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Resumen

La esclerodermia pertenece a un grupo de enfermedades
autoinmunes del tejido conectivo que produce inflamacién,
disfuncién vascular y fibrosis excesiva del tejido de soporte
de la piel y los drganos viscerales. A nivel bucal se presentan
afecciones como la xerostomia y la microstomia, asi como
caries y enfermedad periodontal por dificultades en el control
de la placa bacteriana. Su tratamiento odontolégico requiere
un manejo integral, que comprenda las patologias bucales pre-
sentes y los sintomas permanentes caracteristicos de la enfer-

medad. Si bien es una patologia muy infrecuente en la prac-
tica general, es necesario enfatizar la importancia de que el
odontélogo cumpla un rol multidisciplinario en el tratamiento
de estos pacientes. Esta revisién narrativa tiene por objetivo
describir las manifestaciones bucomaxilofaciales y el manejo
odontolégico del paciente con esclerodermia.

Palabras clave: Esclerodermia, esclerodermia locali-
zada, esclerodermia sistémica, manifestaciones bucales, mi-
crostomia.

Abstract

Scleroderma belongs to a group of autoimmune connective
tissue diseases that causes inflammation, vascular dysfunc-
tion and excessive fibrosis of the supporting skin tissue and
visceral organs. In the mouth, conditions such as xerostomia
and microstomy are evident, as well as caries and periodontal
disease due to difficulty in bacterial plaque control. Its dental
treatment requires an integral management, which includes
the oral pathologies present and the characteristic permanent

symptoms of the disease. Although this pathology is not very
common in the general practice, it is necessary to emphasize
the importance of the dentist playing a multidisciplinary role
in the treatment of these patients. This narrative review aims
to describe the oral and maxillofacial manifestations and the
dental management of patients with scleroderma.

Key words: Localized scleroderma, microstomy, oral
manifestations, scleroderma, systemic scleroderma.

Introduccion

La esclerodermia es una enfermedad autoinmune
poco comun que afecta la piel y los érganos inter-
nos.! Los principales efectos de la esclerodermia son
el engrosamiento y endurecimiento de la piel, y la in-

flamacién y cicatrizacién de muchas partes del cuer-
po, que causan lesiones en los pulmones, rifiones, co-
razén, aparato digestivo y otras 4reas. Su evolucién
puede ser muy grave. Si bien atin no existe una cura,
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ya se cuenta con tratamientos eficaces para algunas
formas de la enfermedad.

A nivel bucomaxilofacial es el signo mas frecuen-
te la dificultad para la apertura bucal por la micros-
tomia y la xerostomia. Esta revision narrativa tiene
por objetivo describir las manifestaciones bucomaxi-
lofaciales y el manejo odontolégico del paciente con
esclerodermia.

Desarrollo
Etiopatogenia y clasificacién

El mecanismo intimo de la esclerodermia se
basa en el aumento de coldgeno de la dermis, la hi-
podermis y/u Organos internos, con engrosamiento
y hialinizacién. Ademas, se producen alteraciones
vasculares cuya relacién con la fibrosis atin no esta
totalmente aclarada.!

Actualmente, se piensa que hay genes en el hués-
ped, susceptibles a algtin agente exdgeno, que des-
encadenan la enfermedad. El proceso causa lesiones
en los vasos sanguineos o los afecta indirectamente
al activar el sistema inmunitario. Los fibroblastos se
activan como parte de la respuesta a la lesion tisular.
Los mecanismos interrelacionados que provocan la
inflamacion inmune y las lesiones por el suministro
inadecuado de sangre impulsan el proceso, convir-
tiéndolo en croénico. El coldgeno, producido en exce-
so, interfiere en el funcionamiento normal del 6rga-
no, y puede generar una insuficiencia organica.!

Existen dos tipos principales de esclerodermia.
La forma localizada afecta solamente a un area local
de la piel en forma de placas o parches (morfea), una
franja a lo largo de un brazo o una pierna (escleroder-
mia lineal) o una linea en la frente (esclerodermia en
coup de sabre, o golpe de sable).? Es muy infrecuente
que la esclerodermia localizada se vuelva sistémica.

