Manifestaciones orales en una
paciente con esclerodermia linear;
reporte de un caso
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RESUMEN

a esclerodermia se caracteriza por cambios fibréticos de la piel y otros drganos. Se
presenta de forma sistémica o localizada. Las manifestaciones orales de la enfer-
medad resultan del depdsito de coldgeno en los tejidos o alrededor de vasos y
nervios.

La manifestacion oral mds comin reconocida en esta entidad, es el ensanchamiento del
espacio del l[igamento periodontal.

Se presenta el caso de un paciente de sexo femenino, de 11asios de edad, con diagndstico
de esclerodermia lineal, con manifestaciones orales severas y cutdneas minimas; hallaz-
gos no descritos previamente en la literatura.
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PALABRAS CLAVE

Esclerodermia lineal
“Golpe de sable”

Gompromiso oral

SUMMARY

Scleroderma is characterized by fibrotic changes of
the skin and organ systems. There are two general
types: localized and systemic. The oral
manifestations of the disease result from deposits
of collagen in the tissues or as a result of collagen
deposition around nerves and vesseles.

The oral manifestation most commonly recognized
is wide periodontal ligament spaces.

Present a case of 11 year-old woman patient, with
linear scleroderma diagnosis with several oral
expression and minimum cutaneous; findings no
dates before in the literature.
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CASO CLINICO

El siguiente caso clinico corresponde a una pa-
ciente de sexo femenino, de 11 anos de edad, de
raza blanca, con un desarrollo fisico y mental
normal, quien fue remitida al servicio de cirugfa
oral y maxilofacial. La paciente presentaba al exa-
men intraoral, destruccién avanzada de la tabla
dsea vestibular, con destruccién y pérdida de la
encia adherida, retraccién de la mucosa vestibular
dejando completamente expuestas las raices de
los dientes central y lateral superiores izquierdos,
los cuales conservaban su vitalidad y presenta-
ban Gnicamente movilidad grado 1, a pesar de
presentar igualmente gran destruccidn de los te-
jidos periodontales hacia palatino (figura N° 1)

Figura N° 1: Retraccion de la mucosa
vestibular, dejando expuestos raices de los
dientes centrales y laterales superiores

izquierdos

Extracralmente se observaba una pequefia zona
de color blanco amarillento en el filtrum del labio
superior, de cuatro milimetros de didmetro, casi
imperceptible, la cual se continuaba por la mu-
cosa interna del labio con una banda lisa no elés-
tica y un poco mas pélida que la mucosa normal
(figura N° 2). El resto del examen estomatoldgico
fue normal.
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Figura N° 2: Placa hipopigementada atréfica
en el filtrum que desciende hasta mucosa
interna del labio

En el resto del examen fisico, no se encontraron
otros hallazgos de esclerodermia cutdnea ni
sistémica.

Examenes paraclinicos:

¢ Radiografia de cavidad oral: se observaba
gran destruccién ésea que correspondia con
el cuadro clinico, ensanchamiento del espa-
cio del ligamento periodontal de los dientes
21 y 22, sin ninguna otra manifestacién
radiogréfica.

e Estudio histopatoldgico: se observaron zo-
nas de atrofia e hiperplasia del epitelio
estratificado de revestimiento, la capa basal
integra con zonas de engrosamiento
eosindfilo, fibrosis difusa con marcada colage-
nizacién que se extiende hasta zonas profun-
das, capilares de paredes gruesas, actimulos
de infiltrado linfohistiocitario perivascular y
entre las glandulas salivares menores, con
fibrosis alrededor de conjuntos. Sin vasculitis
ni evidencia de malignidad.

Basados en los hallazgos clinicos, radiolégicos e

histopatoldgicos se hizo el diagnéstico de escle-
rodermia localizada, tipo morfea linear.
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La paciente recibid tratamiento odontolégico es-
pecifico y calcitriol oral 0.75 microgramos dia-
rios por 3 meses, con controles de calcio en san-
gre y orina normales. Sin haber obtenido respues-
ta terapéutica, desaparecié de la consulta.

