caso
cUiNICO

ReVISION De La eLonGacion pe La

APOFISIS eSTILOIDES. POSIBLE
eTIoOLOGIa GENETICA. A PrOPOSITO
De Tres Ccasos CUNICOS

Ortega Asensio, Victor
Licenciado en Odontologia.
Alumno de Master en Cirugia
Oral Avanzada e Implantologia
Universidad San Pablo CEU
Madrid.

Rodriguez Martin, Irene
Licenciada en Odontologia.
Alumna de Master en Cirugia
Oral Avanzada e Implantologia
Universidad San Pablo CEU
Madrid.

Iglesias Candal, Emma
Doctora en Medicina, Especiali-
dad en Cirugia Maxilofacial.
Profesora del Master en Cirugia
Oral Avanzada e Implantologia
Universidad San Pablo CEU
Madrid.

Fernandez Dominguez,
Manuel

Director del Méster oficial de
Cirugia Oral Avanzada e Implan-
tologia USP-CEU. Jefe de Servi-
cio de Cirugia Oral y Maxilofacial
del grupo Hospital Madrid. Direc-
tor del Departamento de Odonto-
logia en la Universidad San Pablo
CEU Madrid.

Indexada en / Indexed in:
- IME

- IBECS

- LATINDEX

- GOOGLE ACADEMICO

corresponbencla:
Victor Ortega Asensio

Cl Los Pazos N°42

28110 Algete - Madrid
V.ortegasensio@gmail.com

Tel.: 680 223 731

Fecha de recepcion: 9 de junio de 2014.
Fecha de aceptacion para su publicacion:
10 de febrero de 2015.

Ortega Asensio, V., Rodriguez Martin, 1., Iglesias Candal, E., Fernandez Dominguez, M. Revision de la elongacion de la apdfisis estiloides.
Posible etiologia genética. A propdsito de tres casos clinicos. Cient. Dent. 2015; 12; 1: 45-50.

RESUMEN

La elongacion de la apofisis estiloides afecta
hasta a un 28% de la poblacion, pero no
siempre con sintomatologia asociada.

La clasificacion expuesta en este articulo
aleja a esta patologia del concepto clasico
de Sindrome de Eagle como Unico término,
se valorara el sindrome estiloideo, sindrome
estilo-carotideo, sindrome pseudoestiloideo.

Su etiologia ha sido pobremente estudiada,
desde su relacion amigdalectomia-sindrome
de Eagle, se expondran otras posibilidades
como la causa genética, aportando tres ca-
sos clinicos en una misma familia sin cirugia
previa o traumatismos asociados.

PALABRAS CLAVE

Sindrome de Eagle; Sindrome estiloideo;
Sindrome estilo-carotideo; Sindrome Pseu-
doestiloideo; Elongacion de la Apodfisis esti-
loides.

EXaminaTtion oF THe
eLonGcaTion OoF THe
STYLOID aPOPHYSIS.
POSSsSIBLE GeneTIC
eTIoOLOGY. RePOI'T OF
THree Ccuinicat cases

ABSTRACT

The elongation of the styloid process is a
common disease, affecting up to 28% of the
population, not always with associated
symptoms.

In this article the different classifications of
this condition are exposed, instead of Eagle
syndrome as a single term, will be discuss
the styloid syndrome, carotid-Styloid,
pseudo-styloid syndrome and the Eagle
syndrome.

The etiology has been poorly studied, since
their relationship between tonsillectomy
and eagle syndrome. However the possibility
of a genetic cause will be discussed by
three cases with this disorder in the same
family, without any surgery nor traumatism
associated.
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INTRODUCCION

El Sindrome de Eagle se caracteriza por una elongacion anor-
mal de la apdfisis estiloides o la calcificacion del ligamento es-
tilohioideo!. Dicha elongacion se considera anormal a partir de
los 2,5 cm?.

Su nomenclatura surge como homenaje a Watt W. Eagle quien
describié de forma pormenorizada esta patologia®. Existen
multiples términos para describir esta entidad clinica: sindrome
carotideo, sindrome del proceso estiloide elongado y calcifi-
cado?, sindrome estilohioideo; aunque existen aspectos dife-
renciales entre ellos*.

Marchetti de Pauda en 1652 fue el primero en hablar de la osi-
ficacion de ligamento estilohioideo y en 1872 Weinlecher ya
empez0 a realizar extirpaciones quirtrgicas de la apofisis es-
tiloides para eliminar la sintomatologia®.