La esclerosis sistémica (ES) por lo general afecta
a la piel y los sistemas internos del cuerpo. Se carac-
teriza por el compromiso difuso del tejido conectivo,
los vasos de la piel y los 6rganos internos, que con-
duce al endurecimiento y la fijeza de los tegumentos;
y por alteraciones vasculares expresadas por el feno-
meno de Raynaud. La ES puede afectar al corazon,
los pulmones, vasos sanguineos, rifiones y tracto gas-
trointestinal.>*

Esta, a su vez, presenta dos tipos: la ES cutanea
limitada y la ES cutanea difusa. Su diferencia ra-
dica en la extension de la piel afectada. Ambos tipos
pueden afectar el rostro. La ES cutanea limitada pue-
de afectar manos, antebrazos, pies y la parte inferior
de las piernas. La ES cuténea difusa afecta manos,
antebrazos, la parte superior de los brazos, tronco y
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muslos. Es importante establecer la distincion entre
la modalidad limitada y la modalidad difusa de esta
enfermedad, ya que la extension de la piel afectada
tiende a ser un reflejo del grado de afectacién de los
organos internos. Ambos tipos presentan el fenéme-
no de Raynoud.®

En 1862 Maurice Raynaud describi6 una serie de
lesiones provocadas por el frio o el stress. Desde en-
tonces se emplea el término “fenémeno de Raynaud”
para definir estos episodios vasoespasticos, que se
manifiestan con cianosis o palidez en los dedos de
las manos y los pies, generalmente con posterior hi-
peremia por reperfusion.

La ES limitada se denomina sindrome de CREST
cuando presenta calcinosis subcutdnea, fenémeno
de Raynaud, trastorno de la motilidad esofégica,
esclerodactilia (sclerodactyly) y telangiectasia.® Las
manifestaciones clinicas varian segtn la extensién y
la gravedad de la enfermedad. El fenémeno de Ray-
naud y la esclerosis de la piel se hallan casi siempre
presentes. Otras manifestaciones son: microstomia,
hipercromias e hipocromias (aspecto en sal y pimien-
ta), telangiectasias faciales y cicatrices puntiformes
de los pulpejos.

La esclerodactilia (también llamada “manos en
garra”) se produce por la tension de la piel desarro-
llada con la acumulacién de tejido fibroso, que hace
que los dedos se encojan (figs. 1y 2).” La microsto-
mia se va desarrollando por la misma razén, compli-
cando la atencién odontologica.

El fendmeno de Raynaud con frecuencia se acom-
pafia de parestesias y disestesias y, dependiendo de
la gravedad del cuadro, puede producir ulceraciones
e incluso necrosis. Se sostiene que mas del 90% de
los pacientes con ES presentan este fendmeno. En la
actualidad, se cree que los factores que lo desencade-
nan son locales.®10

Figura 1. Telangiectasias en el rostro de un paciente con es-
clerodermia del tipo sistémica (ES).
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Figura 2. Esclerosis sistémica. Fendmeno de Raynaud, altera-
ciones ungueales y en los dedos.

Frecuencia y epidemiologia

La esclerodermia es poco frecuente. La ES tiene
una prevalencia de entre 7 y 489 casos por millén de
habitantes, y una incidencia de 0,6 a 122 casos por
millon de personas y por afio. La afectacion de mu-
jeres respecto a hombres es de 3-4:1. La edad media
de aparicién de la enfermedad es entre los 30 y los 50
afios, y es muy infrecuente en nifios. La escleroder-
mia juvenil localizada es la forma mas frecuente en
nifios, habitualmente aparece entre los 6 y los 9 afios,
aunque puede suceder antes. Su incidencia se estima
que esta entre 0,34 a 2,7 casos por 100.000 al aflo.'

En los Estados Unidos se calcula que entre 75.000
y 100.000 personas sufren esclerodermia.® En Argen-
tina, un informe del Hospital Italiano de Buenos Ai-
res encontré una proporcién mujer/hombre de 12:1."
Rosa et al.!? han reportado una tasa de incidencia de
21,2 casos por mill6n de personas al afio y una preva-
lencia de 296 casos por millén de habitantes.