DISCUSION

La esclerodermia es una enfermedad crénica de
origen desconocido que afecta la microvas-
culatura y los haces de tejido conectivo, se ca-
racteriza por fibrosis y obliteracién de vasos en
la piel, pulmones, tracto gastrointestinal, rinones
y corazoén. (1)

Puede ocurrir de forma localizada o sistémica.
Dentro de la forma localizada existen varias for-
mas clinicas, incluyendo morfea en placas, morfea
generalizada, morfea gutata, morfea nodular,
morfea subcuténea y morfea linear. Esta tltima
se discutird con més detalle, ya que es el tipo
clinico correspondiente a nuestra paciente.

La causa de la esclerodermia linear y otros tipos
de esclerodermia localizada es desconocida, pero
por su frecuente coexistencia, se sugiere una etio-
logia y patogénesis similar. (2) El papel de Borrelia
burgderferi, es muy debatido, la mayoria de los es-
tudios recientes realizados en Estados Unidos in-
dican que ésta bacteria no causa esclerodermia
localizada, mientras algunos estudios europeos
sugieren una correlacién. El trauma ha sido fre-
cuentemente involucrado como un factor
precipitante, al igual que el antecedente de
procedimientos quirdrgicos, irradiacién y vacu-
nacion. (3)

La patogénesis de la esclerodermia localizada,
alin no esté clara. Los estudios se han enfoca-
dos hacia la influencia de factores ambientales,
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procesos infecciosos y anormalidades inmu-
nolégicas en la produccidn excesiva de coldgeno
anormal. Un proceso mediado inmunolégi-
camente parece estar involucrado, ya que en mu-
chos pacientes se ha observado eosinofilia,
hipergamaglobulinemia, y altos nivel de cito-
quinas circulantes. También son hallazgos comu-
nes la presencia de anticuerpos antinucleares,
anti DNA y factor reumatoideo. (3)

La esclerodermia linear afecta principalmente ni-
fios y adolescentes; en el 20% de los casos ocu-
rre antes de los diez afos y la proporcién mujer a
hombre es de 4:1.(3) Generalmente compromete
los miembros inferiores y le siguen en orden de
frecuencia, los miembros superiores, el area fron-
tal de la cabeza y el térax anterior. (1)

Clinicamente se manifiesta como una banda li-
near, tinicay unilateral, la cual comienza con una
induracién eritematosa o violacea y a medida que
la enfermedad progresa la lesion se torna escle-
rética y de color marfil. El proceso inflamatorio y
fibrético puede involucrar el tejido subcutdneo y
el misculo subyacente, causando atrofia mus-
cular, contracturas articulares y deformidades. La
enfermedad tipicamente permanece activa por 3
a 5 afios, pero pueden ocurrir remisiones espon-
tédneas y reactivaciones. (3)

La esclerodermia linear frontoparietal o frontal,
también llamada en “golpe de sable”, representa
el 20 a 30% de los casos de esclerodermia linear,
se caracteriza por atrofia v una depresién en la
piel, que puede comprometer el cuero cabellu-
do, produciendo una zona linear alopécica, o
extenderse hacia mejilla, nariz, labio superior, e
incluso comprometer boca y encias. En casos mas
severos puede afectar mentén y cuello y con fre-
cuencia puede haber hemiatrofia facial y asime-
trfa de la misma. (4)

Los huesos del craneo pueden estar afectados y
en estos casos el electroencefalograma muestra
disrritmias sobre el drea comprometida. A nivel
ocular se ha encontrado: enoftalmos, compro-
miso de parpados, misculos oculomotores y el
iris, entre otros. Algunas veces el cuadro puede
acompafarse de placas de morfea en cualquier
parte del cuerpo o evidencia de morfea linear con-
comitante en las extremidades o el tronco. (4)

Las manifestaciones orales de la esclerodermia
en general, resultan del depdsito de coldgeno
alrededor de los nervios y vasos. Todos los
tejidos de la cavidad oral pueden estar compro-
metidos. (5)

Las principales manifestaciones orales descritas
en la esclerosis sistémica incluyen la microstomfa,
ya que se disminuyen las distancias interco-
misurales e interincisales, esta limitacién puede
interferir con el habla, la higiene oral y la aten-
cién odontoldgica. (6,7)

