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INTRODUCCION

En la actualidad, existen numerosos sindromes reportados en el ambito
médico, siendo algunos mas comunes que otros. La prevalencia de un
sindrome puede ser variada dependiendo, la edad, género, zona geogréfica,

informacion genética, entre otros factores.

Los tratamientos que se realizan en los pacientes diagnosticados con algun
sindrome, estan enfocados a preservar la salud del paciente, asi como mejorar
su calidad de vida. Por esta razén, los profesionales de la salud deben estar

preparados para la atencién de dichos pacientes.

Los pacientes deben ser atendidos en las distintas disciplinas médicas de
manera integral, por lo cual, deben ser remitidos a cada una de ellas,
considerando la importancia de orientar al paciente y a su familia acerca de su

padecimiento y la ruta clinica a seguir.

En el area odontoldgica, es responsabilidad del Cirujano Dentista tratar de
manera adecuada a los pacientes sindromicos, tomando en cuenta que gran
porcentaje de ellos, llegan ya diagnosticados a la consulta dental. La
Odontopediatria, cumple con un papel fundamental en la atencion a los
pacientes que padecen un sindrome, dado que la infancia y adolescencia son
etapas clave para la prevencion y control de patologias bucales que puedan

complicar el cuadro sindrémico de cada paciente.



OBJETIVO

Describir las caracteristicas del Sindrome de Zimmermann-Laband, asi como
el manejo odontolégico e interdisciplinario del mismo, resaltando la
importancia de la atencidén oportuna, orientacion médica y especificamente, de
la prevencion en el paciente a edad temprana, para asi poder mantener en

buen estado su salud bucodental.



1. DEFINICION

Un sindrome es una constelacion de malformaciones congénitas que se

consideran relacionadas a nivel patoldgico. *

Mitchell y colaboradores (2017) describen que la mayoria de los sindromes
se deben a un solo trastorno que afecta simultdneamente a varios tejidos,

por ejemplo, una infeccién virica o una alteracién cromosémica. ?

El Sindrome de Zimmermann-Laband (SZL) se define como un trastorno del

desarrollo 2, cuyas caracteristicas son altamente variables y complejas.

Castori (2013) lo describe como una condicion poco comdn que se
caracteriza principalmente por hipertrofia gingival, hipoplasia o aplasia ungueal
y de falanges distales ®, asi como hepatosplenomegalia, hipertricosis y retraso
mental; siendo los ultimos tres de menor frecuencia segun, ya que solo se
presentan en un pequefio porcentaje de los pacientes diagnosticados. ®
(Figura 1).

Figura 1. Paciente con sindrome de Zimmerman-Laband. ’



2. ANTECEDENTES

El Sindrome de Zimmermann-Laband fue descrito por primera vez en La India
por Laband y colaboradores en el afio de 1964, en una familia hindd, cuya
madre de 38 afios y 5 de sus siete hijos presentaban fibromatosis gingival y

ausencia o displasia de ufias. 8

El informe de Laband y colaboradores (1964) describié que la madre mostré
orejas grandes y blandas, hipertension, hirsutismo, hiperextensibilidad de las
articulaciones metacarpofalangicas y esplenomegalia. Los nifios afectados
presentaban aumento de tejido blando de la nariz y las orejas, esplenomegalia,
anomalias esqueléticas, tamafio oscuro o reducido de las ufias de los pies,

falanges cortas e hipermovilidad de varias articulaciones. ° (Figura 2,3)

Alavandar en 1965, realiza una descripcion similar en pacientes del Caribe
y de la India. 8 El informe de Alavandar describié 5 personas afectadas en 3
generaciones con caracteristicas asociadas de engrosamiento de los tejidos
blandos de la nariz y el oido con la suavidad de los cartilagos, las

articulaciones hiperextensibles y la hepatomegalia. 1°

En 1986, Chodirker, por primera vez describe la asociacion a retraso mental
a la cual denominaron Sindrome de Zimmermann-Laband con retraso mental
profundo.** Dos afios después, Pina-Neto y colaboradores (1988),

contribuyeron con el reporte de un caso con retraso mental. 2



Van Buggenhout y colaboradores (1995) declararon que 23 pacientes,
incluidos 11 pacientes de 2 familias, habian sido diagnosticados con el SZL.
La mayoria de los pacientes tenian inteligencia normal, aunque algunos tenian
retraso leve. Ellos reportaron un paciente con SZL y retraso mental severo y
concluyeron que el retraso mental severo puede ser una caracteristica del

sindrome. 13

Posterior a esto, los reportes del sindrome han sido limitados, pero han ido

contribuyendo al reconocimiento de la entidad. 8 (Figura 2, 3).

