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Manifestaciones orales en el Sindrome de Hunter (MPS II)
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Summary

The mucopolysaccharidoses constitute a class of
diseases in which there is an inability to completely
degrade mucopolysaccharides. Hunter Syndrome is
the only X-linked.

Two brothers with Hunter Syndrome were atten-
den in our Department by eruption delayed. We
describe oral patology being the great number of
follicular cysts the most relevant. Their remove was
the treatment. Bone regeneration was absolutely
normal.

Key words: Mucopolysaccharidoses, Hunter
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Introduccion

Los Mucopolisacaridos son sustancias complejas for-
madas basicamente por polisacdridos, principales compo-
nentes de la sustancia fundamental del tejido conectivo.

La Mucopolisacaridosis se caracteriza por la existencia
de una alteracién del metabolismo de éstos, causado por
un déficit de alguna de las hidrolasas dcidas lisosomiales
que intervienen en el mismo y que lleva a su almacena-
miento intracelular, a su eliminacién por orina (1, 2) y a un
fenotipo clinico y esquelético bastante uniforme: enanis-
mo, deformidades esqueléticas, rigideces articulares, her-
nias abdominales, sordera, cataratas, hepatoesplenomega-
lia, afectacidén cardiaca, retraso mental y alteraciones en el
drea estomatognatica (1, 2, 3,4, 5,6, 7, 13).

Cléasicamente se han distinguido: Sindrome de Hunter,
Hurler, San Filipo, Morquio, Scheie y Maroteaux-Lamy.
Actualmente con la adicién de nuevas entidades como
resultado de combinaciones o de distintos grados de grave-
dad, se ha ampliado la clasificacién de esta patologia.

El Sindrome de Hunter del que nos vamos a ocupar, €S
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Resumen

Las Mucopolisacaridosis (MPS) son un grupo
de enfermedades genéticas caracterizadas por una
alteracién del metabolismo de los mucopolisacari-
dos, siendo el Sindrome de Hunter el dnico que se
hereda de forma recesiva ligada al cromosoma X.

Dos hermanos afectos del Sindrome de Hunter
acudieron a nuestro departamento por presentar un
retraso en la erupcién dentaria. Describimos la
patologia oral siendo el gran nimero de quistes
foliculares lo mas relevante. El tratamiento consis-
tié en su extirpacion siendo normal la regeneracién
Osea.

Palabras clave: Mucopolisacaridosis, Sindrome
de Hunter, retraso de erupcidn, quiste folicular.

el unico de todos ellos que se hereda de forma recesiva
ligada al cromosoma X. Fue descrito por vez primera por
Hunter en 1917 y mds detalladamente por Hurler en 1919
(1, 7, 8, 12). El condroitin sulfato B y el hepardn sulfato
son los mucopolisacdridos acumulados en los tejidos (1, 3,
5,9, 10, 11). Es un Sindrome semejante al Sindrome de
Hurler, diferenciandose de éste por el tipo de herencia, por
ser menos severo y su prondstico mejor, no suelen ocurrir
lesiones corneales pero si sordera, estando presente de un
43 aun 50% de los casos (1, 3,5, 9, 11).

Nosotros hemos observado dos casos (hermanos) con
importantes manifestaciones orales que son motivo de la
siguiente publicacion.

Casos clinicos

Dos hermanos de 10 y 14 afios de edad (A y B) acuden
a nuestro Servicio por retraso de erupcién dentaria de los
primeros molares permanentes.

Como antecedentes individuales habian presentado epi-
sodios de bronconeumonia, extirpacién de amigdalas e
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intervenidos de otitis serosa bilateral con hipoacusia de
tipo mixto. Se detectan problemas de lenguaje desde los
dos afios de edad y progresivamente van apareciendo los
estigmas tipicos de este Sindrome: facies tosca, cejas
abundantes, pestafias largas y espesas, frente y nariz pro-
minentes con base ancha. Tendencia a mantener la boca
abierta, macroglosia, orejas malformadas pero de implan-
tacion normal. Piel tosca, pelo algo seco y grueso. Fuerza
y tono muscular conservados; no se observan atrofias mus-
culares y si retracciones de las articulaciones metacarpo-
faldngicas y codos. La sensibilidad y los reflejos son nor-
males. Presentan hepatoesplenomegalia y hernia umbilical.
No existe retraso mental grave.

