse mejorar la estabilidad de las articulaciones con ejercicios
de baja intensidad y baja resistencia, esto aumentara el tono muscular
evitando luxaciones, algunos ejemplos de ejercicios recomendados son;
andar en bicicleta o nadar, debe hacerse mediante el aumento de
repeticiones, su frecuencia o duracién, no mediante el incremento de la
resistencia, para reconocer un cambio significativo, es importante destacar

puede requerir de meses o afios. 1°

Tratamiento en fase aguda:

A fase aguda nos referimos; a las horas siguientes de una luxacién o
subluxacion, después de dicho evento se requiere reposo de la articulacion
afectada, aplicacion de calor y frio, uso de férulas dependiendo la articulacion
a tratar y evitar la actividad que produjo la luxacién o evento traumatico.

Los pacientes también pueden tomar medicamentos, en un articulo reciente
de la revista Ciencias Médicas de Pinar del Rio (2017), refiere que tomar 0,4
a 1 mg de acido félico diarios es recomendable de forma permanente, ya que
existen estudios recientes donde se demuestran que la deficiencia de folato
altera los enlaces de colageno, produciendo debilidad de los tejidos.*°

Si los pacientes presentan calambres, se puede administrar magnesio y en
caso de fragilidad capilar, ademas de evitar contusiones, se puede prescribir

vitamina C o un polivitaminico.°
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La vitamina C es un cofactor en el metabolismo de las fibrillas de colageno,
se recomienda su uso de un suplemento de 500 mgs al dia y consumo de
frutas frescas que contengan vitamina C, para mejorar algunas de las

manifestaciones.10-24
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4. AFECCIONES ESTOMATOLOGICAS EN PACIENTES CON
EHLERS-DANLOS

Las manifestaciones orales y maxilares se han observado con regularidad en
Sindrome de Ehlers Danlos en un 81% (dientes, encia, mucosa, temporo-

mandibulares, etc.)?®

En cuanto a las caracteristicas bucales y maxilofaciales del sindrome Ehlers Danlos;
los defectos de la estructura o procesamiento del colageno producen alteraciones
importantes en dicha proteina, generando afecciones en diferentes tejidos orales y

temporo-mandibulares.?®

De hecho, los tejidos de la mucosa bucal en pacientes con dicho sindrome, presentan
anomalias vasculares relacionadas a una estructura impar de la matriz extracelular,
lo que origina disminucion en la densidad y complejidad geométrica de los tejidos
mucosos, que pueden ser lo suficientemente capaces de generar alteracion en la

nutricion de tejidos. (dientes, encias, ligamentos, tendones.)?®
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MUCOSA ORAL:

El aumento de la fragilidad de la mucosa se registr6 en el 74%, 96% en dos
ubicaciones de procesos alveolares, 78% en paladar duro, 4% en paladar blando y

35% en mejillas.?®

El colageno es un componente estructural y su funcidon se encuentra alterada en
pacientes con Sindrome de Ehlers-Danlos, existen afecciones importantes en cavidad
oral en tejidos blandos.?’ La mucosa oral frecuentemente en estos pacientes suele
ser delgada y fragil, por ello ocurren heridas con gran frecuencia al colocar aparatos

orales, su cicatrizacion resulta mala y suele presentar hemorragias excesivas.?°38
ENCIA:

Adicionalmente, existen reportes en depdsitos fibrinoides, que producen vasculitis en
los tejidos gingivales, lo que sugiere que en general el colageno mucoso en pacientes
con sindrome de Ehlers-Danlos son méas propensos a la inflamacion, que en un

paciente sin alteracion en el colageno.?®Observandose también presencia de

periodontitis temprana, ulceraciones en mucosa, gingivitis, movilidad dental y pérdida

dentaria.16:36.37

IMAGEN 16 .37 Seccion de biopsia gingival, se observa inflamacion crénica no especifica y células plasmaticas, paciente