El origen embrioldgico de la apdfisis estiloides, al igual que sus
estructuras circundantes, provienen del segundo arco braquial
(cartilago de Reichert): 2, que retiene una zona de cartilago
embriolégico persistente y que presenta potencial de creci-
miento y madurez ésea.

Existen distintas teorias sobre su etiologia:

« La existencia de una metaplasia o hiperplasia reactiva aso-
ciada a una osificacion del tejido fibrocartilaginoso del liga-
mento estilohioideo, debido a un traumatismo previo
(Sindrome Estilohioideo)?, a una amigdalectomia (sindrome
de Eagle propiamente dicho)* “.

» Variaciones anatémicas.
« Disfunciones endocrinas postmenopausicas.

« Calcificacion del proceso estiloideo por el propio envejeci-
miento, recibiendo el nombre de Sindrome Pseudoestilo-
hioideo®.

* Herencia genética® 7.

A pesar de todas estas teorias, su etiologia es actualmente
motivo de controversia® 2.

En la serie de 3 casos clinicos que se presentan mas adelante
se plantea una elongacion de la apdfisis estiloides, con cone-
xion familiar directa, lo que insinda un posible factor heredita-
rio. Anteriormente ya habian sido descritos otros casos con
esta causa®.

Aungue la apofisis estiloides generalmente es mas larga en
el varén®, este sindrome como tal, suele ser mas frecuente
en el sexo femenino, entre el 66 y el 85% de los casos®®. La
apofisis estilioide elongada esta presente en un 4-28% de la
poblacion® 5 pero solo entre el 4 y el 10,3% de estos casos
refiere sintomatologia asociada?; esta elongacion aparece en
la mayoria de los casos en forma bilateral, aunque su sinto-
matologia tiende a ser unilateral® %,

Dentro de la sintomatologia se encuentran dos vertientes muy
distintas asociadas a esta apdfisis, dependiendo exclusiva-
mente de los tejidos a los que afecte.
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 En la primera variante del S. de Eagle, S. Estoiloideo y S.
Pseudo-Estiloideo se observan cambios degenerativos e in-
flamatorios en la insercion estilohioidea, tendinitis de inser-
cién, irritacion de tejidos faringeos, compresion de pares
craneales como V, VII, IX, X, sensacion de cuerpo extrafio
en la garganta, disfagia, molestias en el angulo de la mandi-
bula que sube hacia la oreja ipsilateral, otalgia, glositis, ton-
silitis, odinofagia, cambios de voz, dolor a la compresion
digital en la fosa tonsilar y al rotar el cuello hacia el lado que
padece sintomatologia (suele ser unilateral)® >4,

* En la segunda variante del S. de Eagle o también llamado
Sindrome de la Arteria Cardtida y en el sindrome estilo-caro-
tideo, se producira por la compresion de esta arteria. La ap6-
fisis estiloides puede comprimir ambas ramas, produciendo
diferentes sintomatologias. Se han descrito desde pseudoa-
neurismas hasta disecciones, provocados por la compresion
y el roce contra este vaso'*'6, La sintomatologia se encuentra
muy relacionada con la estimulacion del plexo nervioso sim-
patico, que va asociado a esta arteria'®, apareciendo mareos,
vertigos, sincopes e incluso se han descrito casos de muerte
sUbita.

El diagndstico clinico del Sindrome de Eagle se centra en el
reconocimiento de la sintomatologia tipica de sus dos posibles
variantes clinicas.

Las pruebas radiolégicas, son la clave para establecer un diag-
nostico definitivo. En el area odontolégica la mayoria de las
veces este sindrome es diagnosticado por una ortopantomo-
grafia o incluso una radiografia lateral; aunque la prueba diag-
nostica por excelencia sea la tomografia computarizada® *’.

El diagnostico diferencial debe ser realizado con otras entidades:

Sindrome de Ernst (Patologia asociada al ligamento estilo
mandibular)®®, Neuralgia del trigémino? 1°, Neuralgia del gloso-
faringeo?® 2!, Neuralgia esfenopalatina y laringeo superior?,
Sindrome doloroso cervical anterior 2, Tumores faringeos y
de base de lengua?, Faringotonsilitis cronica®® y Disfuncion
temporomandibular?.