Figura 2. Paciente con hirsutismo. ’

Figura 3. Paciente con falanges cortas. ’

10



3. ETIOLOGIA

El SZL es un raro trastorno hereditario autosémico dominante. 4 Este
sindrome es causado por una mutacion en el gen ATP6V1B2 en el cromosoma
8p21.1°

Se han descrito descendientes afectados de padres consanguineos sanos,

lo que sugiere también una posible herencia autosémica recesiva. ¢
Ademas, se han informado anomalias cromosdmicas en algunos sujetos con
SZL. Sin embargo, no se han identificado mutaciones casuales hasta la fecha

en pacientes con esta enfermedad. ¢

4. EPIDEMIOLOGIA

El SZL es una condicion de muy baja frecuencia en el mundo , a la fecha

s6lo han sido reportados 50 casos en la literatura. ’

4.1 Prevalencia

En 1995, Van Buggenhout reporta 23 casos con SZL, de los cuales al menos

la mitad eran miembros de 2 familias. 14

11



En 2003, Marinella Holzhausen, menciona en un articulo sobre dientes
supernumerarios en SZL, que hasta ese momento, 35 casos de pacientes con

este sindrome ya habian sido descritos en la literatura. '

En 2007, Kim y colaboradores reportan un total de 39 casos identificados a

nivel mundial. 18

En 2015, Tadini dice que para ese entonces existian ya 50 casos del
sindrome reportados en la literatura, siendo el Ultimo registro con el que se

cuenta a la fecha. ” (Figura 4).

Casos reportados de Sindrome de ZImmermann-Laband.
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Figura 4. Nimero de casos reportados de SZL en el periodo del afio 1995 a 2018. 7131718
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5. CARACTERISTICAS DEL PACIENTE CON SINDROME DE
ZIMMERMANN-LABAND

Las caracteristicas sindromicas de esta condicibn pueden ser

variables. 4

5.1 Alteraciones cutaneas

Hipoplasia o ausencia de formacién ungueal.
Hipertrofia gingival.

Hirsutismo facial y corporal.

Cejas gruesas.

Pestafias largas.

Anomalias leves del dermatoglifo.

Labios gruesos

Macrostomia ’

5.2 Alteraciones extracutaneas

Dimorfismos en rasgos faciales.
Induracién de cartilagos de pabellon auricular y

nasal.

Hiperlaxitud articular.

Cataratas bilaterales o defectos de refraccion.
Pérdida moderada de funcion auditiva.
Hepatomegalia y esplenomegalia.

Cardiomiopatia y dilatacion del arco adrtico: reportado

inicialmente por Robertson (1998), quien hizo

13



seguimiento durante cuatro décadas a un hombre con
diagnostico de SZL, encontrando que habia desarrollado
cardiopatia y falla cardiaca por persistencia de ductus,
gue a pesar de correccion quirdrgica desarrollé disnea y
limitacion importante para actividad fisica. 8

e Fisuras palpebrales levemente inclinadas hacia abajo.

e Nariz grande y de forma bulbosa, con septum prominente.

e Filtrum prominente.

e Ausencia o hipotrofia de falanges distales y mediales en
manos.

Algunos casos presentan convulsiones. ’

Alteraciones neurologicas

e Deficiencia intelectual
e Alteracion en el desarrollo psicomotor

e Algunos casos presentan retardo mental profundo. 8

Alteraciones bucodentales

e Ausencia de erupcion dentaria o presencia de dientes

supernumerarios.

e Fibromatosis gingival. &

14



5.4.1 Fibromatosis gingival

La fibromatosis gingival en pacientes con SZL puede
comprometer ambas ramas mandibulares y puede progresar

hasta paladar blando. 8

El analisis histopatologico de la fibromatosis gingival puede

mostrar las siguientes caracteristicas:

e Presencia de tejido conectivo con coladgeno denso.
e Avascularidad.

e Elongacion de los procesos del epitelio gingival. 1°

5.5 Hallazgos radiograficos

e Anormalidades esqueléticas como displasia de falanges

pulgares-hallux y defectos vertebrales. 8

6. DIAGNOSTICO

No existe en la literatura un protocolo para el diagnostico del sindrome de
Zimmermann-Laband, sin embargo en 2010, Lin y colaboradores describieron
gue se obtiene por medio del historial médico del paciente, asi como los datos
de crecimiento y manifestaciones clinicas; lo cual debe ser confirmado por un

genetista pediatrico en caso de dicho diagnéstico presuntivo.
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6.1

