REVISION NARRATIVA - PATOLOGIA

REV ASOC ODONTOL ARGENT

https://doi.org/10.52979/ra0a.1110851.1213

ISSN 2683-7226 versién electrénica
ISSN 0004-4881 versién impresa

Manejo odontoldgico de pacientes con el sindrome
de Ehlers-Danlos. Revision narrativa

Dental management in patients with Ehlers-Danlos

syndrome. Narrative review

Javiera Cancino Gonzalez,* Sergio Gutiérrez,”

Presentado: 25 de noviembre de 2022
Aceptado: 5 de mayo de 2023
Publicado: 20 de junio de 2023

Diego Fonseca Escobar®

2Posgrado de Investigacion e Innovacion en Ciencias Odontolégicas, Facultad de Odontologia, Universidad de los Andes,

Santiago de Chile, Chile

bServicio de Cirugia Oral y Maxilofacial, Hospital San Juan de Dios, Santiago de Chile, Chile
¢Catedra de Cirugia y Traumatologia Maxilofacial, Facultad de Odontologia, Universidad Andrés Bello, Santiago de

Chile, Chile

Resumen

El sindrome de Ehlers-Danlos es una enfermedad heredita-
ria, producida por mutaciones cromosémicas que pueden llegar
a tener un comportamiento autosémico dominante, recesivo o
ligado al cromosoma X. Se caracteriza por defectos en las enzi-
mas encargadas de la estructura y sintesis de colageno. En vista
de los 20 tipos de colageno que existen, este sindrome es extre-
madamente heterogéneo tanto en su presentacion clinica como
en su progresion y evolucién. Dentro de los signos y sintomas
habituales encontramos la hiperlaxitud articular, hiperelastici-
dad de la piel e hiperequimosis de los vasos sanguineos.

Con relacién a las complicaciones que pueden presentar es-
tos pacientes, encontramos dislocaciones articulares, fragilidad
en la piel, dolor articular, ruptura de grandes vasos sanguineos,
dificultad en la cicatrizacién y, en consecuencia, mayor inci-
dencia de procesos infecciosos y de cicatrices poco estéticas.

Presenta una incidencia de 1 caso cada 2.500-5.000 na-
cidos vivos. Por ello, es fundamental que el odontdlogo se
encuentre familiarizado con el manejo médico-dental de estos
pacientes, a fin de estar preparado para brindarles un trata-
miento adecuado y responder ante las posibles complicacio-
nes que se pueden presentar.

En esta revision se emplearon resultados extraidos manual-
mente de articulos, indexados en las bases de datos PUBMED
y EBSCO, que respondian a la bisqueda de los términos
Ehlers-Danlos syndrome, dental management y oral surgery.
El objetivo fue describir el manejo médico-odontolégico del
paciente con sindrome de Ehlers-Danlos hasta la fecha.

Palabras clave: Cirugia bucal, manejo odontoldgico,
sindrome de Ehlers-Danlos.

Abstract

Ehlers-Danlos syndrome is a hereditary disease, produced
by chromosomal mutations that can have an autosomal behavior,
which can be dominant, recessive or X-linked. It is characterized
by defects in the enzymes responsible for the structure and syn-
thesis of collagen. In view of the 20 existent types of collagen, this
syndrome is extremely heterogeneous in its clinical presentation,
as well as in its progression and evolution. Within the usual signs
and symptoms, we find joint hyperlaxity, skin hyperelasticity and
hyper-ecchymosis of the blood vessels.

Regarding the complications that these patients can pres-
ent, we find joint dislocations, skin fragility, joint pain, rupture
of large blood vessels, difficulty in healing and, consequently,
a higher incidence of infectious processes and unsightly scars.

It presents an incidence of 1 case every 2.500-5.000 live
births. Therefore, it is essential that the dentist is familiar with
the medical-dental management of these patients, in order to
be prepared to provide them with adequate treatment and re-
spond to possible complications that may arise.

In this review, results were manually extracted from ar-
ticles, indexed in the PUBMED and EBSCO databases, that
respond to the search for the terms Ehlers-Danlos syndrome,
dental management and oral surgery. The aim was describing
the medical-dental management of patients with Ehlers-Dan-
los syndrome to date.

Keywords: Dental management, Ehlers-Danlos syn-
drome, oral surgery.
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Introduccion

El sindrome de Ehlers-Danlos (SED) compren-
de una serie de patologias clinica y genéticamente
heterogéneas que resultan de defectos en la sintesis
o estructura del coladgeno fibrilar. En consecuencia,
tejidos ricos en coldgeno como la piel, ligamentos y
articulaciones se ven comprometidas.!

Es una enfermedad hereditaria, producida por
mutaciones cromosémicas que pueden llegar a tener
comportamiento autosomico dominante, recesivo o
ligado al cromosoma X. Debido a la gran variabili-
dad del colageno, este sindrome es extremadamente
heterogéneo, tanto en su presentacién clinica como
en su progresion y evolucién. Sin embargo, dentro
de los signos y sintomas habituales encontramos la
hiperlaxitud articular, hiperelasticidad de la piel e hi-
perequimosis de los vasos sanguineos.>?

