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La diagnosi precoce

della sclerosi sistemica progressiva
Il ruolo delle manifestazioni oro-facciali

G. A. SCARDINA*, M. MAZZULLO, P. MESSINA

EARLY DIAGNOSIS OF PROGRESSIVE SYSTEMIC
SCLEROSIS: THE ROLE OF ORO-FACIAL PHENO-
MENA

Background. The study considers the oro-facial
manifestations occurring in a group of patients
suffering from progressive systemic sclerosis,
evaluating their predictive role and monitoring
the systemic disease.

Methods. 34 patients with systemic sclerosis
were examining: 30 women, 4 men, at the
Department of Dental Sciences, Palermo Uni-
versity, from July 1998 to March 2001. All
patients were positive for the diagnostic criteria
of scleroderma.l For each patient we consid-
ered: observation of any changes in soft tissues
of the oral cavity; evaluation of possible xeros-
tomia; evaluation of any fungal infections; pres-
ence of prosthetic sores in patients wearing
dentures; DMFS evaluation; evaluation of perio-
dontal health; evaluation of bone resorption.
Results. One of the most interesting results
was that: in 4 patients, medical history con-
tained past trigeminal sensory neuropathy
characterised by the slow and gradual numb-
ness of the face muscles, which developed into
pain and paresthesia, weakening or disappear-
ance of the sense of taste and in one case loss
of sensitivity at the oro-pharynx (this progres-
sion of symptoms preceded by three years the
onset of systemic manifestations, and conse-
quently diagnosis); 14 patients as first sign of
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the disease had a “hardening” of the skin of
the face with consequent microstomia with
marked difficulty in speaking.

Conclusions. The most significant result emerg-
ing from this study was the predictive role of
progressive systemic sclerosis, that can be
played by some oro-facial manifestations; an
important element which has recently changed
the life expectation for scleroderma patients is
the possibility of diagnosing the disease in an
early phase and thus bringing to bear all the
therapeutic measures necessary to hinder devel-
opment of the disease and its consequences.

Key words: Scleroderma, systemic, complica-

tions - Scleroderma, systemic, diagnosis - Scler-
oderma, systemic, therapy.

a sclerosi sistemica progressiva € una pato-

logia sistemica che coinvolge le piccole
arterie, i capillari e il tessuto connettivo diffu-
so, caratterizzata dalla fibrosi e dall’oblitera-
zione vascolare dei seguenti organi e o appa-
rati: apparato gastrointestinale, sistema muco-
cutaneo, polmoni, cuore, fegato e reni 1. Il
rapporto M/F ¢ di 1/3 2.3.

Le manifestazioni orofacciali finora docu-
mentate in corso di sclerodermia sono:

— intorpidimento del capo e del collo%;
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— lesioni alla cute periorale e alla muco-
sa orale 5. 6;

— microstomia con conseguente riduzio-
ne della distanza interincisale e intercom-
missurale 7;

— fibrosi a livello del palato duro e mol-
le 3. 8,

— teleangectasie e pigmentazioni in cor-
rispondenza della cute del distretto facciale e
della mucosa orale 5 8;

— xXerostomia #;

— frequente associazione con la sindro-
me di Sjogren 912

— ispessimento fibroso del legamento
parodontale 13-15;

— riassorbimento osseo 16-19;

— neuropatia trigeminale 20-25,

Alcune delle manifestazioni sopra elenca-
te possono in alcuni casi precedere l'insor-
genza della patologia sistemica. Da un’at-
tenta disamina della letteratura ¢ emerso che
le piu frequenti manifestazioni oro-facciali
che precedono l'insorgenza della patologia
sistemica 20-28 sono rappresentate da:

— neuropatia sensoriale trigeminale;

— allargamento dello spazio parodontale;

— riassorbimento condilare;

— riassorbimento dell'angolo mandibolare;

— presenza di ipomimia (microstomia e
microcheilia).