En relacion al tratamiento existen dos alternativas: El trata-
miento farmacolégico? *-27 y el tratamiento quirGrgico® 117,

Para muchos autores la eleccion de una de estas opciones
terapéuticas se basa en la gravedad de la sintomatologia del
paciente.

CASOS CLINICOS

Se presenta una serie de tres casos clinicos de la misma fa-
milia.
CASO1

Varon 62 afios, hipertenso en tratamiento. No refiere cirugias
del area amigdalar, aunque quisieron practicarle una amigda-
lectomia por dolor continuo orofaringeo en la deglucién. Acude
para valoracion de molestias al deglutir. En la exploracion ex-
traoral no se observan puntos dolorosos musculares ni ruidos,
aungue hace afios sufrié dolor articular a nivel de la articula-
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Figura 1. Ortopantomografia varén de 62 afios que muestra elongacion de las dos apofisis estiloides.

Figura 3. Ortopantomografia mujer de 15afios que muestra elongacion de ambas apdfisis estiloides.
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cion temporomandibular (ATM). En la exploracion intraoral no
se valoran lesiones en mucosa. Se realiza una ortopantomo-
grafia de control en la que se descubre una elongacion de las
dos apdfisis estiloides (Figura 1).

A la palpacion de la fosita tonsilar resulta dolorosa. Debido a
la escasa repercusion clinica de sus sintomas se decide con
el paciente por el tratamiento farmacoldgico.

CASO 2

Al mes acude su hijo, varon de 40 afios, operado de apendici-
tis, no amigdalecotmizado. Acude por ligeras molestias en pri-
mer cuadrante, en la exploracion extraoral no asimetrias,
punto doloroso detras del angulo de la mandibula, ligero chas-
quido en ATM izquierda, en la exploracion intraoral no se apre-
cian lesiones; al realizar ortopantomografia para valorar los
terceros molares, se descubre accidentalmente una elonga-
cion bilateral de la apdfisis estiloides (Figura 2). El paciente
comenta que algunas veces al tragar si ha notado molestias
incluso al girar el cuello hacia la izquierda. De nuevo dada la
escasa sintomatologia del paciente se decide hacer trata-
miento sintomatico de las molestias.

CASO 3

Mujer de 15 afios de edad que resulta ser la hija del caso an-
terior; acaba de iniciar tratamiento ortodoncico, se le solicita la
ortopantomografia realizada para su tratamiento y se puede
observar una elongacién de las dos apofisis estiloides. En la
valoracién clinica de la paciente no hay hallazgos de sintoma-
tologia asociada, por lo que se mantiene una actitud expec-
tante (Figura 3).

DISCUSION

La localizacién y longitud del proceso estiloide son criticas por
encontrarse en una encrucijada de estructuras nerviosas y
vasculares. Lo que conlleva a que pequefias variaciones, pue-
dan comprimir pares nerviosos tales como el V, VII, IX, X; asi
como, la vaina carotidea.

La longitud de la apdfisis estiloides es crucial, tanto, que por
cada milimetro que aumente existen 1,23 veces mas posibili-
dades de padecer sintomatologia?.

No solo se debera atender a la longitud del proceso estiloideo,
ya que la angulacion afecta a la aparicion de sintomas, por
cada grado que disminuya el proceso estiloideo con respecto
a la base del craneo, hay 0,2 veces mas probabilidad de pa-
decer sintomatologia?.

Los sintomas parecen estar mas relacionados con estas inter-
ferencias anatomicas, que con la irritacion directa sobre la mu-
cosa orofaringea'* .

El principal motivo de controversia de esta patologia radica en
su nomenclatura; la definicion original del Sindrome de Eagle
clasico, se refiere exclusivamente a la sintomatologia tras una
amigdalectomia®.

La elongacion patoldgica de la apdfisis estiloides no soélo
puede ser provocada por una amigdalectomia previa® ?, ya
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que, se han observado calcificaciones segmentarias en el li-
gamento estilo-hioideo, en pacientes no amigdalectomizados.
Debido a la capacidad de osificacion del ligamento. A esta pa-
tologia se la denomina Sindrome Estiloideo®.

En el caso de pacientes no amigdalecotmizados, cuya elon-
gacioén afecte a la arteria carétida, provocando sintomas, se
denominaria Sindrome Estilo-Carotideo?.