El siguiente trabajo tiene como objetivo realizar
una revisién actualizada de la literatura respecto al
manejo quirtirgico de los pacientes con SED someti-
dos a cirugia bucal. Para tal fin, se utilizaron resulta-
dos extraidos manualmente de articulos indexados a
las bases de datos de PUBMED y EBSCO, que res-
pondian a la busqueda de los términos Ehlers-Dan-
los syndrome, dental management y oral surgery. En
cuanto a los criterios de inclusion, se consideraron
revisiones bibliogréficas, estudios aleatorios, guias,
revisiones sistematicas y metaandlisis publicados
entre noviembre de 2012 y noviembre de 2022, en
idiomas inglés o espafiol.

Desarrollo

El colageno representa la mayor parte estructural
de la matriz extracelular y juega un rol fundamental al
proveer de integridad estructural a distintos tipos de
tejidos conectivos (hueso, cartilago) y érganos (piel,
vasos sanguineos, pulmoén y cérnea).* La constante
interaccion entre el coladgeno y las células permite su
correcta remodelacién durante el crecimiento, dife-
renciacion, morfogénesis y cicatrizacién.’®

El mecanismo genético y patolégico del SED esta
atribuido a defectos que pueden hallarse en: i) la es-
tructura primaria y el procesamiento de colageno, ii)
el plegamiento y los enlaces cruzados en colageno,
iii) la estructura y funcion de la matriz extracelular,
iv) la sintesis de glicosaminoglicanos, v) la via del
complemento y vi) los procesos intracelulares.*

Una matriz extracelular desorganizada es conse-
cuencia directa de defectos moleculares en distintos
tipos de colageno, como el V o III, que perjudican
los procesos fisiologicos que aseguran un plegamien-
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to adecuado, la maduracion proteica y los procesos
biolégicos cruciales para la maduraciéon celular y su
supervivencia. Sin embargo, existen varios factores
aun desconocidos que median esta patologia.?

Clasificacion

El SED se clasifica en 13 subtipos, pero son 7 los
mas prevalentes. Cada subtipo tiene distintos crite-
rios diagnosticos mayores y menores, ademds de no
presentar las mismas manifestaciones orales (Tabla
1). Los subtipos mas prevalentes son:

Clasico: Considera al subtipo 1y 2 y su prevalen-
cia es de 2 a 5 entre 100.000 habitantes. Corresponde
a la alteracion en la sintesis de colageno tipo I 'y V.
Dentro de sus signos y sintomas se encuentra la piel
suave, aterciopelada y elastica, que se puede lacerar
o presentar hematomas con facilidad; ademas del de-
sarrollo de crecimientos grasos o fibrosos benignos
en areas bajo presion e hipermovilidad articular.>®

Hipermovilidad: Considera al subtipo 3, su
prevalencia es de 1 por 10.000 a 15.000 habitantes.
Es autosémica dominante y corresponde a la defi-
ciencia de Tenascina-X. Dentro de los signos y sin-
tomas que puede presentar, encontramos alodinia,
piel hiperextensible, articulaciones laxas —lo que
habitualmente ocasiona dislocaciones o luxacio-
nes—, enfermedad degenerativa articular y prolapso
mitral —que produce un incremento del riesgo de en-
docarditis infecciosa—.”

Vascular: Considera al subtipo 4, su prevalencia
es de 1 en 100.000 habitantes. Es autosomico domi-
nante y corresponde a la alteracion en la sintesis de
colageno tipo III. Entre sus signos y sintomas se en-
cuentra la hipermovilidad en los dedos, la fragilidad
vascular, presencia de aneurismas, piel fina o trasld-
cida y presencia extendida de hematomas.?

Cifoescoliosis: Considera al subtipo 6, y la lite-
ratura presenta menos de 60 casos reportados. Es au-
tosémico recesivo y corresponde a un defecto en la
enzima lisil-hidrolasa. Sus signos y sintomas princi-
pales son: la escoliosis progresiva, la debilidad mus-
cular progresiva y la esclerdtica fragil.’

Artrocalasia: Considera al subtipo 7A'y 7B y se
contabilizan menos de 30 casos en toda la literatura.
Corresponde a la alteracion de la sintesis de colageno
tipo 1. Dentro de los signos y sintomas encontramos
articulaciones laxas e inestables, osteoartritis grave
y temprana, fracturas éseas y piel elastica y fragil.”?