Se hacen distintas pruebas bioquimicas de determina-
cién de mucopolisacdridos en orina y cultivo de fibroblas-
tos de piel, confirmdndose que se trata del Sindrome de
Hunter.

El examen radiolégico no muestra datos de interés en
el maxilar, pero si en la mandibula:

* Panordmica de A (figura 1):

- Retraso de la erupcién.

- Diastemas (tipico de este Sindrome).

- Incisivos més pequefios de lo normal.

- Los gérmenes de los primeros molares permanentes y
segundos premolares inferiores se encuentran en una
posicion distal. La cara oclusal de los segundos mola-
res permanentes miran a la cara interna de la rama
mandibular.

- En la rama horizontal vemos zonas quisticas de des-
truccién 6sea con dientes en su interior, y que se
encuentran de forma bilateral, con bordes bien delimi-
tados.

- Las ramas cortas y anchas.
- Los céndilos aplanados y pequefios.
- La distancia intergonial aumentada.

* Panordmica de B (figura 2):

- Retraso de erupcion.

- Incisivos mds pequefios de lo normal.
- Posiciones anémalas de varios dientes.
- Posicién disco angular del 26,36 y 46.
- Forma atipica del 46.

- Areas quisticas.

- Areas de condensacion Osea.

- Rama vertical ancha y corta.

- Coéndilo izquierdo plano presentando el derecho una
muesca.

- Cuellos condilares cortos.

El tratamiento que se realizé en este ultimo nifio fue
(figura 3): bajo anestesia general se procedio a:

1.- Extraccién de los caninos ectdpicos y legrado de los
quistes en los que estdn incluidos; examen anatomo-pato-
l6gico.

2.- Extraccién del 74, 75, 84, 85 y 64 para permitir la
erupcién de los primeros y segundos premolares.

3.- Retiramos tejido fibroso para permitir erupcién del
primer molar derecho.

4.- No se hace nada mds pensando en una segunda
intervencién, ya que de extirpar los quistes restantes situa-
dos a nivel del d4ngulo goniaco nos quedaria una mandibu-
la muy debilitada y por tanto candidata a la fractura.

El informe de la biopsia nos muestra un tejido fibroco-
nectivo, de estructura fibrilar con un material entre las

Fig. 1
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Fig. 2
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fibras de coldgeno que responde a mucopolisacaridos 4ci-
dos.

Su diagndstico es pared quistica fibroconectiva con
revestimiento epitelial simple.

Evolucién: en la Rx post-intervencion hay una vertica-
lizacion del 34 y 44 que inician una erupcién normal.
Existe una buena reparacién dsea de la zona quistica.

Discusion

La Mucopolisacaridosis es la tercera osteodistrofia mas
frecuente detrds de la acondroplasia y la osteogénesis
imperfecta (3, 7). La frecuencia del Sindrome de Hunter es
mads elevada que la MPS-I (Sindrome de Hurler) siendo
ésta la mds tipica (4).

Casi todos presentan alteraciones de distinto grado a
nivel del macizo craneo-facial y dentario.

Asociado con la mandibula en un ndmero considerable
de casos, hay grandes dreas radiolicidas rodeando las
coronas de dientes permanentes no erupcionados (1, 4, 8).
Asf en la serie de Worth, de 24 casos estudiados en 13 hay
lesiones, en la de Gardner de 12 habia en 7, Lustman de
sus 2 casos en los 2, en cambio Khang-Lee no lo menciona
refiriéndose simplemente al retraso de erupcién en sus 4
casos (5, 8,9, 11).

La etiopatogenia de las lesiones quisticas no estd des-
crita en ninguno de los trabajos revisados.

Las lesiones pueden ser: quistes dentigeros tipicos o lo
que es mds frecuente foliculos dentales hiperpldsicos que
consisten en tejido coldgeno conectivo denso en los que
hay grandes cantidades de mucopolisacdridos (7, 8). Los
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analizados en nuestro caso corresponden al segundo tipo.

El caso sobresale por ser el que mayor nimero de quis-
tes presenta y al igual que la descripciéon de Worth “casi
invariablemente cuando habia una lesién en un lado tam-
bién habia una en el lado opuesto correspondiente... Todas
las lesiones contenian todo o parte de diente”. La mayoria
corresponden a las regiones de los segundos molares tem-
porales (en nuestro caso serian los primeros premolares),
1°y 2° molares permanentes (1, 4, 5, 9).