con periodontitis temprana (aumento original: A, x4; B, x40)
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La periodontitis de inicio temprano, se manifiesta en una variedad de pacientes con
Sindrome de Ehlers-Danlos, especialmente en el tipo VIII, los defectos estructurales
en el colageno o proteinas relacionadas con el colageno, que forman parte del
sistema inmune, ya que puede aumentar la susceptibilidad a la degradacion por

patégenos bacterianos.1°2°

Otras consecuencias del colageno alterado son las afecciones del suministro de
nutrientes, teniendo una mayor permeabilidad capilar, es un aspecto importante, se

han observado resistencia a los anestésicos locales.?®

Los aparatos ortodonticos y las correcciones del paladar suelen tender a caerse o
durar poco tiempo en boca, esto se debe tratar e identificar la enfermedad

periodontal.1°
DENTALES:

Existen numerosos defectos dentales en el Sindrome de Ehlers-Danlos; hipoplasia en
el esmalte y estructuras irregulares de dentina con tubulos dentinarios siguiendo
cursos anormales, reduccion de tubulos dentinarios, desarrollo de inclusiones

vasculares y canales gigantes.6 30

Se han observado dientes posteriores con altas cuspides y fisuras profundas,

ausencia congénita de 6rganos dentales y microdoncia.?®

La mordida abierta, se reporta constantemente en pacientes con esta enfermedad,
suele ser uno de los motivos de atencion ortodontica, en pacientes que presentan

diferentes tipos del sindrome.*®
LENGUA

En su mayoria de los pacientes presentan signo de Gorlin.?®
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Extrema movilidad en la lengua, la lengua puede ser larga, capaz de tocar la nariz,
capaz de hacer un tubo, doblarse de lado o doblarse sobre si misma, la ausencia de

frenillo lingual en nifios puede ser una indicacién que tendran hiperlaxitud.9 12.15.25
PALADAR

La presencia de paladar ojival ha sido identificada como una caracteristica frecuente
en casi todos los tipos de Sindrome de Ehlers-Danlos, al igual que la béveda alta del

paladar suele ser muy recurrente.t>19

HALLAZGOS RADIOGRAFICOS DENTALES:

Algunos articulos de revision indican la presencia de alteraciones observadas en
radiografias periapicales; como raices cortas, malformadas y dilaceradas,
calcificaciones pulpares y camaras pulpares largas.?’

Los hallazgos radiogréaficos revelan una reduccion significativa en el volumen pulpar,
por sintesis dentinaria, el volumen pulpar disminuye fisiol6gicamente con el
envejecimiento en la poblacion en general, sin embargo, fue repetidamente observado

en pacientes jovenes con sindrome de Ehlers-Danlos.38

En la siguiente imagen podemos observar algunas calcificaciones pulpares y la

reduccion significativa pulpar.

IMAGEN 17 37 Radiografias periapicales de molares superiores derechos (A) e izquierdos (B), donde podemos observar

calcificaciones pulpares y reduccion pulpar, en pacientes con sindrome de Ehlers-Danlos.
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4.1 PATOLOGIA DE LA ARTICULACION-TEMPOROMANDIBULAR

La articulacion temporomandibular es una de las articulaciones mas afectadas en
pacientes con sindrome de Ehlers-Danlos, existe disfuncion en la articulacion y se
complica aiin mas si el paciente presenta bruxismo, las alteraciones mas recurrentes

son luxaciones, subluxaciones y ruidos articulares.?
e LUXACION Y SUBLUXACION:

Etiologia: habitualmente debido a la laxitud de la cépsula y los ligamentos

(hiperlaxitud articular en SED tipo lIl), al estar en apertura, lateralidad, entre otras.®*
° MANIFESTACIONES CLINICAS:

Subluxacién (hipermovilidad de los condilos que se extiende de la posicion anterior

hasta las eminencias articulares).®*

Luxacion; dislocacion completa de los céndilos de la parte frontal de las eminencias
articulares sin regreso espontaneo a la fosa mandibular, la mandibula se traba en la
posicion de abertura y hay contraccion espasmoddica dolorosa, de los musculos

temporal, masetero y pterigoideo medial.3*
e RUIDOS ARTICULARES:

Los ruidos articulares son clics o crepitaciones; un clic es un ruido Unico de corta
duracion. Si es bastante intenso, se le denomina en ocasiones pop, la crepitacion es

un ruido multiple.