6.2

6.3

Diagndstico clinico

La fiboromatosis gingival debe estar presente para hacer el
diagnéstico, y todos los casos reportados incluyeron rasgos
faciales bulbosos y anormalidades en los dedos de las manos o
de los pies, que generalmente se presentan en los primeros meses
de vida. La hepatoesplenomegalia, el hirsutismo y la
hiperextensibilidad articular son caracteristicas mas variables.
Aunque algunos de estos hallazgos sugieren un trastorno de

almacenamiento, no se ha descrito ningln defecto bioquimico. 2°

Auxiliares de diagnadstico

e Radiografias para detectar defectos en las falanges de
manos y pies.
e Mapeo genético 1’

e Electroencefalografia en pacientes con epilepsia. *

Diagnostico diferencial

e Complejo fibromatosis gingival-hipertricosis-retraso
mental.

e Sindrome de Cantu. ’

e Sindrome de Temple-Baraitser %!

e Sindrome de Murray-Puretic-Drescher

e Sindrome de Rutherford.

e Sindrome de Cowden.

e Sindrome de Cross. 2

16



7. TRATAMIENTO

No hay un tratamiento especifico. 2°

7.1 Manejo integral del paciente

Se recomienda llevar a cabo tratamientos que mejoren la estética y
la funcién en el paciente, sin embargo no hay efectos a largo plazo de
dichas terapéuticas. ?°

7.1.1 Manejo interdisciplinario del paciente con sindrome

de Zimmermann-Laband

e Seguimiento neuropsicoldgico para tratar el retraso

mental
e Tratamiento odontolégico.
e Tratamiento farmacol6gico para convulsiones. ’

* Se recomienda el asesoramiento genético para casos

aislados. 2°

7.1.2 Manejo bucodental del paciente con sindrome de

Zimmermann Laband

Holshauzen y colaboradores (2005), mencionan que cuando el
agrandamiento gingival es responsable del deterioro de la
apariencia y limitaciones para hablar, comer y mantener la higiene

oral ideal, la intervenciéon quirlrgica debe ser considerada. °

17



Posteriormente Lin (2010), describe como tratamiento en casos
de pacientes con SZL, que debe realizarse la gingivectomia y
gingivoplastia bajo anestesia general con el objetivo de mejorar la
estética y fonacion, asi como un examen patolégico de los tejidos

extirpados. 4

7.1.3 Opciones de tratamiento bucodental para el
paciente con sindrome de Zimmermann-Laband en

Odontopediatria

En la actualidad, no existe un protocolo registrado en la
literatura, sin embargo, se sugiere el control y seguimiento del
paciente con SZL desde el momento en que se recibe el
diagnostico del sindrome, con el objetivo de prevenir
patologias y complicaciones en la funcién de la cavidad oral,
asi como repercusiones innecesarias en la salud del

paciente. (Figura 5).

Medidas preventivas:

e Técnica de cepillado

e Control personal de placa

e Aplicacion topica de fluoruro
e Manejo del espacio

e Revisiones periodicas

18



Visita al
odontopediatra a
partir del
diagndstico de SZL.

Control continuo del Verificar existencia
paciente: o ausencia de los
prevencion. drganos dentarios.

Seguimiento de Segumiento de
erupcion de la exfoliacion de la
segunda denticion. primera denticion.

Figura 5. Protocolo de seguimiento sugerido en paciente con SZL. F. D.
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CONCLUSIONES

El Sindrome de Zimmermann-Laband es una entidad de escasa prevalencia,
por esa misma razén no existe suficiente literatura que sirva como guia al

profesional de la salud para tratar al paciente que lo padece.

Por las caracteristicas propias de éste sindrome, la atencion odontolégica es
imprescindible, ya que contribuird a recuperar las condiciones éptimas en la

boca del paciente con el fin de alcanzar la estética y funcion adecuadas.

La prevencion tiene un papel fundamental para guiar el desarrollo y
crecimiento del paciente, de forma que transcurran lo mejor posible, evadiendo

la formacion de procesos patoldgicos.

En los pacientes con SZL, es importante plantear un plan de tratamiento
interdisciplinario adecuado, en el cual intervengan las distintas especialidades

odontoldgicas con el fin de restaurar integralmente la boca del paciente.

Normalmente, estos pacientes, son diagnosticados y tratados a nivel
hospitalario, esto puede dificultar que lleguen a manos del Cirujano Dentista

para emplear las terapéuticas preventivas y restauradoras requeridas.

