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Resumen
El síndrome de Ehlers-Danlos es una enfermedad heredita-

ria, producida por mutaciones cromosómicas que pueden llegar 
a tener un comportamiento autosómico dominante, recesivo o 
ligado al cromosoma X. Se caracteriza por defectos en las enzi-
mas encargadas de la estructura y síntesis de colágeno. En vista 
de los 20 tipos de colágeno que existen, este síndrome es extre-
madamente heterogéneo tanto en su presentación clínica como 
en su progresión y evolución. Dentro de los signos y síntomas 
habituales encontramos la hiperlaxitud articular, hiperelastici-
dad de la piel e hiperequimosis de los vasos sanguíneos. 

Con relación a las complicaciones que pueden presentar es-
tos pacientes, encontramos dislocaciones articulares, fragilidad 
en la piel, dolor articular, ruptura de grandes vasos sanguíneos, 
dificultad en la cicatrización 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 odontólogo 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 revisión se emplearon resultados extraídos manual-
mente de artículos, indexados en las bases de datos PUBMED 
y EBSCO, que respondían a la búsqueda de los términos 
Ehlers-Danlos syndrome, dental management y oral surgery. 
El objetivo fue describir el manejo médico-odontológico del 
paciente con síndrome de Ehlers-Danlos hasta la fecha.

Palabras clave: Cirugía bucal, manejo odontológico, 
síndrome de Ehlers-Danlos. 
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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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Introducción
El síndrome de Ehlers-Danlos (SED) compren-

de una serie de patologías clínica y genéticamente 
heterogéneas que resultan de defectos en la síntesis 
o estructura del colágeno fibrilar. En consecuencia, 
tejidos ricos en colágeno como la piel, ligamentos y 
articulaciones se ven comprometidas.1 

Es una enfermedad hereditaria, producida por 
mutaciones cromosómicas que pueden llegar a tener 
comportamiento autosómico dominante, recesivo o 
ligado al cromosoma X. Debido a la gran variabili-
dad del colágeno, este síndrome es extremadamente 
heterogéneo, tanto en su presentación clínica como 
en su progresión y evolución. Sin embargo, dentro 
de los signos y síntomas habituales encontramos la 
hiperlaxitud articular, hiperelasticidad de la piel e hi-
perequimosis de los vasos sanguíneos.2,3

El siguiente trabajo tiene como objetivo realizar 
una revisión actualizada de la literatura respecto al 
manejo quirúrgico de los pacientes con SED someti-
dos a cirugía bucal. Para tal fin, se utilizaron resulta-
dos extraídos manualmente de artículos indexados a 
las bases de datos de PUBMED y EBSCO, que res-
pondían a la búsqueda de los términos Ehlers-Dan-
los syndrome, dental management y oral surgery. En 
cuanto a los criterios de inclusión, se consideraron 
revisiones bibliográficas, estudios aleatorios, guías, 
revisiones sistemáticas y metaanálisis publicados 
entre noviembre de 2012 y noviembre de 2022, en 
idiomas inglés o español. 

 
Desarrollo

El colágeno 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, cartílago) y órganos (piel, 
vasos sanguíneos, pulmón y córnea).4 La constante 
interacción entre el colágeno y las células permite su 
correcta remodelación durante el crecimiento, dife-
renciación, morfogénesis y cicatrización.5

El mecanismo genético y patológico del SED está 
atribuido a defectos que pueden hallarse en: i) la es-
tructura primaria y el procesamiento de colágeno, ii) 
el plegamiento y los enlaces cruzados en colágeno, 
iii) la estructura y función de la matriz extracelular, 
iv) la síntesis de glicosaminoglicanos, v) la vía del 
complemento y vi) los procesos intracelulares.4  

Una matriz extracelular desorganizada es conse-
cuencia directa de defectos moleculares en distintos 
tipos de colágeno, como el V o III, que perjudican 
los procesos fisiológicos que aseguran un plegamien-

to adecuado, la maduración proteica y los procesos 
biológicos cruciales para la maduración celular y su 
supervivencia. Sin embargo, existen varios factores 
aún desconocidos que median esta patología.2

 
Clasificación  

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

Clásico: Considera al subtipo 1 y 2 y su prevalen-
cia es de 2 a 5 entre 100.000 habitantes. Corresponde 
a la alteración en la síntesis de colágeno tipo I y V. 
Dentro de sus signos y síntomas se encuentra la piel 
suave, aterciopelada y elástica, que se puede lacerar 
o presentar hematomas con facilidad; además del de-
sarrollo de crecimientos grasos o fibrosos benignos 
en áreas bajo presión e hipermovilidad articular.5,6