La ricerca si propone di valutare le manife-
stazioni oro-facciali dei pazienti presi in esa-
me, e se esse possano in alcuni casi precede-
re I'insorgenza della patologia sistemica; valu-
tando quindi se, in taluni casi, il corretto inqua-
dramento di alcune manifestazieni oro-facciali
possa condurre alla diagnosi precoce della
patologia sistemica con conseguente possibi-
lita di instaurare un mirato protocollo tera-
peutico e quindi rallentare I'ingravescenza del-
la patologia sistemica, con conseguente miglio-
ramento della qualita di vita dei pazienti.

Materiali e metodi
Sono stati presi in esame 34 pazienti (30

donne e 4 uomini) di eta compresa tra 42 e
70 anni affetti da sclerosi sistemica progres-
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siva, osservati presso il Dipartimento di Scien-
ze Stomatologiche del Policlinico di Paler-
mo, da luglio 1998 a marzo 2001. Ognuno
di essi rispondeva ai criteri diagnostici per
la sclerosi sistemica progressiva !. Nessuno
dei pazienti assumeva farmaci che poteva-
no avere effetti sulla secrezione salivare. Per
ognuno di essi € stata raccolta una accurata
anamnesi, abbiamo effettuato un esame obiet-
tivo extraorale e intraorale e abbiamo effet-
tuato alcuni esami strumentali tra cui radio-
grafie per valutare il grado di riassorbimen-
to osseo. Il nostro studio € stato volto soprat-
tutto a valutare i seguenti parametri:

— osservazione di eventuali alterazioni dei
tessuti molli;

— valutazione di possibile microstomia;

— valutazione di possibile xerostomia;

— valutazione di possibili infezioni mico-
tiche;

— valutazione di eventuali lesioni da decu-
bito protesico;

— DMEFS;

— valutazione dello stato di salute paro-
dontale;

— valutazione radiografica dell’eventuale
grado di riassorbimento osseo e dell’even-
tuale allargamento dello spazio parodontale.

L'osservazione clinica dei tessuti molli ave-
va l'obiettivo di valutare la presenza di atro-
fia della mucosa orale, teleangectasie, sclerosi
retraente a livello dei tessuti periorali e decu-
biti. In accordo con Nagy ef al. & stata effet-
tuata una diagnosi di microstomia quando la
distanza interincisale o tra i due bordi vermi-
gli, sul piano sagittale, era inferiore a 40 mm.
La diagnosi di xerostomia € stata effettuata
quando si riscontrava una secrezione saliva-
re inferiore a 0,1 ml/min. La conferma di pos-
sibili infezioni micotiche veniva effettuata in
seguito a prelievo citologico e conseguente
esame colturale. La valutazione dello stato
di salute parodontale ¢ stato effettuato valu-
tando l'indice di sanguinamento gengivale
con l'utilizzo di una sonda OMS. Gli esami
radiografici ¢i hanno consentito di valutare e
monitorare il riassorbimento osseo e 'even-
tuale allargamento dello spazio parodontale.
Il gruppo dei controlli era composto da
34 pazienti sani, che per sesso ed eta risul-
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Fig. 1. — Perdita di elasticita della cute del viso in pazien-
te sclerodermica: facies ipomimica.

Loss of elasticity of the facial skin in scleroderma patient
Jfacies ipomimica.

Fig. 2. — Perdita di elasticita della cute della mani con
conseguenti difficolta di movimento in paziente sclero-
dermica.

Loss of elasticity of the skin of the hands with consequent dif-
Sficulty in movement in scleroderma patient.

tavano omogenei a quelli del gruppo di
pazienti affetti da sclerosi sistemica.

Risultati

La valutazione delle condizioni generali
dei pazienti ha evidenziato che 5 erano affet-
ti da diabete mellito di tipo II, 7 da artrite
reumatoide, 5 da LES; tutti evidenziavano
una tipica facies sclerodermica. L'anamnesi
patologica remota ha evidenziato in 4
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Fig. 3. — Teleangectasie della mucosa orale in paziente
sclerodermica.