Dermatosparaxis: Considera al subtipo 7C, y
existen menos de 10 casos reportados en la litera-
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Tabla 1. Clasificacidn Internacional de SED (2017) y sus respectivas manifestaciones orales mas frecuentes®*®

Nombre Caracteristicas clinicas mayores Manifestaciones orales
SED clasico ¢ Hiperextensibilidad cutdnea y cicatrizacién ¢ Calcificaciones/obliteraciones pulpares
atroficas e Deformidad radicular, hipoplasias
¢ Hipermovilidad articular generalizada e Transposicion dental
e Anomalias en nimero de dientes (supernume-
rarios/hipodoncia)
SED hipermovil | ¢ Hipermovilidad articular generalizada pre- ¢ Calcificaciones/obliteraciones pulpares
disponente de inestabilidad y enfermedad ¢ Maloclusion
articular degenerativa precoz * Rotacién/transposicién dental
¢ Leve hiperextensibilidad cutdnea e Anomalias en el numero de dientes (supernu-
e Equimosis de facil produccién merarios/hipodoncia)
¢ Disautonomia ¢ Diente ectdpico
e Fatiga y dolor crénico e Anomalias de la mucosa oral
¢ Problemas funcionales gastrointestinales
SED vascular e Historia familiar de SED vascular con variante ¢ Modificacién en la morfologia pulpar
causante COL3A1 documentada e Fusion radicular
e Ruptura arterial en temprana edad ¢ Longitud radicular aumentada
¢ Perforacion espontanea de colon sigmoides sin | ¢ Tejido gingival adelgazado y traslucido
diagndstico de enfermedad diverticular u otra
patologia intestinal
e Ruptura uterina durante el tercer trimestre
sin cesarea previa y/o periparto con desgarros
severos del perineo
e Formacion de fistula del seno carotideo-caver-
noso en ausencia de trauma
SED ¢ Hipotonia muscular congénita ¢ Malformaciones coronarias
cifoescolidtico e Cifoescoliosis congénita o de inicio temprano ¢ Maloclusién
(progresiva o no progresiva)
¢ Hipermovilidad articular con dislocaciones/
subluxaciones (hombros, caderas y rodillas
particularmente)
SED artrocalasia | ¢ Dislocacion de cadera congénita bilateral e Cambio de coloracion dental
¢ Hipermovilidad articular generalizada severa ¢ Malformacion coronaria
con multiples dislocaciones/subluxaciones ¢ Dentinogenesis imperfecta
¢ Hiperextensibilidad cutdnea
SED ¢ Fragilidad cutanea extrema con desgarros de e Agenesia
dermatosparaxis piel congénitos o postnatales ¢ Calcificaciones pulpares
e Rasgos craneofaciales caracteristicos, que son ¢ Raices acortadas
evidentes al nacer, en infancia temprana o e Cambio de coloracion dental
tardia ¢ Morfologia oclusal irregular
¢ Piel redundante, casi laxa, con pliegues excesi- | * Hiperplasia gingival
vos en las mufiecas y tobillos
e Arrugas palmares aumentadas
e Equimosis severas con riesgo de hematomas y
hemorragia subcutanea
e Hernia umbilical
e Crecimiento postnatal retardado
¢ Extremidades, manos y pies cortos
e Complicaciones perinatales debido a fragilidad
de tejido conectivo
SED periodontal | e Placas pretibiales ¢ Diente supernumerarios
¢ Antecedentes familiares de un pariente de e Dens in dente
primer grado que cumple los criterios clinicos ¢ Maloclusion
¢ Periodontitis severa e intratable de inicio tem-
prano (infancia o adolescencia)
¢ Encia adherida deficiente

tura. Se relaciona con la alteracién de la sintesis de

Revision narrativa - Patologia

Periodontal: Se han reportado 148 individuos en
la literatura. Esta caracterizada por un deterioro pe-
riodontal severo durante la infancia/adolescencia que
culmina con pérdida dental precoz. Se describe ade-

coldgeno tipo I y III. Sus signos y sintomas son:
inestabilidad en las articulaciones y fragilidad ex-
trema en la piel.’
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mas una mayor prevalencia de recesion gingival.l®
Caracteristicas orales

Ademas de que las caracteristicas orales son he-
terogéneas en cada subtipo, estas no son suficientes
para realizar un diagnéstico por si mismas. Pueden
ayudar a guiar al clinico, analizadas en conjunto con
otros signos y sintomas comunes de la enfermedad,
a sospechar de un posible SED.!! A continuacién, se
presentan algunas caracteristicas comunes para los
diferentes subtipos de SED.

Tejidos blandos: Los pacientes con SED poseen
una mucosa labil, propensa a presentar equimosis y
erosiones en cualquier sitio de la cavidad oral.*? Los
tejidos periodontales se ven igualmente afectados,
presentando fragilidad, nula adhesion en la encia, y
recesiones gingivales (Fig. 1).!*!* La prevalencia de
enfermedad periodontal temprana severa es una ca-
racteristica distintiva de la SED periodontal, pero no
se ha descrito en otros tipos de SED.*

Tejidos duros: Se ha reportado que estos pacien-
tes presentan una mayor prevalencia de malformacio-
nes dentarias como taurodontismo, fusién radicular
y raices hipoplésicas.'> Las calcificaciones pulpares
han sido reportadas en el SED clasico, mientras que
los pacientes con SED vascular presentan una mayor
prevalencia de malformaciones radiculares.'*!* La

pérdida prematura de piezas dentales se ha visto prin-
cipalmente en el SED subtipo periodontal, en donde
al promedio de 25 afios se pesquisa una pérdida total
de piezas dentales. Las extracciones en estos casos
estan indicadas por un aumento de movilidad o per-
dida espontanea del diente.'