Hipermovilidad: Considera al subtipo 3, su 
prevalencia es de 1 por 10.000 a 15.000 habitantes. 
Es autosómica dominante y corresponde a la defi-
ciencia de Tenascina-X. Dentro de los signos y sín-
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–.7

Vascular: Considera al subtipo 4, su prevalencia 
es de 1 en 100.000 habitantes. Es autosómico domi-
nante y corresponde a la alteración en la síntesis de 
colágeno tipo III. Entre sus signos y síntomas se en-
cuentra la hipermovilidad en los dedos, la fragilidad 
vascular, presencia de aneurismas, piel fina o traslú-
cida y presencia extendida de hematomas.8

Cifoescoliosis: Considera al subtipo 6, y la lite-
ratura presenta menos de 60 casos reportados. Es au-
tosómico recesivo y corresponde a un defecto en la 
enzima lisil-hidrolasa. Sus signos y síntomas princi-
pales son: la escoliosis progresiva, la debilidad mus-
cular progresiva y la esclerótica frágil.9

Artrocalasia: Considera al subtipo 7A y 7B y se 
contabilizan menos de 30 casos en toda la literatura. 
Corresponde a la alteración de la síntesis de colágeno 
tipo I. Dentro de los signos y síntomas encontramos 
articulaciones laxas e inestables, osteoartritis grave 
y temprana, fracturas óseas y piel elástica y frágil.7,9

Dermatosparaxis: Considera al subtipo 7C, y 
existen menos de 10 casos reportados en la litera-
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Nombre Características clínicas mayores Manifestaciones orales

SED clasico •	 Hiperextensibilidad cutánea y cicatrización 
atróficas 

•	 Hipermovilidad articular generalizada

•	 Calcificaciones/obliteraciones pulpares
•	 Deformidad radicular, hipoplasias
•	 Transposición dental
•	 Anomalías en número de dientes (supernume-

rarios/hipodoncia)

SED hipermovil  •	 Hipermovilidad articular generalizada pre-
disponente de inestabilidad y enfermedad 
articular degenerativa precoz

•	 Leve hiperextensibilidad cutánea 
•	 Equimosis de fácil producción
•	 Disautonomía
•	 Fatiga y dolor crónico
•	 Problemas funcionales gastrointestinales 

•	 Calcificaciones/obliteraciones pulpares
•	 Maloclusión
•	 Rotación/transposición dental
•	 Anomalías en el número de dientes (supernu-

merarios/hipodoncia)
•	 Diente ectópico
•	 Anomalías de la mucosa oral

SED vascular •	 Historia familiar de SED vascular con variante 
causante COL3A1 documentada

•	 Ruptura arterial en temprana edad
•	 Perforación espontánea de colon sigmoides sin 

diagnóstico de enfermedad diverticular u otra 
patología intestinal

•	 Ruptura uterina durante el tercer trimestre 
sin cesárea previa y/o periparto con desgarros 
severos del perineo

•	 Formación de fístula del seno carotídeo-caver-
noso en ausencia de trauma

•	 Modificación en la morfología pulpar
•	 Fusión radicular
•	 Longitud radicular aumentada
•	 Tejido gingival adelgazado y traslúcido

SED 
cifoescoliótico 

•	 Hipotonía muscular congénita
•	 Cifoescoliosis congénita o de inicio temprano 

(progresiva o no progresiva)
•	 Hipermovilidad articular con dislocaciones/

subluxaciones (hombros, caderas y rodillas 
particularmente)

•	 Malformaciones coronarias
•	 Maloclusión

SED artrocalasia •	 Dislocación de cadera congénita bilateral
•	 Hipermovilidad articular generalizada severa 

con múltiples dislocaciones/subluxaciones
•	 Hiperextensibilidad cutánea

•	 Cambio de coloración dental
•	 Malformación coronaria
•	 Dentinogenesis imperfecta

SED 
dermatosparaxis

•	 Fragilidad cutánea extrema con desgarros de 
piel congénitos o postnatales

•	 Rasgos craneofaciales característicos, que son 
evidentes al nacer, en infancia temprana o 
tardía

•	 Piel redundante, casi laxa, con pliegues excesi-
vos en las muñecas y tobillos