Teleangectasia of the oral mucosa in scleroderma pa-
tient.

Fig. 4. — Teleangectasie del volto in paziente scleroder-
mica.
Teleangectasia of the face in scleroderma patient.

pazienti un episodio di neuropatia trigemi-
nale (consistente in una sensazione di len-
to e graduale intorpidimento dei muscoli
facciali che evolveva in dolore e pareste-
sia), in 14 pazienti un “indurimento” della
cute del viso, cui ha fatto seguito una con-
dizione di microstomia, insorto circa un
anno prima che ulteriori sintomi sistemici
abbiano condotto ad una diagnosi di inci-
piente sclerosi sistemica (Figure 1, 2). L'os-
servazione dei tessuti molli ha consentito
di riscontrare in 10 pazienti teleangectasie
della mucosa orale e in 15 retrazione del
frenulo linguale e sclerosi retraente dei tes-
suti periorali (Figure 3, 4). Atrofia della
mucosa orale e stata evidenziata in 10 casi.
Sei pazienti presentavano un’infezione
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Fig 5. — Microstomia misurata in paziente sclerodermica.
Microstomia measured in scleroderma patient.

secondaria da Candida. Per quanto con-
cerne le condizioni parodontali, tutti i
pazienti presentavano un indice di sangui-
namento gengivale positivo. Tutti i pazien-
ti mostravano una significativa riduzione
nella capacita di apertura della bocca (Figu-
ra 5). Lipofunzione salivare (secrezione sali-
vare inferiore a 0.1 ml/min) ¢ stata eviden-
ziata in 12 pazienti. Lesioni cariose erano
piu frequenti nei pazienti con una marcata
riduzione della funzione salivare. Le indagini
radiografiche hanno evidenziato un diffuso
segno di riassorbimento osseo: in tutti i
nostri pazienti il riassorbimento era mag-
giormente evidenziabile a livello del pro-
cesso coronide e del ramo mandibolare.
Una paziente di sesso femminile ha evi-
denziato un allargamento dello spazio paro-
dontale del secondo premolare inferiore di
sinistra non riferibile a trauma occlusale.

Discussione e conclusioni

Un elemento importante che pud cam-
biare I'aspettativa di vita dei pazienti scle-
rodermici € la possibilita di diagnosticare la
malattia in fase precoce e mettere cosi in
atto tutte quelle misure necessarie a osta-
colare I'evoluzione della malattia 2. Biso-
gna quindi ribadire, la notevole importanza
di una quanto piu tempestiva diagnosi pre-
coce e di uno stretto monitoraggio clinico.
La sclerosi sistemica progressiva debilita per
lungo tempo il paziente costringendolo ad
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un calvario di sofferenze fortemente invali-
danti 30.31, Alla luce di quanto precedente-
mente evidenziato, molteplici sono le mani-
festazioni che rendono in determinati casi il
distretto oro-facciale e, piu precisamente, il
cavo orale, la luminosa spia di un successi-
vo coinvolgimento sistemico di natura scle-
rodermico 5. Un corteo sintomatologico
basato sulla presenza di un quadro algico di
probabile natura nevralgica (neuropatia tri-
geminale) e di origine «poco chiara», asso-
ciato a un aspetto radiografico di notevole
e precoce riassorbimento a livello della
regione del condilo e del ramo della man-
dibola, o, ancora, a un allargamento dello
spazio parodontale, pud rappresentare un
quadro iniziale di patologia sclerodermica,
meritevole di indagini ulteriori al fine di
valutare I'eventuale rispondenza ai criteri
diagnostici per la sclerosi sistemica pro-
gressiva. Questi elementi risultano ancora
piu indicativi se si accompagnano a un qua-
dro anamnestico che ci puo fare ancora di
pit sospettare la presenza di un disordine
connettivale alla base.