Los ruidos articulares pueden percibirse situando las puntas de los dedos sobre las
superficies laterales de la articulacion, e indicando al paciente que abra y cierre la
boca.*®
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Dentro de las afecciones mas comunes del Sindrome de Ehlers-Danlos, se encuentra
la hipermovilidad, luxacién y subluxacién de la articulacion temporo-mandibular; como
consecuencia a la luxacion, existe un episodio muy doloroso y su movilidad resulta
limitada (trismus), los masculos de la masticacion pueden encontrarse en espasmo
generando dolor en la cara, cabeza y cuello, trayendo como resultado disminucion
funcional de la articulaciéon.?'Los sintomas comunes incluyen; desviacion de la
mandibula, limitacion de apertura, incapacidad para masticar, dolor fuerte de oido,
dolor de cabeza a la altura de las sienes, estallido o crepitacién de la articulacion

temporo-mandibular.?>3%

Los sintomas inusuales son equimosis facial infraorbitaria, secundaria a una luxacién

de la articulacion.?®

En estudios recientes de la Asociacién Sueca, han valorado la apertura mandibular;
su valor medio de apertura es de 50mm, en comparacion con personas con sindrome
de Ehlers-Danlos fue de 55mm, la diferencia entre medidas muestrales fue de 5.0
mm, esto es debido a la hiperlaxitud general de las articulaciones, en este caso la

articulacion temporo-mandibular.3!
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LUXACION TEMPORO-MANDIBULAR

En la luxacion temporomandibular existe una separacién completa de las superficies

articulares, las cuales son clasificadas por su duracién.

En la luxacion temporo-mandibular el condilo se localiza arriba y delante de la
eminencia temporal, de acuerdo con la duracion; ésta puede ser aguda (minutos a
horas), cronica (meses a afios) y recurrente. En relacion con los factores de riesgo y

desencadenantes se deben de tomar en cuenta distintas variables:4’

 Anormalidades funcionales y neuromusculares de la articulacion

temporo.mandibular: bruxismo y osteoartrosis.

* Malos habitos orales: mordisquear objetos duros, fumar en pipa; muasicos de

instrumentos de viento.

* Factores hereditarios: sindrome de Ehlers-Danlos, corea de Hunttington y la distrofia

mioténica.

Clinicamente la luxacion se presenta con apertura oral persistente, incapacidad para
cerrar la boca, limitacion para la oclusion dental y dolor. En su fase aguda presenta
intenso dolor, limitacién del angulo de movimiento y ausencia de chasquido articular
durante la funcién, ya que el disco no se reduce y persiste en desplazamiento anterior;

en la forma crénica disminuye el dolor y persiste el bloqueo.
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4.1.1 Tratamiento de las Alteraciones Temporo-mandibulares en

Sindrome de Ehlers-Danlos
Se recomienda tratamiento con periodos de calor y frio.1% 2°

Dentro del ambito odontolégico; existe como tratamiento para la articulacién temporo-
mandibular férulas oclusales personalizadas para estabilizar la articulacién temporo-
mandibular, son efectivas con el tiempo y la constancia de su uso; para reposicion

anterior adecuada, proporcionar estabilidad y limitar la articulacién.3%

Las pistas Planas también resultan una alternativa de tratamiento, su principio
biolégico es establecer un plano oclusal fisiolégico con libertad de los movimientos de
lateralidad mandibular sin traumatizar el periodonto y rehabilitar la articulacion

temporomandibular.?*

IMAGEN 18 - 24 Pistas Planas en ambas arcadas.
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A su vez se pueden prescribir relajantes musculares y analgésicos solos o hacerlo