No se presentan desgarros en las raices distales tipico
de este Sindrome, pero si aplanamiento de condilos que es
patognomonico del Sindrome Hurler-Hunter, no aparecien-
do en las otras mucopolisacaridosis (1, 4, 6, 8, 9).

Conclusion

Los hallazgos clinicos encontrados respecto a nuestra
materia y mds concretamente con referencia a la mandibu-
la coinciden todas y cada una con las caracteristicas des-
critas en la literatura sobre las manifestaciones orales y
radiolégicas del Sindrome de Hunter, si bien en uno de
nuestros casos la patologia mandibular y concretamente
las zonas de destruccion ésea debidas a los quistes folicu-
lares es mds extensa y florida.

Nuestro trabajo ha pretendido a través de dos casos cli-
nicos describir la patologia que podemos observar en el
Sindrome de Hunter y recordar que generalmente estos
nifios suelen acudir a nuestra consulta con un retraso en la
erupcion dentaria (7) y que al valorar la Rx. panordmica
podemos encontrarnos con toda esa riqueza de lesiones
anteriormente expuestas. También queremos hacer hinca-
pié en el tratamiento precoz de estas lesiones quisticas. Su
resolucion mejora la situacion y evolucién de las piezas
dentarias evitando una mandibula fragil, candidata a la
fractura ya que tanto en nuestro paciente como en los revi-
sados se observa una neoformacién de tejido éseo relle-
nando las cavidades dejadas por los quistes extirpados.
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Ortodoncia. Hospital de San Juan de Dios de Barcelona; Dr.
A. Cahuana: Médico adjunto del Servicio de Odontopediatria
y Ortodoncia. Hospital de San Juan de Dios de Barcelona.

Correspondencia: Hospital de San Juan de Dios. Servicio
de Odontopediatria y Ortodoncia. Carretera de Esplugues s/n.
08034-Barcelona.

24




ODONTOLOGIA PEDIATRICA, Vol. 1, Nim. 3 - Septiembre 1992

Bibliografia

1.- GORLIN, R.J.; PINDBORG, J.J.; COHEN Jr. M.M.: Sindromes
de la cabeza y del cuello, pdg. 291-306. Editorial Toray S.A. Barcelona
1979.

2.- STEIN, J.H.: Internal medicine, pdg. 2.068. Little Brown and
Company. Boston/Toronto. 1987.

3.- CAFFEY, J.: Diagndstico radiolégico en pediatria, pdg. 1.040-
1.054. Editorial Salvat. Tomo II. Barcelona. 1978.

4.- GORLIN, R.J.; GOLDMAN, H.M.: Patologia oral. Thoma, pag.
586-588. Editorial Salvat. Barcelona. 1979.

5.- LIU, K.: The oral signs of Hurler-Hunter syndrome: report of
four cases. ASDC-J-Dent-Child. 1980:47(2):122-127.

6.- HORRIGAN, W.D.; BAKER, D.H.: Gargoylism: a review of the
roentgen skull changes with a description of a new finding. Am. J.
Roentgenol., Rad. Therapy & Nuclear Med. 1961:86:473-477.

7.- CAWSON, R.A.: The oral changems in gargoylism. Proc. Roy.
Soc. Med. 1962:55:1.066-1.070.

8.- LUSTMANN, J.; BIMSTEIN, E.; YATZIV, S.: Dentigerous
cysts and radiolucent lesions of the jaw associated with Hunter’s syndro-
me. Oral. Surg. 1975:33(9):679-685.

9.- WORTH, H.M.: Hurler’s syndrome: a study of radiologic appea-
rances in the jaws. J. Oral. Surg. 1966:22(1):21-35.

10.- HOEKELMAN, et al: Primary pediatric cure, pag. 425. The

C.V. Mosby Company S.L. Louis. 1897.

11.- GARDNER, D.G.: The oral manifestacions of Hurler’s syndro-
me. Oral surg. 1971: 32(1):46-57.

12.- LUGLIE, P.F,; FIDELI, L.; CELIAR, A.; LISSIA, M.: Quadro
odontostomatologico in un raro caso di sindrome di Morquio. Minerva
Stomatoldgica. 1986:35:803-805.