El tratamiento es con ejercicios y fisioterapia y
en los casos méas severos se requiere la realiza-
cién de comisurotomias (8): la xerostomia se ha
observado en el 70% de los pacientes y se asocia
con incremento en la frecuencia de caries (6);
telangiectasias de la mucosa oral, sindrome de
Sidgren y problemas mucogingivales, como la
pérdida de encia adherida y mltiples focos de
recesiones gingivales también pueden estar pre-
sentes. (9,7)

El ensanchamiento del espacio del ligamento
periodontal es otro hallazgo presente en al me-
nos el 65% de los pacientes con esclerosis
sistémica y es mas pronunciado en los dientes
posteriores que en los anteriores. (9,10) Algunos
reportan que a pesar del ensanchamiento, los
dientes no son méviles y conservan su insercién
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siempre y cuando no haya presencia de infec-
cién periodontal y mencionan que el ensancha-
miento puede ser reversible. La frecuencia de
dientes afectados es similar tanto en el maxilar
como en la mandibula. (11) Por otro lado, Wood
y Lee encontraron que la movilidad dental y la
enfermedad periodontal fueron més prevalentes
en estos pacientes y el ensanchamiento del es-
pacio del ligamento periodontal se observé com-
prometiendo todos los grupos de dientes. (6)

Cuando se presenta compromiso del esqueleto
facial, este varia dependiendo de la severidad de
la enfermedad. Se han reportado maloclusiones,
pseudoanquilosis de la articulacién temporo-
mandibular, fracturas patolégicas, asi como
reabsorcién mandibular, esta Gltima comprome-
te principalmente el d&ngulo, pero también puede
comprometer la rama, el c¢éndilo, la apéfisis
coronoides y el cuerpo mandibular. Este compro-
miso generalmente es bilateral y simétrico. (11)
La pérdida del &ngulo de la mandibula no se ha
descrito en ningiin otro proceso sistémico, por
lo tanto es importante el seguimiento de estos
pacientes y obtener radiograffas periédicas de los
maxilares con el fin de determinar si se esta pre-
sentando la pérdida ésea. (11)

En cuanto a las manifestaciones orales de la
esclerodermia linear, se han descrito alteracién
de los espacios y direccién de los dientes y com-
promiso de la mandibula. No se han encontrado
cambios en la membrana periodontal de los dien-
tes. El lado correspondiente de la lengua puede
ser atréfico. (4)

Nuestro caso corresponde clinicamente a una
esclerodermia linear, con compromiso cutdneo
minimo, pero con manifestaciones orales promi-
nentes, a nivel éseo, gingival y del ligamento
periodontal, todas ellas caracterfsticas de la for-
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ma sistémica de esclerodermia, pero no reporta-
das antes en la literatura en la esclerodermia li-
near en "golpe de sable”.

El cuadro histolégico de la esclerodermia linear,
puede dividirse en dos estadios: un estadio infla-
matorio temprano y una etapa esclerdtica tardia;
el primero se observa en las biopsias tomadas
del borde violédceo de lesiones activas, se carac-
teriza por la presencia de haces gruesos de
coldgeno en dermis reticular y un infiltrado
perivascular predominantemente linfocitico en
dermis y tejido celular subcuténeo. La fase es-
clerética se observa en el centro de las lesiones
crénicas y se caracteriza por ausencia del infil-
trado inflamatorio, los haces de coldgeno en der-
mis reticular son gruesos y muy cerca uno del
otro, las glandulas ecrinas son atréficas y puede
haber compromiso de fascia y del musculo sub-
yacente. (3)

El tratamiento para la esclerodermia linear no esté
claramente establecido, las medidas terapéuti-
cas utilizadas en la actualidad, se derivan de re-
portes de casos que incluyen muy pocos pacien-
tes y en la mayoria de estos la remisién esponta-
nea no puede ser definitivamente excluida. Den-
tro de las modalidades terapéuticas se incluye,
la fenitoina, esteroides tdpicos, D-penicilamina,
calcitriol oral y PUVA entre otros. (3)

En conclusién se presenta el caso de un pacien-
te de sexo femenino, de 11 afios de edad, con
diagnéstico clinico, radiolégico e histopatoldgico
de esclerodermia localizada, tipo morfea en “gol-
pe de sable”, con manifestaciones orales seve-
ras, pero cutaneas leves. No se encontraron en
la revisién de la literatura reportes de casos simi-
lares al nuestro.
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