Disfuncién temporomandibular: Se ha sugeri-
do ampliamente que el SED se encuentra relaciona-
do a los trastornos temporomandibulares (TTM).!617
Dentro de las caracteristicas reportadas se encuentra
la hipermovilidad articular (desplazamiento del disco
articular con y sin reduccion), crépito, clic articular
y bloqueo recurrente.'”'® Estos pacientes padecen
de dolor miofascial referido, artralgia y dolores de
cabeza de origen TTM.!® En general, la literatura
no reporta el subtipo especifico de SED en los pa-
cientes que presentan esta sintomatologia. Sélo dos
estudios fueron especificos para reportar el subtipo
SED hipermévil en su muestra, encontrando una ma-
yor prevalencia de desplazamiento articular con y sin
reduccién en pacientes con SED en comparacién a
pacientes sanos.'®

Disfuncién glandular. Una proporcion alta de
estos pacientes relatan experimentar una sensacion
de boca seca (xerostomia).”

Figura 1. Caracteristicas orales en pacientes con SED. A: Ausencia de encia adherida en paciente con SED subtipo periodontal.
B: Calcificaciones pulpares en primer y segundo molar superior. C: Raices hipoplasicas generalizadas y fusion radicular en

segundo molar superior. D: Placas pretibiales.*
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Manejo odontolégico

Perfil psicolégico: Entre los individuos con SED
se reporta una mayor incidencia de sintomatologia
depresiva y ansiosa, asociada ademdas a peores in-
dicadores en de calidad de vida.*** Mas especifica-
mente, este tipo de paciente presenta puntajes bajos
en los indicadores de calidad de vida asociados a la
salud oral, posiblemente por la cantidad de mani-
festaciones orales reportadas.”> Gran parte de ellos
afirma haber tenido, ademaés, complicaciones durante
extracciones dentales (cicatrizacién tardia, sangrado
severo postoperatorio y dolor severo durante y lue-
go del procedimiento).® Se recomienda que las citas
sean lo mas planificadas posibles con tal de disminuir
el tiempo en la consulta.>

Prevencion: Se debe recomendar en este tipo de
pacientes un programa estricto de higiene oral.** A
causa de la labilidad de los tejidos blandos, debido a
su alteracion en la composicion de tejido conectivo,
se sugiere el uso de un cepillo electrénico o de cerdas
suaves, evitando un cepillado agresivo para evitar
abrasion, laceraciones y descamacion en la zona.®
El subtipo periodontal posee una mayor complejidad
por su aparicion temprana, lo que lleva a la pérdi-
da de dientes —tanto deciduos como permanentes—,
con un incremento progresivo en la proporcion de
pacientes edéntulos en relacién a la edad.!'*!> Las me-
didas estrictas de higiene oral pueden ayudar a ami-
norar el dafio periodontal en la infancia, esto incluye
limpiezas profesionales cada tres meses e instruccién
estricta y frecuente de higiene.”® En ese subtipo el
objetivo principal es conservar las piezas dentales
por el mayor tiempo posible. Lamentablemente, los
esfuerzos preventivos y terapéuticos no siempre son
eficaces para prevenir la pérdida dental prematura.*

Profilaxis antibidtica: Los pacientes con SED
tienen mayor predisposicién a padecer una valvu-
lopatia mitral congénita y dilatacién adrtica.® Se ha
reportado que, en pacientes con SED clésico e hi-
permovil, estas cardiopatias congénitas tienen una
severidad leve, sin indicacién quirdrgica.?” El uso
de profilaxis antibiética debe hacerse segun las re-
comendaciones de la American Heart Association.?®

Anestesia: Algunos reportes indican que los pa-
cientes con SED tienen una respuesta reducida a
anestésicos locales, por lo que utiliza el término “re-
sistencia anestésica”.> En una encuesta, los pacien-
tes refieren un menor efecto anestésico cuando se
compara con controles. Un 80% refirié insuficiencia
del efecto anestésico, lo que se traduce en dolor in-
tra y post operatorio.?>® Se ha descrito que el uso de
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articaina posee mejores efectos en este tipo de pa-
cientes,* pero falta evidencia para avalar su uso por
sobre otros agentes. En general, se debe esperar que
en este tipo de pacientes exista una menor respuesta
a la anestesia local.?®

Técnica quirdrgica: El procedimiento debe ser
lo mas atraumatico posible. En procedimientos de
mayor complejidad, es esperable un retardo en la ci-
catrizacion. Se deben planificar exdmenes radiol6gi-
cos complementarios, ya que se reporta que en este
tipo de pacientes existe mayor prevalencia de anoma-
lias radiculares.'**

Hemostasia: Se reporta en la literatura una ma-
yor prevalencia en defectos de agregacion plaqueta-
ria en estos pacientes, lo que conlleva a un mayor
riesgo de sangrado.®* Los pacientes con SED, espe-
cialmente antes de un procedimiento invasivo, deben
ser evaluados exhaustivamente para pesquisar su po-
sible tendencia al sangrado. En aquellos individuos
con historial de sangrado severo, se deben solicitar
examenes para evaluar la funcién plaquetaria.’*® En
cuanto a medidas de control de sangrado, se debe
considerar el uso de medidas hemostéticas, compre-
sas, acido tranexadmico y suturas sin tensionar dema-
siado los tejidos.!®3!