13.- CRUZ, M.: Tratado de pediatria, pdg. 683-189. Edit. Expaxs.
1988.

14.- TSUZAKI, S.; MATSMO, N.; NAGAR]J, T.; OSANO, M.;
ORI, T.: Caso clinico: una variante del sindrome de Hunter de levedad

poco frecuente en un nifio de catorce afios. Acta Pediatr. Scand.
1987:4:923-925.

15.- LEVIN, L.S.; JORGENSON, R.J.; SALINAS, C.F.: Oral fin-
dings in the Morquio Syndrome (Mucopolysaccharidosis IV). Oral
Surg.: 1975:39:390-395.

16.- SELA, M.; EIDELMAN, E.; YATZIV, S.: Oral manifestations
of Morquio’s syndrome. Oral Surg. 1975:39(4):583-589.

17.- DE MOLA, V.; CASTORANI, G.; STOMEOQ, C.: Studio delle
alterazioni odonto-stomatogiche in due fratelli con sindrome di Hurler.
Prev. Stomatol. 1982(2):41-48.

18.- BLOCK, C.; LUCATORTO, F.M.: Gargoylism: Hurler’s syn-
drome, a case history. J. Oral Med. 1971:26(3):106-112.

19.- MC. KUSICK, V.A.: Heritable disorders of connective tissue,
pég. 521-686. The C.V. Mosby Company. S.T. Louis. 1972.

Los bebés gritan: Ajo, si; alcohol, no

Hay una antigua creencia de que las madres que toman cerveza mientras dan pecho a sus hijos mejoran su alimenta-
cién. Mientras que si estas madres toman ajos, su leche podria producir célicos en el bebé. Falso.

En el Monell Chemical Senses Center, Julie Mennella y Gary Cheauchamp estudiaron este hecho. En un primer
estudio dieron a las madres zumo de naranja con una pequeiia cantidad de alcohol y al dia siguiente zumo solo.
Encontrando que el alcohol da a la leche un intenso olor y que los nifios consumen menos leche que cuando sus madres

beben zumo solo.

En un segundo estudio los investigadores dieron a las madres tabletas de ajo y al dia siguiente un placebo.

- “No les dijimos cudl era, pero ellas lo supieron enseguida y los del laboratorio también”-. Comenté Beauchamps.

Cuando los bebés probaron la leche con ajo, mamaron largamente y consumieron mds leche que cuando tenian leche

“pura” -y ninguno tuvo célico.
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Cuando ellos sonrien usted también sonrie

La Sociedad Espafiola de Odontope-
diatria entiende que solamente cuando
nuestros pacientes comprenden nuestros
procedimientos clinicos los demandan. Por
este motivo la S.E.O.P. pondrd a la venta
folletos con informacién de los procedi-
mientos preventivos y de las técnicas de
tratamiento mas frecuentes en nuestras cli-
nicas. Asi proximamente y de manera ex-
perimental se imprimirdn en color varios
miles de estos folletos de manera que el
coste sea lo mds ventajoso posible. Sella-
dores, Ortodoncia, Caries del Biberén y
Cuidado Dental Infantil serdn los temas
que publicaremos.

Si estds interesado en hacer un pedido
de estos folletos, escribenos solicitando el
tema y el numero que estarias dispuesto a
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Laserodontologia

A principios de los afios 60 el Dr. A.L. Schawlow (Coinventor del principio ldser) describi6 esta técnica como “un
invento en busca de aplicacion”. Aunque el ldser ha encontrado multiples usos en medicina y cirugia, reemplazando en
muchos casos el bisturf, de momento no habia silenciado el ruido de la turbina y del micromotor. Sin embargo en este
momento se estd intentando revolucionar la Odontologia mediante sistemas especificamente disefiados para el dentista.
Los dltimos ldser pueden cortar sin dolor, con gran precision y dejando el campo estéril y seco. ;Quién da mds?

Mediante sistemas de fibras dpticas y aparatologia de reducidas dimensiones los fabricantes estdn logrando crear
instrumentos intrabucales ldser de gran manejabilidad, logrando con ello por ejemplo tratamientos de endodoncia o
peridoncia rdpidos e indoloros.
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