Un estudio del Hospital Provincial del Centenario
de Rosario, Argentina, observd que sobre 74 pacien-
tes el fendmeno de Raynaud tuvo una incidencia del
81% y la esclerodactilia del 96%.?

Diagnéstico, tratamiento general y evolucién

Debido a que la esclerodermia involucra una gran
cantidad de 6rganos, el paciente suele recurrir a su
médico clinico o al especialista en reumatologia,
quienes tendran el desafio de diagnosticar la enfer-
medad (tabla 1).

La esclerodermia se desencadena por un conjunto
de factores genéticos, ambientales e infecciosos, por
lo que se la considera una enfermedad tripartita. En
ella se asocian defectos de autoinmunidad humoral
y celular, fibrosis y cambios vasculares especificos.
Estos tres eventos patolégicos pueden ocurrir y pro-
gresar en forma independiente.

El diagnostico médico de la enfermedad se orienta
a determinar la autoinmunidad, con la bisqueda de
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anticuerpos circulantes contra una variedad de anti-
genos nucleares. La activacion de las células T puede
ser una expresion de la enfermedad, y las biopsias cu-
taneas la pueden demostrar.!® La fibrosis es la culmi-
nacion de los tres eventos (inmunol6gicos, vasculares
y fibrogénicos) que caracterizan a la enfermedad.

No hay un tratamiento especifico, por lo que se
deberan trataran cada una de las patologias a medi-
da que se vayan presentando. El tratamiento de los
pacientes con ES requiere no s6lo de una atencion
médica multidisciplinaria, sino también de la co-
laboracién del propio paciente, su familia, los fi-
sioterapeutas, el personal de enfermeria, de terapia
ocupacional, los trabajadores sociales, e incluso los
servicios comunitarios. Si el paciente es fumador se
deberd insistir en que deje el habito.'

Pocos tratamientos han sido realmente efectivos
para el tratamiento de las afectaciones cutaneas de la
enfermedad. Los pacientes con esclerodermia saben
que deben mantener su cuerpo caliente con ropa en
varias capas, botas y guantes cuando hace frio. Es
fundamentar calentar el torso, asi como los dedos, las
manos y los pies, y persistir en mantener la piel bien
hidratada, teniendo extremo cuidado durante las ta-
reas diarias evitando los cortes en la piel. El ejercicio
regular y la terapia fisica contribuyen a mantener las
articulaciones flexibles.

Es posible que el paciente padezca de depresion o
cambios de humor, por lo que se recomienda el apo-
yo profesional de psic6logos y psiquiatras. La croni-
cidad de la enfermedad, los cambios fisicos que oca-
siona, asi como las limitaciones que produce, pueden
llevar a la baja de la autoestima. El apoyo de familia-
res y amigos, mas alla del tratamiento profesional, es
fundamental para mantener la calidad de vida.?

Evaluacién y tratamiento odontolégico del
paciente con esclerodermia

A nivel bucal, la esclerodermia se relaciona con
afecciones como xerostomia, microstomia, caries y
enfermedad periodontal.'>'¢ El tratamiento odontolé-
gico requiere un manejo integral que comprenda las
patologias bucales presentes y los sintomas perma-
nentes caracteristicos de la enfermedad sistémica de
base.!”:18

Una revisién de la literatura sobre bases de datos
realizado por Hadj Said et al.'® sobre 380 pacientes
con ES refiere que los principales sintomas repor-
tados fueron la limitacién de la apertura de la boca
(69,8% de los casos), el ensanchamiento del liga-
mento periodontal (67,3%), xerostomia (63,4%), te-
langiectasia (36,2%) y lesiones Oseas (34,5%).
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Tabla 1. Esclerosis sistémica. Afectacion de los tejidos