Manejo de dolor: El dolor crénico comprende
otro factor importante en el manejo de los pacientes
SED, especialmente en el tipo clasico e hipermévil.*
Se describen para su manejo diversas estrategias far-
macoloégicas, como no farmacolégicas, como el uso
de anticonvulsivantes, opidceos, antiinflamatorios no
esteroides (AINEs)' y acetaminofén.**3*En cuanto al
manejo del dolor agudo posterior a un procedimiento
dental, se recomienda iniciar con AINEs por el ori-
gen inflamatorio del dolor, en combinacién con ace-
taminofén para tener mayor eficacia analgésica.?® El
tiempo de uso debe ser acotado para evitar complica-
ciones gastrointestinales, renales y hematol6gicas.®
Cuando el uso de AINEs esta contraindicado, se pue-
den utilizar opidceos por un periodo acotado. Su uso
ha resultado ser efectivo en pacientes con resistencia
por uso crénico de AINEs en el manejo de dolor cré-
nico.* Sin embargo, su uso en el tratamiento del do-
lor agudo tiene un efecto menor, y su uso prolongado
puede conducir a la sensibilizacion central del dolor,
ademas de no estar exento de reacciones adversas
como tolerancia, prurito, constipacién, dependencia
psicolodgica, alteracion del suefio y depresion respira-
toria, entre otras complicaciones.?*¢ Entre las me-
didas locales no farmacoldgicas para el tratamiento
del dolor agudo esta el uso de compresas frias que
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ayuden a aliviar la inflamacién y reducir el dolor los
primeros dias posteriores a un procedimiento, para
luego cambiar a un esquema de terapia de calor local
hasta que la inflamacién en la zona haya desapareci-
do.® En pacientes que presenten una patologia mus-
cular masticatoria o temporomandibular, se han visto
resultados positivos con fisioterapia y masajes en la
zona afectada, en el caso de hayan quedado sintomé-
ticos luego de un procedimiento invasivo.?
Controles: Deben realizarse controles mds se-
guidos que en pacientes sin SED por el riesgo au-
mentado de hematomas, el retraso en la cicatrizacion
y la posible infeccién. La dehiscencia de heridas es
frecuente, sobre todo en los SED de tipo vascular.®

Conclusiéon

Al afectar principalmente a la arquitectura y sin-
tesis de colageno, los defectos del SED son altamente
heterogéneos, presentando multiples manifestaciones
clinicas en todos sus subtipos. Sin embargo, la hiper-
laxitud articular, hipermovilidad cutnea e hiperequi-
mosis vascular son la sintomatologia mas comun.

La evidencia disponible en cuanto a signos y
sintomas orofaciales es limitada, reportandose dife-
rentes caracteristicas especificas en cada subtipo de
SED, como variaciones en la morfologia coronaria,
radicular y pulpar.

Su manejo requiere una planificacién acuciosa,
considerando la solicitud de exdmenes de laborato-
rio, el uso de profilaxis antibiética (si corresponde),
la eleccién de la técnica quirdrgica lo menos trauma-
tica posible y un seguimiento postoperatorio riguro-
so. Es fundamental que el profesional a cargo tenga
en cuenta que estos pacientes poseen resistencia a los
anestésicos locales, pudiendo esto comprometer el
éxito de los tratamientos realizados.

Por tltimo, cabe mencionar que la evidencia en
cuanto a tratamientos y su eficacia en estos pacientes
es limitada, tanto en el area médica, como en la odon-
tologica. Por ello se hace necesario realizar una investi-
gacién especifica para cada subtipo de SED reportada.

Declaracion de conflicto de intereses

Los autores declaran no tener conflicto de intereses en
relacion con este articulo cientifico.

Fuentes de financiamiento

Este estudio fue financiado exclusivamente por los autores.

Rev Asoc Odontol Argent 2023 / Vol. 111(2) / e1110851

Identificadores ORCID

JCG 0000-0002-1956-7600
SG  0000-0003-3159-6989
DFE 0000-0002-1672-9205

Referencias

1.

10.

11.

12.

Klatt E, Kumar V. Robbins and Cotran Review of Patho-
logy. Philadelphia: Elsevier; 2014.