Por estos motivos, el profesional de la salud debe proporcionar la
informacion necesaria a la familia del paciente, para orientarlos en el

seguimiento de una ruta clinica adecuada para el tratamiento del paciente a

20



nivel preventivo, restaurador, psicologico, terapéutico, quirargico y de
mantenimiento; no sélo hablando de la cavidad oral, si no de la atencion
multidisciplinaria requerida para todas las caracteristicas que el sindrome
puede manifestar, desde el momento del nacimiento hasta la etapa

reproductiva.

En el caso clinico presentado, se resolvio el motivo de consulta por el cual
asiste el paciente y se observl la repercusion de la falta de atencion
odontolégica interdisciplinaria de manera temprana en el paciente, mostrando
multiples complicaciones en su estado de salud y llevando consigo, la
necesidad de realizar tratamientos complejos e invasivos que pudieron

evitarse mediante tratamientos preventivos.

El Cirujano Dentista, debe mantenerse en constante preparacion y
actualizacion para ejercer su profesion de la mejor manera; por esta razon, al
tener un paciente con alguna condicion particular, debe averiguar, estudiar e
informarse acerca de ello antes de llevar a cabo un tratamiento. De la misma
forma, sera su responsabilidad, publicar y difundir la informacion que pueda
dar orientacion acerca de entidades que carezcan de la informacién suficiente

para atender de manera adecuada al paciente que lo presente.
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GLOSARIO

a bk~ WD

o

Dermatoglifo: Andlisis de las crestas epidérmicas de las palmas de las
manos y de la planta de los pies.

Dimorfismos: Variaciones en tamafo y forma.

Hallux: Dedo pulgar del pie.

Hiperlaxitud: Aumento exagerado de la movilidad.

Hipertrofia: Aumento del tamafio de un 6rgano debido a un aumento del
tamano de las células.

Hipoplasia: Desarrollo insuficiente por un menor numero de células.
Hipotrofia: Reduccion del tamano de un organo debido a un menor
tamano de las células.

Hirsutismo: Exceso en la cantidad de vello, que presenta un crecimiento
0SCUro y grueso.

Macrostomia: Aumento en el tamano de la boca.

Referencias: Mitchell R, Kumar V, Abbas A, Aster J. Compendio de Robbins y Cotran. Patologia

estructural y funcional. 9a Ed. Barcelona, Espafa: Elsevier; 2017. 291 p. / Medlineplus.gov [Internet]

US: Medlineplus; 2018 [Actualizado 1 Oct 2018; citado 8 oct 2018] Disponible en:
https://medlineplus.gov/spanish/ency/article/007622.htm
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ANEXO: CASO CLINICO

Paciente femenino de 15 afios de edad, ingresa a la Clinica Periférica
Venustiano Carranza con motivo de consulta “dificultad a la masticacion”.
(Figura 6).

Se realizé historia clinica donde se registra presencia de Sindrome de
Zimmermann-Laband diagndsticado a nivel hospitalario a los 2 afios de edad,
por medio de manifestaciones clinicas, antecedentes heredo-familiares,

estudios radiograficos y genéticos.

Figura 6. Paciente con sindrome de Zimmermann-Laband. F. D.

En la imagen se muestra un paciente con dimorfismos en rasgos faciales, cejas gruesas,
pestafas largas, labios gruesos, macrostomia, fisuras palpebrales inclinadas, nariz grande y
de forma bulbosa y mordida abierta anterior.
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terapedticos.

e Sindrome de
Zimmermann-
Laband.

e Crecimiento
gingival con 13
afios de

evolucion.

e Padre con SZL

e Tias paternas
con SZL

Cirugia gingival
resectiva a los 6
y 12 afos de
edad.

¢ Caracteristicas intraorales:

Lesiones cariosas.

RN N N

Agrandamiento gingival.
Crecimiento de tejido 6seo atipico.

Inflamacion y sangrado de encias (gingivitis).

Malposiciones dentarias. (Figura 7, 8).

Control Personal de Placa inicial 98.2%
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Figura 7. Caracteristicas intraorales paciente con SZL. F. D.

Imagen 7A y 7B: Fotografia del maxilar y mandibula, donde se muestra
agrandamiento gingival pronunciado en la zona anterior, gingivitis y

malposiciones dentarias.

Imagen 7C: Fotografia lateral de la zona anterior del paciente, donde se

muestra, mordida abierta y protrusion dentaria.
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Figura 8. Caracteristicas intraorales paciente con SZL. F. D.