mientras se usan las férulas oclusales o pistas planas.? 2

Quintero A. en un articulo de la Universidad de Zulia (2017), realiza un estudio, en
el cual se seleccionaron pacientes entre 9 y 48 afios, todas mujeres, con sindrome
de Ehlers-Danlos; referian presentar dolor agudo en la articulacién temporo-
mandibular durante la masticacion o apertura, dichos pacientes requerian
tratamientos ortopédicos por alteraciones en la oclusion y articulacion temporo-
mandibular, las pacientes fueron evaluadas clinica y radiograficamente, recibieron
Pistas Planas indirectas simples y compuestas, durante la revision se determin6 a
través de la palpacion durante los movimientos de apertura y cierre, la presencia de

crepitacion temporo-mandibular.?

Los casos clinicos estudiados durante la investigacion arrojaron los siguientes
resultados; el dolor a la masticacion o a la apertura y cierre desaparecio, el desvio
mandibular disminuyo, mejoré el balance muscular, aumenté de la distancia en la
apertura bucal en un promedio de 33mm a 44mm, mejoro considerablemente el plano
de oclusion y en algunos pacientes que presentaban dolor irradiado al cuello y oido
desaparecid. Los pacientes presentaban hipermovilidad e hiperlaxitud generalizada,
las cuales estan relacionadas intimamente con desordenes en la articulacion
temporo-mandibular y que pueden llevar a causar la destruccion acelerada del disco
articular y la enfermedad degenerativa de dicha articulacién.*

El tratamiento de la luxacion de la articulacion temporo-mandibular; es manual,
mediante las maniobras de Nelaton; dichas maniobras consisten en empujar con los
pulgares los molares hacia abajo al tiempo que se eleva el mentdn, esto permite que
el condilo salte la eminencia articular anterior y la presion negativa de la articulacion
lleve el condilo hacia atras, el desplazamiento posterior no se recomienda debido a
gue no se vence el espasmo de los musculos elevadores y puede dafiar el tejido

retrodiscal.4’
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El tratamiento de la luxacion cronica y aguda que no pueden reducirse con las
maniobras descritas, su tratamiento resulta quirdrgico; este procedimiento consiste
en una osteoplastia de la eminencia articular y el desplazamiento de un colgajo del

musculo temporal para inhibir el desplazamiento anterior del condilo. 444547,

En casos de luxacién recurrente también se puede utilizar la infiltraciébn con toxina
botulinica, ya que funciona muy bien para relajar los musculos o puntos de actividad,
este tratamiento sugiere un alivio casi inmediato a los pacientes; se inyectan en

puntos gatillo para eliminar espasmos y movimientos posicionales involuntarios.2°46

A la vez pueden prescribir relajantes musculares y analgésicos en la fase aguda,

aunque en la crénica pueden prescribirse si existe dolor.1% 25

Existe la terapia regenerativa con inyeccion para la reconstruccion del tendoén y

ligamento de una combinacién de dextrosa y anestesia local.?®

La fisioterapia arroja buenos resultados en pacientes con sindrome de Ehlers-Danlos,
ayudando a mantener la integridad muscular y a fortalecer la articulacion, confiriendo
una mayor estabilidad y reduciendo los episodios dolorosos (luxaciones vy

subluxaciones.)?®

Como ultima opcion son las cirugias y se limitan a pacientes con problemas realmente
severos de desgaste en la articulacion, los cuales les impiden realizar actividades

cotidianas, en este caso comer o tener una apertura optima .19 25
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4.2 CONSIDERACIONES PARA EL TRATAMIENTO ODONTOLOGICO EN
PACIENTES CON SINDROME DE EHLERS-DANLOS

Los pacientes con Sindrome de Ehlers-Danlos presentan mala respuesta a los
anestésicos locales, debido a la colagenopatia, en la cual la permeabilidad de los
capilares resulta mayor, por lo cual el tiempo de eficacia de los anestésicos locales

es disminuido considerablemente.32:25

Tener en cuenta dentro de la practica odontoldgica la cicatrizacidn lenta y asimétrica
gue presentan estos pacientes, siendo comun la dehiscencia de la herida, debido a la
lenta cicatrizacion de las heridas en el sindrome y a la dificultad de sutura de la piel
como consecuencia de su fragilidad. El cierre de la herida debe ser siempre
meticuloso y si la sutura rompe los bordes de la piel se puede utilizar en su lugar

puntos de gran retencién o bandas adhesivas.19-16:

Tomar en cuenta que un paciente con dicho sindrome, no puede tener periodos largos
de apertura bucal en gran extension, ya que podriamos generar dentro de la consulta

odontoldgica luxacion de la articulacién temporo-mandibular.?5 3t

Los pacientes con Sindrome de Ehlers-Danlos, tienen un riesgo mas alto a presentar
endocarditis bacteriana, por ello es necesario tener un buen diagndstico y prescribir
antibidtico de forma profilactica para mantener al margen las bacterias y evitar un

evento infeccioso.?122 27
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4.2.1 RECOMENDACIONES EN LA CONSULTA ODONTOLOGICA

TEJIDOS BLANDOS:

La aparatologia de ortodoncia debe confeccionarse con un disefio suave y simple,
para no dilacerar ni ulcerar la mucosa bucal o lengua, ya que se debe recordar todos
los tejidos son mas fragiles y deben tratarse con mayor cuidado.?®

Como consideracion es importante recalcar que los ligamentos periodontales son
fragiles, por lo cual requiere de menor fuerza en ortodoncia de la habitual, su periodo
de retencién dental debera ser mas largo para evitar los dientes de regresen a su

posicion inicial antes de realizar el tratamiento ortodéntico.?®

Las cirugias dentales y periodontales deberan evitarse en lo posible, debido el
sangrado excesivo que presentan los pacientes con esta condicion, es importante
tener medidas locales como acido tranexamico (el cual pertenece a los medicamentos
clasificados como antifibrinoliticos y actia mejorando la coagulaciéon sanguinea),
hemacolageno (esponjas hemostaticas reabsorbibles de colageno) y las suturas

indicadas; de ser posible delgadas y reabsorbibles.?> 16

El cierre resulta complicado en las heridas por primera intencién, debido a la fragilidad
de los tejidos, suelen cicatrizar por segunda intencion, ya que los puntos de sutura

suelen desgarrar el tejido mucoso.3?

Una recomendacion de suma importancia al suturar; requiere hacerse con extremo
cuidado, debido a la fragilidad de los tejidos orales (principalmente en la mucosa oral),
esta complicacion hace que las cirugias por colgajo tengan un dificil manejo para

suturar, genera laceraciones involuntarias bajo tensién minima.é
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Por ello deben colocarse suturas con mayor inter distancia entre punto y punto de
sutura de lo que los colocariamos en un paciente que no presenta el sindrome y
asegurarse de tener tension minima para evitar la dehiscencia de la herida, teniendo

como objetivo que la cicatrizaciéon sea por primera intencion.®
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PROFILAXIS ANTIBIOTICA:

Resulta de suma importancia, siendo su objetivo contraponer la proliferacion
bacteriana en los tejidos, la profilaxis antibiética es la administracion de farmacos
antes del procedimiento quirdrgico, aunque si el procedimiento resulta mas sencillo,
como eliminacion de calculo, si el procedimiento implica sangrado; sera necesario
realizar la prescripcion, en dosis suficientemente altas y el tiempo necesario, para que

resulte efectiva la prescripcién de medicamentos antes del procedimiento quirurjico.?°

Especialmente en pacientes con Ehlers Danlos tipo IV debe de tomarse esta medida
como preventiva, al realizar practicamente cualquier procedimiento, ya que en el tipo
IV sus complicaciones principales son cardiacas, en pacientes con prolapso mitral

aumenta considerablemente el riesgo de endocarditis bacteriana.*°
ARTICULACION TEMPORO-MANDIBULAR:

La hipermovilidad de la articulacion puede aumentar el riesgo de luxaciones durante
el tratamiento dental y los pacientes frecuentemente requieren reduccién de la

articulacion temporo-mandibular.16 29 3
ANESTESIA LOCAL:

Especialmente tener cuidado en la técnica regional mandibular, al anestesiar el nervio
alveolar inferior, tener en cuenta los posibles problemas al hiperextender la mandibula

y evitar el dafio a los tejidos friables en lo mayor posible.2°

Todas las infiltraciones deben administrarse con sumo cuidado para evitar

hematomas, especialmente en nervios alveolares inferiores.?®

Los anestésicos locales, se han comparado en pacientes con sindrome de Ehlers-
Danlos frente a pacientes sanos (Arendt-Nielsen 1990). Los investigadores
encontraron que, en efecto, duraba poco tiempo en personas con sindrome de
Ehlers.Danlos, probablemente debido a una mayor permeabilidad de las sustancias

analgésicas, a través de las paredes de los capilares.3*
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4.3 PRONOSTICO EN PACIENTES CON SINDROME EHLERS-
DANLOS

Los pacientes con Sindrome de Ehlers-Danlos se enfrentan a una variedad de
problemas relacionados con su calidad de vida, los cuales frecuentemente
incluyen trastornos de suefio, relacionados con el dolor crénico y/o agudo.?®
Laxitud tisular y falta de tonicidad; puede causar constriccion y en algunos
casos colapso de algunas zonas de la nariz.?®

Su calidad de vida se ve significativamente mermada es dichos pacientes,
teniendo diversas limitantes principalmente en actividades fisicas por su
hiperextensibilidad general, de ello depende llevar una mejor calidad de vida,
evitando en lo mayor posible, eventos dolorosos; especialmente luxaciones,
son pacientes que la mayor parte de su vida requieren de tratamiento

fisioterapéutico para fortalecer todas las articulaciones en general.?®

Es importante destacar que estos pacientes suelen vivir con dolor por lo cual
su calidad de vida se ve afectada en diversos ambitos, tanto deportivos,
sociales, entre otros, los pacientes en general suelen estar en tratamiento

psicolégico por todas las alteraciones por las que pasan en su dia a dia.?®
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5. CONCLUSIONES

Las investigaciones y estudios han confirmado una variedad de manifestaciones
orales y mandibulares asociadas al Sindrome de Ehlers-Danlos, dando como
resultado un mal funcionamiento oral y a su vez dolor, es logica la relacion dada
la naturaleza del sindrome; el cual afecta multiples estructuras en general, se
encuentra una alta prevalencia en la poblacion con Sindrome de Ehlers-Danlos
y al mismo tiempo se estima es poco diagnosticado.
Las anormalidades dentales, hipermovilidad y prolapso valvular son suficientes
para despertar sospecha de un trastorno de tejido conjuntivo, por ello resulta
fundamental el conocimiento de dicho sindrome en la practica odontologica,
teniendo gran relevancia las tantas alteraciones encontradas en el sistema
estomatognatico, tanto en mucosa, encia, articulacion temporo-mandibular y
organos dentales.
Como odontoélogos nos enfrentamos a diversos retos, resulta de gran relevancia
reconocer y saber tratar dicha colagenopatia, ya que tiene una gran influencia
en nuestros tratamientos odontolégicos, el saber tratar y manejar a estos
pacientes podria darles una mejor calidad de vida y a nosotros como
odontélogos generar un mejor tratamiento a este tipo de pacientes, siempre
recordando que nuestro paciente no es solo una boca si no un cuerpo humano
completo.

Es de gran relevancia tomar en cuenta las siguientes consideraciones:

e Ser conscientes de un manejo adecuado de antibioticoterapia, en pacientes
con este sindrome.

e Tener amplio conocimiento y la correcta técnica de implementacion en
anestesia local.

e Tener amplio conocimiento de oclusion y sus recomendaciones.

e Tener muy al margen la placa dentobacteriana en estos pacientes, evitando
periodontitis temprana, siempre hacer énfasis a nuestros pacientes de lo
importante que resulta su salud oral.

e Ser muy cuidadosos y tener amplios conocimientos en el momento de hacer

algun procedimiento quirurgico.
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