. Melou C, Taillard N, Chauvel-Lebret D. Le syndrome

d’Ehlers-Danlos: réle du chirurgien-dentiste. L’Orthodon-
tie Frangaise 2021;92:367-75. https://doi.org/10.1684/or-
thodfr.2021.51

. Castori M, Dordoni C, Morlino S, Sperduti I, Ritelli M,

Valiante M, et al. Spectrum of mucocutaneous manifesta-
tions in 277 patients with joint hypermobility syndrome/
Ehlers-Danlos syndrome, hypermobility type. Am J Med
Genet C Semin Med Genet 2015;169:43-53. https://doi.
org/10.1002/ajmg.c.31425

. Chiarelli N, Ritelli M, Zoppi N, Colombi M. Cellular and

molecular mechanisms in the pathogenesis of classical,
vascular, and hypermobile Ehlers—Danlos syndromes. Ge-
nes 2019;10:6009. https://doi.org/10.3390/genes10080609

. Nystrom A, Bruckner-Tuderman L. Matrix molecules

and skin biology. Semin Cell Dev Biol 2019;89:136-46.
https://doi.org/10.1016/j.semcdb.2018.07.025

. Asher SB, Chen R, Kallish S. Mitral valve prolapse and

aortic root dilation in adults with hypermobile Ehlers—
Danlos syndrome and related disorders. Am J Med Ge-
net Part A 2018;176:1838-44. https://doi.org/10.1002/
ajmg.a.40364

. Honoré MB, Lauridsen EF, Sonnesen L. Oro-dental cha-

racteristics in patients with hypermobile Ehlers-Dan-
los Syndrome compared to a healthy control group. J
Oral Rehabil 2019;46:1055-64. https://doi.org/10.1111/
joor.12838

. Busch A, Hoffjan S, Bergmann F, Hartung B, Jung H,

Hanel D, et al. Vascular type Ehlers-Danlos syndrome is
associated with platelet dysfunction and low vitamin D
serum concentration. Orphanet J Rare Dis 2016;11:111.
https://doi.org/10.1186/s13023-016-0491-2

. Malfait F, Francomano C, Byers P, Belmont J, Berglund

B, Black J, et al. The 2017 international classification of
the Ehlers—Danlos syndromes. Am J Med Genet C Se-
min Med Genet 2017;175:8-26. https://doi.org/10.1002/
ajmg.c.31552

Kapferer-Seebacher I, Lundberg P, Malfait F, Zschocke J.
Periodontal manifestations of Ehlers-Danlos syndromes:
A systematic review. J Clin Periodontol 2017;44:1088-
100. https://doi.org/10.1111/jcpe.12807

Cortés-Breton Brinkmann J, Garcia-Gil I, Lobato-Pefia
DM, Martinez-Mera C, Suarez-Garcia MJ, Martinez-Gon-
zalez JM, Rioboo M. The key role of the dental practitio-
ner in early diagnosis of periodontal Ehlers-Danlos syn-
dromes: a rare case report of siblings. Quintessence Int
2021;52:166-74. https://doi.org/10.3290/j.qi.a45263
Mitakides J, Tinkle BT. Oral and mandibular manifes-
tations in the Ehlers-Danlos syndromes. Am J Med Ge-

Pag. 6 de 8


http://www.raoa.aoa.org.ar
https://orcid.org/0000-0002-1956-7600
https://orcid.org/0000-0003-3159-6989
https://orcid.org/0000-0002-1672-9205
https://doi.org/10.1684/orthodfr.2021.51
https://doi.org/10.1684/orthodfr.2021.51
https://doi.org/10.1002/ajmg.c.31425
https://doi.org/10.1002/ajmg.c.31425
https://doi.org/10.3390/genes10080609
https://doi.org/10.1016/j.semcdb.2018.07.025
https://doi.org/10.1002/ajmg.a.40364
https://doi.org/10.1002/ajmg.a.40364
https://doi.org/10.1111/joor.12838
https://doi.org/10.1111/joor.12838
https://doi.org/10.1186/s13023-016-0491-2
https://doi.org/10.1002/ajmg.c.31552
https://doi.org/10.1002/ajmg.c.31552
https://doi.org/10.1002/ajmg.c.31552
https://doi.org/10.1111/jcpe.12807
https://doi.org/10.3290/j.qi.a45263

Manejo odontoldgico de pacientes con el sindrome de Ehlers-Danlos. Revisidn narrativa

Revision narrativa - Patologia

13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

22.

23.

24.

net C Semin Med Genet 2017;175:220-5. https://doi.
org/10.1002/ajmg.c.31541

Kapferer-Seebacher I, Schnabl D, Zschocke J, Pope FM.
Dental manifestations of Ehlers-Danlos syndromes: a
systematic review. Acta Derm Venereol 2020;100:152-60.
https://doi.org/10.2340/00015555-3428

Lepperdinger U, Zschocke J, Kapferer-Seebacher I. Oral
manifestations of Ehlers-Danlos syndromes. Am J Med
Genet C Semin Med Genet 2021;187:520-6. https://doi.
org/10.1002/ajmg.c.31941

Lepperdinger U, Angwin C, Milnes D, Sobey G, Ghali
N, Johnson D, et al. Oral characteristics in adult indivi-
duals with periodontal Ehlers-Danlos syndrome. J Clin
Periodontol 2022;49:1244-52. https://doi.org/10.1111/
jcpe.13698

Van Camp N, Aerden T, Politis C. Problems in the orofacial
region associated with Ehlers-Danlos and Marfan syndro-
mes: a case series. Br J Oral Maxillofac Surg 2020;58:208-
13. https://doi.org/10.1016/j.bjoms.2019.11.018

Di Giacomo P, Celli M, Ierardo G, Polimeni A, Di Paolo C.
Evaluation of temporomandibular disorders and comorbi-
dities in patients with Ehler-Danlos: Clinical and digital
findings. J Int Soc Prev Community Dent 2018;8:333-8.
https://doi.org/10.4103/jispcd.JISPCD_103_18. Publica-
do electrénicamente antes de su impresion el 18 de julio
de 2018.