•	 Arrugas palmares aumentadas
•	 Equimosis severas con riesgo de hematomas y 

hemorragia subcutánea
•	 Hernia umbilical
•	 Crecimiento postnatal retardado
•	 Extremidades, manos y pies cortos
•	 Complicaciones perinatales debido a fragilidad 

de tejido conectivo

•	 Agenesia
•	 Calcificaciones pulpares
•	 Raíces acortadas
•	 Cambio de coloración dental
•	 Morfología oclusal irregular
•	 Hiperplasia gingival

SED periodontal •	 Placas pretibiales
•	 Antecedentes familiares de un pariente de 

primer grado que cumple los criterios clínicos

•	 Diente supernumerarios
•	 Dens in dente
•	 Maloclusión
•	 Periodontitis severa e intratable de inicio tem-

prano (infancia o adolescencia)
•	 Encía adherida deficiente

Tabla 1. Clasificación Internacional de SED (2017) y sus respectivas manifestaciones orales más frecuentes9,15 

tura. Se relaciona con la alteración de la síntesis de 
colágeno tipo I y III. Sus signos y síntomas son: 
inestabilidad en las articulaciones y fragilidad ex-
trema en la piel.9

Periodontal: Se han reportado 148 individuos en 
la literatura. Está caracterizada por un deterioro pe-
riodontal severo durante la infancia/adolescencia que 
culmina con pérdida dental precoz. Se describe ade-
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más una mayor prevalencia de recesión gingival.10 
Características orales  

Además de que las características orales son he-
terogéneas en cada subtipo, estas no son suficientes 
para realizar un diagnóstico por sí mismas. Pueden 
ayudar a guiar al clínico, analizadas en conjunto con 
otros signos y síntomas comunes de la enfermedad, 
a sospechar de un posible SED.11 A continuación, se 
presentan algunas características comunes para los 
diferentes subtipos de SED.

Tejidos blandos: Los pacientes con SED poseen 
una mucosa lábil, propensa a presentar equimosis y 
erosiones en cualquier sitio de la cavidad oral.12 Los 
tejidos periodontales se ven igualmente afectados, 
presentando fragilidad, nula adhesión en la encía, y 
recesiones gingivales (Fig. 1).13,14 La prevalencia de 
enfermedad periodontal temprana severa es una ca-
racterística distintiva de la SED periodontal, pero no 
se ha descrito en otros tipos de SED.13 

Tejidos duros: Se ha reportado que estos pacien-
tes presentan una mayor prevalencia de malformacio-
nes dentarias como taurodontismo, fusión radicular 
y raíces hipoplásicas.15 Las calcificaciones pulpares 
han sido reportadas en el SED clásico, mientras que 
los pacientes con SED vascular presentan una mayor 
prevalencia de malformaciones radiculares.13,14 La 

pérdida prematura de piezas dentales se ha visto prin-
cipalmente en el SED subtipo periodontal, en donde 
al promedio de 25 años se pesquisa una pérdida total 
de piezas dentales. Las extracciones en estos casos 
están indicadas por un aumento de movilidad o per-
dida espontánea del diente.15 

Disfunción temporomandibular: Se ha sugeri-
do ampliamente que el SED se encuentra relaciona-
do a los trastornos temporomandibulares (TTM).16,17 
Dentro de las características reportadas se encuentra 
la hipermovilidad articular (desplazamiento del disco 
articular con y sin reducción), crépito, clic articular 
y bloqueo recurrente.17,18 Estos pacientes padecen 
de dolor miofascial referido, artralgia y dolores de 
cabeza de origen TTM.19 En general, la literatura 
no reporta el subtipo específico de SED en los pa-
cientes que presentan esta sintomatología. Sólo dos 
estudios fueron específicos para reportar el subtipo 
SED hipermóvil en su muestra, encontrando una ma-
yor prevalencia de desplazamiento articular con y sin 
reducción en pacientes con SED en comparación a 
pacientes sanos.18,19 

Disfunción glandular. Una proporción alta de 
estos pacientes relatan experimentar una sensación 
de boca seca (xerostomía).7 