Nel corso della nostra ricerca i risultati pit
significativi che sono stati raggiunti sono fon-
damentalmente rappresentati da:

— numerose manifestazioni oro-facciali
nel corso della patologia sistemica;

— attenta raccolta dell'anamnesi precoce e
patologica remota. Quest'ultima ci ha con-
sentito di evincere come in 18 pazienti dei 34
presi in esame talune manifestazioni oro-fac-
ciali si sono rese evidenti anche due anni
prima che la diagnosi di sclerosi sistemica
progressiva venisse effettuata (Tabella D).

La sclerodermia puo andare incontro a
periodi di remissione, & pertanto fondamen-
tale riuscire a controllare i danni della malat-
tia nella fase attiva in modo che al verificar-
si dello spontaneo arresto della progressione,
le condizioni generali siano le migliori pos-
sibili. Prevenire tutte le possibili complican-
ze che la malattia pud determinare significa
garantire al paziente maggiori possibilita di
sopravvivenza, comunque, offrirgli condi-
zioni di vita tollerabili.

Un altro elemento determinante nella dia-
gnosi precoce e nel monitoraggio dei pazien-
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TaBELLA . — Sintomi riscontrati nei 34 pazienti affetti
da sclerosi sistemica, fondamentali per la formulazio-
ne di sospetto diagnostico di sclerodermia.

Symptoms found in 34 patients affected by systemic
sclerosis. fundamental for formulation of suspected
diagnosis of sclerodermia.

Parametri Pazienti Controllo
Patologia autoimmune 15 .
Neuropatia trigeminale 7 —
Indurimento della cute del viso 15 —
Distanza intercisale (mm) 30,4£6,4 59+3.9
Distanza tra i due bordi vermigli 41+1.4 61£3.8
(mm)
Allargamento dello spazio paro- 1 —
dontale
Riassorbimento del ramo mandibo- 6 —

lare del processo coronide o del-
la testa del condilo

ti sclerodermici e rappresentato dall’esame
capillaroscopico della mucosa orale. La capil-
laroscopia rappresenta una metodica di stu-
dio del microcircolo che offre la possibilita di
osservare in vivo i piccoli vasi attraverso un
microscopio, e oggi ha acquistato maggiore
affidabilita grazie al miglioramento dei mez-
zi di osservazione, alle possibilita fotografiche
e all'avvento del videomicroscopio e della
fluorescenza 32 33,

Rispetto ad altre patologie in cui le
microangiopatie rappresentano esclusiva-
mente una complicanza (diabete mellito),
nell'ambito delle collagenopatie, le altera-
zioni del microcircolo sono state documentate
da esami istologici nelle fasi iniziali di tali
patologie, e anche in aree clinicamente inden-
ni. La capillaroscopia, dunque, trova indica-
zioni sia per fini diagnostici, che di scree-

TaBELLA II. — Sclerosi sistemica progressiva.
Progressive systemic sclerosis.
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ning, tenuto conto della sua facile esecuzio-
ne, del basso costo e del soddisfacente rap-
porto sensibilita/specificita 34 35,

I pazienti sclerodermici devono essere
seguiti costantemente tramite un opportuno
monitoraggio, allo scopo di attuare un piano
di prevenzione finalizzato al controllo dei
danni conseguenza della malattia 3. I pazien-
ti sclerodermici devono essere seguiti costan-
temente tramite un opportuno monitoraggio
(Tabella ID.