Bech K, Fogh FM, Lauridsen EF, Sonnesen L. Tempo-
romandibular disorders, bite force and osseous changes
of the temporomandibular joints in patients with hyper-
mobile Ehlers-Danlos syndrome compared to a healthy
control group. J Oral Rehabil 2022;49:872-83. https://
doi.org/10.1111/joor.13348

Diep D, Fau V, Wdowik S, Bienvenu B, Bénateau H, Veys-
siére A. Dysfonction de 1’appareil manducateur et syndrome
d’Ehlers-Danlos de type hypermobile : étude cas-témoin.
Rev Stomatol Chir Maxillofac Chir Orale 2016;117:228-
33. https://doi.org/10.1016/j.revsto.2016.07.009

Berglund B, Pettersson C, Pigg M, Kristiansson P. Self-re-
ported quality of life, anxiety and depression in indivi-
duals with Ehlers-Danlos syndrome (EDS): a questionnai-
re study. BMC Musculoskelet Disord 2015;16:89. https://
doi.org/10.1186/s12891-015-0549-7

Smith TO, Easton V, Bacon H, Jerman E, Armon K, Poland
F, et al. The relationship between benign joint hypermobi-
lity syndrome and psychological distress: a systematic re-
view and meta-analysis. Rheumatology 2014;53:114-22.
https://doi.org/10.1093/rheumatology/ket317

Hanisch M, Blanck-Lubarsch M, Bohner L, Suwelack
D, Kleinheinz J, Koppe J. Oral conditions and oral heal-
th-related quality of life of people with Ehlers-Danlos
syndromes (EDS): a questionnaire-based cross-sectional
study. Medicina 2020;56:448. https://doi.org/10.3390/me-
dicina56090448

Abel MD, Carrasco LR. Ehlers-Danlos syndrome: clas-
sifications, oral manifestations, and dental considera-
tions. Oral Surg Oral Med Oral Pathol Oral Radiol
Endod 2006; 102:582-90. https://doi.org/10.1016/j.tri-
pleo.2006.03.018

Martins RS, Muniz FWMG, Gondim JO, Maurique LS,
Nolasco-Lopes CM, Oliveira BM, Carvalho RS. Perio-

Rev Asoc Odontol Argent 2023 / Vol. 111(2) / e1110851

25.

26.

27.

28.

29.

30.

31.

32.

33.

34.

35.

36.

dontal Ehlers-Danlos syndrome in early childhood: A case
report of loss of deciduous teeth. J Indian Soc Periodon-
tol 2023[citado el 15 de octubre de 2022];27:99-103. Dis-
ponible en: https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/
PM(C9979821/

Beltran V, de La Roza G M, Wilckens M, Fuentes R, Pa-
dilla M, Aillapan E, et al. Effects of manual toothbrus-
hing on gingival recession in an adult population sample
in south of Chile. Int J Odontostomat 2014;8;461-67. ht-
tps://dx.doi.org/10.4067/S0718-381X2014000300022
Timmerman A, Parashos P. Management of dental pain
in primary care. Aust Prescr 2020;43:39-44. https://doi.
org/10.18773/austprescr.2020.010

Paige SL, Lechich KM, Tierney ESS, Collins RT. Cardiac
involvement in classical or hypermobile Ehlers-Danlos syn-
drome is uncommon. Genetics in Medicine 2020;22:P1583-
8. https://doi.org/10.1038/s41436-020-0856-8

Arnett DK, Blumenthal RS, Albert MA, Buroker AB,
Goldberger ZD, Hahn EJ, et al. 2019 ACC/AHA Guideli-
ne on the Primary Prevention of Cardiovascular Disease:
A Report of the American College of Cardiology/Ame-
rican Heart Association Task Force on Clinical Practice
Guidelines. Circulation 2019;140:e596-e646. https://doi.
org/10.1161/cir.0000000000000678

Schubart JR, Schaefer E, Janicki P, Adhikary SD, Schi-
lling A, Hakim AJ, et al. Resistance to local anesthesia in
people with the Ehlers-Danlos Syndromes presenting for
dental surgery. J Dent Anesth Pain Med 2019;19:261-70.
https://doi.org/10.17245/jdapm.2019.19.5.261

Artoni A, Bassotti A, Abbattista M, Marinelli B, Lecchi
A, Gianniello F, et al. Hemostatic abnormalities in pa-
tients with Ehlers-Danlos syndrome. J Thromb Haemost
2018;16:2425-31. https://doi.org/10.1111/jth.14310

Abed H, Ainousa A. Dental management of patients
with inherited bleeding disorders: a multidisciplinary
approach. Gen Dent 2017;65:56-60.