Esclerosis sistémica
Principales afectaciones

Sistema Signos Consecuencia
. Vasoconstriccion. Ulceras en las yemas de los de-
Vasos Fenémeno De Raynaud . L.
dos. Despigmentacion
. L, - . - Acidez estomacal.
Esofago Disminucién del movimiento (dismotilidad) o . . .
Dificultad en el transito alimenticio
Telangiectasias Pueden ocasionar hemorragias en érganos
piel Calcinosis Ndédulos blancos especialmente en manos y ante-
brazos
Acumulacion fibrosa Esclerodactilia
Pulmonar Riesgo de desarrollo de fibrosis pulmonar o enferme- | Tos seca. Dificultad respiratoria. Disnea. Hiperten-
dad pulmonar intersticial sion pulmonar
Aumento de la presion arterial e insuficiencia renal - .
Renal - P Crisis renal de la esclerodermia
progresiva
Intestinal Sensacién de hinchazén después de comer, dia-
Ralentizacion de la motilidad intestinal y/o estomacal | rrea o periodos de estrefiimiento alternados con
periodos de diarrea
Si bien puede producirse una afectacion primaria, lo | Fibrosis sectorial del miocardio
Cardiaco mas frecuente es una afectacion secundaria a la hi- | Disnea de esfuerzo y palpitaciones
pertensién pulmonar
Sistema
glandular Xeroftalmia y xerostomia Ojo seco — fotofobia, conjuntivitis, etc.
de secrecion Boca seca, caries, enfermedades oportunistas, etc.
externa
Sistema Artralgia y modificacién de la articulaciéon temporo- -
. glay p Dolor y dificultad en la apertura bucal
articular mandibular
Cavidad bucal | Microstomia Reduccién de la apertura bucal, alimentacién, etc.
Muscul - Fatiga m lar, artralgi rtritis. Crepitacion
asculo Debilidad muscular atiga muscular, artralgias y artritis. Crepitacio
esquelético tendinosa
Puede haber anomalias en pares craneales (mas fre-
- ntemen n el trigémin | facial n los ner- ,
Neurolégica cue te er t.e en el trige noy el racia )y en los ne Neuropatias
vios periféricos (neuropatia periférica, atrapamien-
tos, etc.)

El tratamiento de los pacientes con escleroder-
mia requiere de intervenciones integrales y de cierta
multidisciplinariedad, teniendo en cuenta el estadio
de la enfermedad. Las manifestaciones bucales de la
esclerodermia, ademas de producir signos y sintomas
incémodos para los pacientes, son un factor de riesgo
para la exacerbacién o aparicion de caries y enferme-
dad periodontal (tabla 2).

La microstomia, la xerostomia y la disminucion
de la destreza manual que presentan estos pacientes,
facilitan la formacion del biofilm.?° Por lo tanto, se
debe realizar una evaluacion odontolégica periédica
para promover el autocuidado y la salud bucal en es-
tos pacientes. Un estudio de Yueng et al.,*! realizado
en la Universidad de Medicina de Carolina del Sur
sobre 48 pacientes con ES, demostré que es posible
mejorar su higiene bucal, a pesar de las dificultades
de la enfermedad.
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Asimismo, es fundamental que los médicos ten-
gan conocimiento acerca de las implicancias bucales
de la ES, propendiendo al tratamiento multidiscipli-
nario. Es vital que el médico realice la derivacion
oportuna al odontélogo para iniciar cuanto antes un
plan de limitacién y control del biofilm, ademas de
los tratamientos en tejidos duros y blandos que co-
rrespondan.?*? En este sentido, ninguna estrategia
para conseguir ese objetivo debiera ser desestimada.
Un estudio demostr6 que la utilizacién de dispositi-
vos adaptativos, como los cepillos dentales eléctricos
y los ejercicios bucomaxilofaciales, son ttiles para
el control del biofilm y para mejorar la salud bucal a
largo plazo en pacientes con esclerodermia.?