Non sara infrequente, inoltre, riscontrare la
presenza, in pazienti portatori di protesi, di
piaghe da decubito dovute alla mancata riba-
satura dei manufatti protesici la cui tenuta
va costantemente controllata a causa del pro-
gressivo riassorbimento osseo. Un paziente
sclerodermico, inoltre, difficilmente sara in
grado di mantenere soddisfacenti condizioni
di igiene orale a causa della miorostomia,
che impedisce una normale apertura della
bocca, oltre che della xerostomia che fa veni-
re meno la fisiologica detersione espletata
dalla saliva. Ulteriore ostacolo all'esecuzione
di una corretta igiene orale sara, inoltre, costi-
tuito dalla condizione di sclerodattilia che
ridurra la mobilita delle dita delle mani, oltre
che dal riassorbimento condilare interessan-
te 'ATM che ridurra notevolmente il grado di
apertura della bocca. E importante, infine,
sottolineare la necessita di una collaborazio-
ne da parte dell'odontoiatra con lo speciali-
sta presso cui il paziente € in cura, allo sco-
po di valutare tutti quei parametri di natura
sistemica che giocano un ruolo importante
anche per quanto riguarda lo stato di salute
orale.

Sintomi «prodromici»

Quadri capillaroscopici

Management del paziente

— Nevralgie di origine poco chiara

— Riduzione della densita capillare

— Controllo delle condizioni d’igiene

— Precoce riassorbimento della regio- — Capillari corti e irregolarmente di- orale
ne del condilo e del ramo mandibo- stribuiti — Costante valutazione dello status ra-
lare — Alterazioni morfologiche variabili diografico

— Allargamento dello spazio parodon- con un elevato grado di forme e- — Controllo della xerostomia e delle
tale terogenee eventuali complicanze

— Connettivite — Controllo del grado d'apertura del-

la bocca
— Capillaroscopia
Vol. 51, N. 7-8 MINERVA STOMATOLOGICA 315



SCARDINA

Riassunto

Obiettivo. Nel presente studio gli Autori prendono
in considerazione le manifestazioni oro-facciali evi-
denziabili in un gruppo di pazient affetti da sclero-
si sistemica progressiva, valutandone il ruolo predit-
tivo e di monitoraggio della patologia sistemica.

Metodi. Abbiamo preso in esame 34 pazienti con
sclerosi sistemica: 30 donne e 4 uomini, osservati
presso il Dipartimento di Scienze Stomatologiche del-
I'Universita degli Studi di Palermo, da luglio 1998 a
marzo 2001. Tutti i pazienti presi in esame risponde-
vano ai criteri diagnostici della sclerodermia. Per ogni
paziente abbiamo preso in considerazione: osserva-
zione di eventuali modificazioni dei tessuti molli del
cavo orale; valutazione di possibile xerostomia; valu-
tazione di possibili infezioni micotiche; presenza di
decubiti protesici in pazienti portatori di protesi; valu-
tazione DMFS; valutazione dello stato di salute paro-
dontale; valutazione del livello di assorbimento 0sseo.

Risultati. Uno dei risultati pit interessanti osservato
& stato V'evidenziare che: 4 pazienti riportavano all'a-
namnesi patologica remota una neuropatia sensoria-
le trigeminale caratterizzata da una sensazione di len-
to e graduale intorpidimento dei muscoli facciali che
evolveva in dolore e parestesia, indebolimento o
addirittura scomparsa del senso del gusto e perdita in
un caso di sensibilita a livello dell'oro-faringe (tale cor-
teo sintomatologico precedeva di 3 anni l'insorgenza
di manifestazioni sistemiche e conseguentemente la
diagnosi); 14 pazienti riportarono come primo segno
della malattia un “indurimento” della cute del viso
con conseguente microstomia con notevole difficolta
ad articolare la parola.

Conclusioni. 1l risultato pill significativo che emer-
ge dal nostro studio & rappresentato dall’effettivo
ruolo predittivo della patologia sistemica di alcune
manifestazioni oro-facciali, tenuto conto anche che un
elemento importante che ha recentemente cambiato
I'aspettativa di vita dei pazienti sclerodermici € la
possibilita di diagnosticare la malattia in fase preco-
ce e mettere cosi in atto tutte quelle misure terapeu-
tiche necessarie a ostacolare l'evoluzione della malat-
tia e le sue conseguenze.

Parole chiave: Sclerodermia, complicanze - Manife-
stazioni orali - Sclerodermia, diagnosi precoce.
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