Rombaut Sr. L, Scheper Jr. M, De Wandele Jr. I, De Vries
Jr. J, Meeus Sr. M, Malfait Sr. F, et al. Chronic pain in
patients with the hypermobility type of Ehlers Danlos sy-
ndrome: evidence for generalized hyperalgesia. Osteoar-
thritis Cartilage 2014;22:S409. https://doi.org/10.1016/].
joca.2014.02.769

Arthur K, Caldwell K, Forehand S, Davis K. Pain control
methods in use and perceived effectiveness by patients
with Ehlers—Danlos syndrome: a descriptive study. Disa-
bility and Rehabilitation 2016;38:1063-74. https://doi.org
/10.3109/09638288.2015.1092175

Demes JS, McNair B, Taylor MRG. Use of complemen-
tary therapies for chronic pain management in patients
with reported Ehlers-Danlos syndrome or hypermobility
spectrum disorders. Am J Med Genet A 2020;182:2611-
23. https://doi.org/10.1002/ajmg.a.61837

Lanas A, Benito P, Alonso J, Hernandez-Cruz B, Ba-
rén-Esquivias G, Perez-Aisa A, et al. Safe prescription
recommendations for non-steroidal anti-inflammatory
drugs: consensus document elaborated by nominated ex-
perts of three scientific associations (SER-SEC-AEG).
Reumatol Clin (Engl Ed) 2014;10:68-84. https://doi.or-
g/10.1016/j.reumae.2013.10.008

Schubart JR, Schilling A, Schaefer E, Bascom R, Fran-

Pdg. 7 de 8


http://www.raoa.aoa.org.ar
https://doi.org/10.1002/ajmg.c.31541
https://doi.org/10.1002/ajmg.c.31541
https://doi.org/10.2340/00015555-3428
https://doi.org/10.1002/ajmg.c.31941
https://doi.org/10.1002/ajmg.c.31941
https://doi.org/10.1111/jcpe.13698
https://doi.org/10.1111/jcpe.13698
about:blank
https://doi.org/10.1016/j.bjoms.2019.11.018
https://doi.org/10.1111/joor.13348
https://doi.org/10.1111/joor.13348
https://doi.org/10.1016/j.revsto.2016.07.009
https://doi.org/10.1186/s12891-015-0549-7
https://doi.org/10.1186/s12891-015-0549-7
https://doi.org/10.1093/rheumatology/ket317
https://doi.org/10.3390/medicina56090448
https://doi.org/10.3390/medicina56090448
https://doi.org/10.1016/j.tripleo.2006.03.018
https://doi.org/10.1016/j.tripleo.2006.03.018
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC9979821/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC9979821/
https://dx.doi.org/10.4067/S0718-381X2014000300022
https://dx.doi.org/10.4067/S0718-381X2014000300022
https://doi.org/10.18773/austprescr.2020.010
https://doi.org/10.18773/austprescr.2020.010
https://doi.org/10.1038/s41436-020-0856-8
https://doi.org/10.1161/cir.0000000000000678
https://doi.org/10.1161/cir.0000000000000678
https://doi.org/10.17245/jdapm.2019.19.5.261
https://doi.org/10.1111/jth.14310
https://doi.org/10.1016/j.joca.2014.02.769
https://doi.org/10.1016/j.joca.2014.02.769
https://doi.org/10.3109/09638288.2015.1092175
https://doi.org/10.3109/09638288.2015.1092175
https://doi.org/10.1002/ajmg.a.61837
https://doi.org/10.1016/j.reumae.2013.10.008
https://doi.org/10.1016/j.reumae.2013.10.008

Cancino Gonzalez J, Gutiérrez S, Fonseca Escobar D.

comano C. Use of prescription opioid and other drugs
among a cohort of persons with Ehlers-Danlos syndrome: Cémo citar este articulo
A retrospective study. Am J Med Genet A 2019;179:397-

403. hitps://doi.org/10.1002/ajmg.a.61031 Cancino Gonzalez J, Gutiérrez S, Fonseca Escobar D.

Manejo odontolégico de pacientes con el sindrome de
Ehlers-Danlos. Revisién narrativa. Rev Asoc Odontol
Argent 2023;111:e1110851.
https://doi.org/10.52979/ra0a.1110851.1213

Contacto:
JaviERA CANCINO GONZALEZ
Jpcancino@miuandes.cl

Rev Asoc Odontol Argent 2023 / Vol. 111(2) / e1110851 Pdg. 8de 8


http://www.raoa.aoa.org.ar
https://doi.org/10.1002/ajmg.a.61031
https://doi.org/10.52979/raoa.1110851.1213
mailto:Jpcancino@miuandes.cl