En las iméagenes de este articulo se evidencian
algunas de las condiciones orales mas frecuentes en
pacientes con esclerodermia, tales como: la rigidez
de la piel y de la encia, la disminucién en la apertu-
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Tabla 2. Alteraciones bucomaxilofaciales en la esclerosis sistémica

Alteraciones bucomaxilofaciales citadas en la esclerosis sistémica

Signos

Consecuencias

Disminucién de la apertura bucal y de la fuerza labial

Microstomia

Dificultad en la higiene bucal
Aumento de posibilidad de enfermedad periodontal
Aumento de posibilidad de caries

Reabsorcidn posterior de la rama de la mandibula o
la apofisis coronoides, el mentén y el condilo

Cambio en la angulacion del condilo mandibular
Posibilidad de anquilosis de ATM
Disfuncidn articular

Tension excesiva de la piel y los musculos

Reabsorcidn ésea (en ES)

Alteracion dsea

Aumento del espacio periodontal

Hipofuncién de las glandulas salivales

Xerostomia

La suma de lo anterior en conjunto con una disfagia
esofagica

Dificultad en la correcta alimentacion

Contribuye a la enfermedad periodontal

Cambios en el tejido mucoso

Dermis: posibilidad de la aparicién de placas (morfea) en piel

Alteracion de la funcion lingual

Problemas en la alimentacion y fonacidn

Aumento del espacio periodontal

Aumento de posibilidades de periodontitis

ra bucal, de la secrecion salival y de la semimucosa
labial, y la dificultad para realizar una adecuada hi-
giene oral por pérdida de la motricidad y la tirantez
propia de la piel del paciente (fig.3). La ES se mani-
fiesta con labios adelgazados, con rigidez, y con la
aparicion de pliegues radiados. En la piel se pueden
observar telangiectasias. La lengua puede endurecer-
se, dificultando el habla y la deglucion. El compro-
miso de es6fago, que origina la disfagia, aumenta los
problemas de alimentacion.

Un estudio sobre 80 pacientes con ES report6 que
el 92,5% presentaba sintomas de trastornos temporo-
mandibulares (dolor muscular al masticar, dificultad
para abrir la boca y dolores de cabeza).?> La micros-

Figura 3. Esclerosis sistémica. Apertura bucal disminuida por
la microstomia y las alteraciones en las articulaciones tempo-
romandibulares (ATM).
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tomia, sumada a las alteraciones que se presentan a
nivel del cuerpo mandibular y la articulacion, llevan
al paciente a la disfuncién de la articulacién tempo-
romandibular.?® En algunos casos puede presentarse
pseudo-anquilosis de la articulacién temporomandi-
bular, debido a una disminucién de su movimiento
como una consecuencia de la afectacién de los teji-
dos blandos a su alrededor. Algunos pacientes mues-
tran una reabsorcion de alguna parte del angulo man-
dibular o de la apdfisis coronoides.?”

También se ha reportado reabsorcion en el area de
insercion de los muisculos masticatorios (el temporal,
el pterigoideo externo y el vientre anterior del digas-
trico, por ejemplo). Los dngulos mandibulares gene-
ralmente se presentan con modificacion, y también se
pueden observar reabsorciones del céndilo y el borde
posterior de la rama vertical. Cuando hay reabsor-
cion Gsea es habitualmente de forma bilateral (fig. 4).

En estudios radiograficos se ha encontrado que
casi un tercio de los pacientes con ES presentan un
ensanchamiento uniforme de la membrana perio-
dontal.?®?° Por otro lado, Pischon et al.*’indican una
mayor pérdida de insercion clinica periodontal en pa-
cientes con ES en comparacion con personas sanas.

Se recomienda desarrollar intervenciones desde
sus inicios con un equipo multidisciplinario que in-
cluya al odont6logo, con el objetivo de disminuir las
manifestaciones bucales. Estos tratamientos odonto-
l6gicos integrales, mas alla de mejorar la estética y
la funciéon de los pacientes, contribuirdn a mejorar
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Figura 4. Ortopantomografia en la que observan cambios de
los dngulos mandibulares y la modificacién de la arquitec-
tura.

su estado animico y su autoestima. Las alteraciones
bucales en los pacientes con esclerodermia no colo-
can en riesgo su vida, pero si afectan su calidad de
vida.3* Las sesiones de ejercicios de apertura bucal
pueden ser muy ttiles. Cruz-Gonzélez et al.® reco-
miendan la terapia de ejercicios propuesta por Pizzo
et al.®, con algunas modificaciones. Consisten en
aplicar un poco de vaselina en la semimucosa labial,
luego estirar las comisuras hacia los lados lo mayor
posible con los dedos pulgares durante 15 segundos,
seguido de 10 segundos de descanso, y repetir. El
tiempo de ejercicios es de 15 minutos, dos veces al
dia. Esta terapia, con medicamentos topicos y ejer-
cicio de apertura bucal, ayuda a tolerar las prétesis
removibles y los tratamientos, siendo sugerido para
los casos con microstomia y anquiloglosia.®*