Figura 1. Características orales en pacientes con SED. A: Ausencia de encía adherida en paciente con SED subtipo periodontal. 
B: Calcificaciones pulpares en primer y segundo molar superior. C: Raíces hipoplásicas generalizadas y fusión radicular en 
segundo molar superior. D: Placas pretibiales.33 
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Manejo odontológico  
Perfil psicológico: Entre los individuos con SED 

se reporta una mayor incidencia de sintomatología 
depresiva y ansiosa, asociada además a peores in-
dicadores en de calidad de vida.20,21 Más específica-
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.22 Gran parte de ellos 
afirma haber tenido, además, complicaciones durante 
extracciones dentales (cicatrización tardía, sangrado 
severo postoperatorio y dolor severo durante y lue-
go del procedimiento).23 Se recomienda que las citas 
sean lo más planificadas posibles con tal de disminuir 
el tiempo en la consulta.2

Prevención: Se debe recomendar en este tipo de 
pacientes un programa estricto de higiene oral.24 A 
causa de la labilidad de los tejidos blandos, debido a 
su alteración en la composición de tejido conectivo, 
se sugiere el uso de un cepillo electrónico o de cerdas 
suaves, evitando un cepillado agresivo para evitar 
abrasión, laceraciones y descamación en la zona.25 
El subtipo periodontal posee una mayor complejidad 
por su aparición temprana, lo que lleva a la pérdi-
da de dientes –tanto deciduos como permanentes–, 
con un incremento progresivo en la proporción de 
pacientes edéntulos en relación a la edad.14,15 Las me-
didas estrictas de higiene oral pueden ayudar a ami-
norar el daño periodontal en la infancia, esto incluye 
limpiezas profesionales cada tres meses e instrucción 
estricta y frecuente de higiene.26 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.24 

Profilaxis antibiótica: Los pacientes con SED 
tienen mayor predisposición a padecer una valvu-
lopatía mitral congénita y dilatación aórtica.6 Se ha 
reportado que, en pacientes con SED clásico e hi-
permóvil, estas cardiopatías congénitas tienen una 
severidad leve, sin indicación quirúrgica.27 El uso 
de profilaxis antibiótica debe hacerse según las re-
comendaciones de la American Heart Association.28  

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”.3 En una encuesta, los pacien-
tes refieren un menor efecto anestésico cuando se 
compara con controles. Un 80% refirió insuficiencia 
del efecto anestésico, lo que se traduce en dolor in-
tra y post operatorio.23,29 Se ha descrito que el uso de 

articaína posee mejores efectos en este tipo de pa-
cientes,21 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.29  

Técnica quirúrgica: El procedimiento debe ser 
lo más atraumático posible. En procedimientos de 
mayor complejidad, es esperable un retardo en la ci-
catrización. Se deben planificar exámenes radiológi-
cos complementarios, ya que se reporta que en este 
tipo de pacientes existe mayor prevalencia de anoma-
lías radiculares.13,14

Hemostasia: Se reporta en la literatura una ma-
yor prevalencia en defectos de agregación plaqueta-
ria en estos pacientes, lo que conlleva a un mayor 
riesgo de sangrado.8,30 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 
exámenes para evaluar la función plaquetaria.30 En 
cuanto a medidas de control de sangrado, se debe 
considerar el uso de medidas hemostáticas, compre-
sas, ácido tranexámico y suturas sin tensionar dema-
siado los tejidos.16,31

Manejo de dolor: El dolor crónico comprende 
otro factor importante en el manejo de los pacientes 
SED, especialmente en el tipo clásico e hipermóvil.32 
Se describen para su manejo diversas estrategias far-
macológicas, como no farmacológicas, como el uso 
de anticonvulsivantes, opiáceos, antiinflamatorios no 
esteroides (AINEs)1 y acetaminofén.33,34 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 combinación con ace-
taminofén para tener mayor eficacia analgésica.26 El 
tiempo de uso debe ser acotado para evitar complica-
ciones gastrointestinales, renales y hematológicas.35 
Cuando el uso de AINEs está contraindicado, se pue-
den utilizar opiáceos por un periodo acotado. Su uso 
ha resultado ser efectivo en pacientes con resistencia 
por uso crónico de AINEs en el manejo de dolor cró-
nico.36 Sin embargo, su uso en el tratamiento del do-
lor agudo tiene un efecto menor, y su uso prolongado 
puede conducir a la sensibilización central del dolor, 
además de no estar exento de reacciones adversas 
como tolerancia, prurito, constipación, dependencia 
psicológica, alteración del sueño y depresión respira-
toria, entre otras complicaciones.29,35,36 Entre las me-
didas locales no farmacológicas para el tratamiento 
del dolor agudo está el uso de compresas frías que 
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