En la imagen, se observan fotografias intraorales donde se muestra
inflamacion en los tejidos y crecimiento atipico de tejido 6seo y gingival, asi

como maloclusioén y caries.
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¢Auxiliares de diagnéstico.

- Tomografia Axial Computarizada. (Figura 9, 10).

Lineas de corte:

= Para observar los grosores de crecimiento atipico en tejido 6seo y gingival,
se realizé un corte transversal en el hueso maxilar, seccionando a la mitad el

proceso alveolar.

Figura 9. Linea de corte transversal del maxilar. F. D.

= Para hacer las mediciones correctas necesarias para la intervencion

quirdrgica, se realizé un corte transversal en el hueso mandibular 2mm por

debajo del margen gingival.

Figura 10. Linea de corte transversal de la mandibula. F. D.
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- Valores de crecimiento exacerbado de tejido 6seo:

= En el corte transversal del maxilar, se observa un crecimiento atipico de tejido
0seo, en un intervalo de 0.41mm como valor minimo en la zona anterior y un

valor maximo de 5.14mm en zona de molares. (Figura 11).

Figura 11. Corte transversal maxilar. F.D.
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¢ Diagnéstico bucodental:

Se realiz6 control personal de placa y sondeo periodontal, por medio de

lo cual se diagnostico gingivitis asociada a biopelicula.

El paciente presenta fibromatosis y crecimiento gingival atipico, asi

como caries en zona de premolares y molares.

A la exploracion, se encontré maloclusion; mordida abierta anterior,
giroversion de premolares y malposicién dentaria generalizada. (Figura
12).

Gingivitis asociada a placa
bacteriana.

Fibromatosis y
crecimiento gingival
inducido por sindrome.

Caries grado 1y 2.

Maloclusion.

Figura 12. Diagnéstico bucal integral. F. D.
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+Plan de tratamiento:

Como primer paso, se realiz6 control personal de placa con el fin de
disminuir la inflamacion y carga bacteriana a nivel gingival, seguida de

una fase quirdrgica periodontal.

Posteriormente, se plane6 tratamiento de Operatoria dental en los
dientes 14, 15, 16, 17, 24, 25, 26, 27, 35, 36, 37, 45, 46 y 47; asi como

aplicaciones tépicas de fluoruro.

Se remiti6 al paciente para hacer diagnostico y tratamiento
ortodéncico. ElI paciente deber4d presentarse a revisiones
periddicamente hasta disminuir los factores de riesgo a caries y

patologias intraorales. (Figura 13).

Fase Il
Quirdrgica.
Cirugias resectivas por
cuadrante.

Fase |
Preventiva.
Control Personal de Placa.

Técnica de cepillado. Curetajes abiertos.

Fasa Il Fase IV Figura 13. Plan
Restauradora. Mantenimiento de tratamiento

Operatoria Dental. Aplicacion tépica de fluoruro. interdisciplinario.
F.D.

Ortodoncia. Revisiones perddicas.

33



¢ Gingivectomia (Figura 14):

1. Anestesia local: Mepivacaina al 2%, técnica regional.

2. Mediciones gingivales: De 2mm a 5mm de tejido gingival excedente, se
marcaron puntos sangrantes.

3. Disefo y levantamiento de colgajo: Se disefié un colgajo de espesor
total.

4. Osteotomia: Con pieza de baja velocidad e irrigacibn con solucién
fisiologica.

5. Puntos de sututra interproximales: Puntos de sutura simples con seda
00y 000.

6. Se medico con analgésico (Ketorolaco 10mg por 2 dias vy
posteriormente, ibuprofeno 400mg por 3 dias).

7. Se medicé con antibiético (Clindamicina 600mg por 7 dias).

8. Revisién post-operatoria a los 7 y 14 dias.

Figura 14. Tratamiento quirdrgico inicial en paciente con SZL. F. D
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¢ Resultados (Figura 15, 16):

Analisis comparativo.

v Espesor de tejido gingival disminuido (de 2mm a 5mm en sentido
vertical y de 1mm a 5mm en sentido horizontal).

v Espesor de tejido 6seo remodelado.

v Coronas clinicas expuestas.

Figura 15. Condiciones intraorales prequirdrgicas paciente con SZL F. D.

Después.

Figura 16. Condiciones intraorales post-quirdrgicas paciente con SZL F. D.

El paciente continuara con su ruta clinica y plan de tratamiento, segun

lo programado.
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