La terapia con kinesiologia bucomaxilofacial,
realizada con el fin de tratar las articulaciones y el
sistema estomatognatico, también es recomenda-
ble.?>%* Un estudio de Vitali et al.*’” demuestra la im-
portancia de los ejercicios para mejorar la funcionali-
dad, la movilidad y la fortaleza de los labios, ademas
de la apertura bucal, y la movilidad y fortaleza de la
lengua.

La xerostomia es un hallazgo comtin en pacientes
con ES como resultado de la fibrosis de las glandu-
las salivales y los efectos secundarios de los medi-
camentos utilizados. Promueve la acumulacion de
biofilm que, ademéas de causar un alto indice de ca-
ries, puede aumentar las infecciones por candida. La
microstomia combinada con la xerostomia limita la
posibilidad de utilizacion de prétesis removibles.

El paciente con esclerodermia y, méas atn, el pa-
ciente con ES, es una persona que se va deterioran-
do marcadamente con el paso del tiempo, limitando
las posibilidades de rehabilitacion odontoldgica. De
aqui la importancia de enfocarnos en los aspectos re-
feridos a la prevencion. En estos casos muy poco fre-
cuentes, el tratamiento odontolégico debe prever el
control periddico de formacién de biofilm cada tres
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meses, la utilizacion de los indices de caries, gingi-
vales y periodontales correspondientes, el asesora-
miento en relacion a la dieta y las medidas de higiene
necesarias, ademas de la motivacion.?” La indicacién
del uso de cepillo de dientes eléctrico puede ser muy
itil, ademds de enjuagues bucales antibacterianos y
una dieta equilibrada. Las cirugias de terceros y se-
gundos molares son un importante manejo preventi-
VO a tener en cuenta.

El tratamiento de la xerostomia se basa en la sa-
liva artificial, una estricta higiene bucal y el control
de la salud gingival. Es necesario tener en cuenta
que la posibilidad de una rehabilitacién odontol6gi-
ca extensa quiza se vea interrumpida en pocos afios,
debido a la historia natural de la enfermedad.?! Por
eso, ante una ES se deberia proponer un tratamiento
que rapidamente limite las infecciones en general y
que permita al paciente una rehabilitacion de sus su-
perficies oclusales y/o protéticas, con el fin de que
pueda alimentarse correctamente y lograr una mejor
calidad de vida. No se ha encontrado referencia de
la preparacion bucal preventiva de un paciente cuya
microstomia y trastornos en la articulacién temporo-
mandibular estan en aumento y ya son irreversibles,
por lo que en cada situacién y en cada paciente se
debe intentar mantener y mejorar sus condiciones
bucales al maximo posible.

Conclusiones

La esclerodermia sigue siendo una enfermedad
incurable, pero no por ello intratable. Una vez que el
médico asegura el diagndstico, establecer el subtipo,
determinar el estadio evolutivo y las posibles afec-
ciones viscerales son los aspectos a considerar antes
de decidir el tratamiento mas adecuado.

El odontélogo tiene un rol fundamental en la tarea
de mejorar la calidad de vida del paciente, previnien-
do infecciones, propendiendo a una correcta alimen-
tacion y nutricion. La necesidad de consultas preven-
tivas desde la nifiez, asi como la toma de radiografias
panoramicas y una conducta activa del odont6logo,
contribuiran al diagnostico temprano, a un plan de
tratamiento eficaz, y ayudaran al paciente a transitar
el camino de la enfermedad con una mejor calidad
de vida.

Parte del contenido de este articulo fue presenta-
do por el autor al premio bienal 2020 del Colegio de
Odontdlogos de la Provincia de Buenos Aires bajo el
titulo “Esclerodermia. A propdsito de un caso clini-
co” disponible en el sitio web de la institucion.
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