La pérdida de la elasticidad que sufren los tejidos como con-
secuencia del envejecimiento, es frecuente la aparicion de ten-
dinitis y reacciones inflamatorias en el territorio glosofaringeo.
Esta circunstancia simula el Sindrome de Eagle y se conoce
como Sindrome Pseudo-Estiloideo®.

Una Ultima posible causa, poco estudiada en la literatura seria
la causa genética; esta opcidn se nos plantea en los tres casos
clinicos.

En la revision de la bibliografia encontramos ejemplos de otras
osificaciones de ligamentos con una causa genética impor-
tante, tal es el caso de la osificacion de ligamento longitudinal
posterior (OLLPS)®7, esté es una de las principales causas de
neuropatia en Japon y paises de oriente medio.

El cuadro clinico de la OLLPS puede llegar a una neuropatia
progresiva sumamente incapacitante’.

Esta osificacion fue relacionada con el gen COL6A1, pero no
se ha podido identificar si se trata de una herencia de carécter
autosémico dominante o recesivo.

Nuestros tres casos pueden plantear que la osificacion de li-
gamento estiloideo fuera herencia genética del tipo autoso-
mica dominante, debido a la aparicién de elongacion en tres
generaciones consecutivas. No se han hallado articulos con
referencias a herencias recesivas®.

La teoria que podria explicar este fendmeno de trasmision ge-
nética, se basaria en un origen 6seo de la apdfisis, de tipo en-
docondral hiperplasico, a partir de remanentes de tejido
cartilaginoso y conjuntivo del ligamento estilo-hioideo, lo cual,
generaria un alargamiento de la apofisis y calcificaciones seg-
mentarias del ligamento® %,

Los sindromes provocados por esta causa genética se verian
circunscritos al sindrome estiloideo y al sindrome estilo-caro-
tideo, descartando la posibilidad hereditaria del sindrome de
Eagle y al sindrome pseudoestiloideo.

El diagnéstico clinico comenzara con la exploracion del pa-
ciente, puntos gatillo al girar el cuello (normalmente unilatera-
les), agudizacion del dolor al palpar la fosita tonsilar:2°y su
desaparicion a la infiltracion de lidocaina al 2% en esa zona?,
la palpacion la ATM para descargar otras posibles patologias.

El diagndstico definitivo, sera radiologico. Normalmente la pri-
mera prueba que se realizara sera una ortopantomografia'* en
la que ya podremos valorar si el ligamento esta calcificado o
nos encontramos con un apdfisis estiloides que se sale del
rango de normalidad?® 228, Se han descrito casos de ausencia
de hallazgo radiografico, esto puede ser debido a que el pro-
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blema no esté tanto en la longitud de la apdfisis sino en los
tejidos afectos tratandose de un sindrome pseudo-estiloideo.

Aun con un gran valor diagnostico la ortopantomografia y la
cefalometria lateral de craneo, la prueba radiol6gica para un
diagnostico definitivo es la tomografia computerizada, espe-
cialmente Util la tomografia computerizada en tres dimensiones
(TAC 3D) que permite realizar mediciones de longitud y angu-
lacion de la apofisis estiloides* 7.

Se consideran principalmente dos posibles tratamientos: el far-
macolégico'”?" y la cirugia resectiva'® ’.

El tratamiento conservador seria el farmacoldgico y se reali-
zaria en pacientes cuya sintomatologia sea leve o que recha-
cen la opcion quirtrgica. Comprenderia la administracion de
Anti-inflamatorios no esteroideos y la infiltracién de anestési-
cos de larga duracion en la fosa tonsilar? (Tabla).

Dentro del tratamiento quirdrgico, existen dos posibilidades:

* El abordaje intraoral o transfaringeo. Tiene como inconve-
nientes una mayor probabilidad de infeccion de la zona,
edema post-operatorio, enfisema y debido al reducido
campo, mayor probabilidad de lesionar estructuras cercanas
a la apdfisis. Como ventaja evitamos los defectos estéticos
de la cicatriz®'". Otros efectos colaterales de este abordaje
son el trismus y la disfagia que pueden padecer los pacientes
las primeras semanas tras la cirugia.

* En el abordaje extraoral, teniendo como principal inconve-
niente el riesgo de cicatriz antiestética, permite un campo

visual mucho mas amplio y disminuye drasticamente
las posibilidades de hemorragia e infeccién® 7, este tipo
de abordaje conlleva el riesgo lesién de la rama marginal
mandibular®.

CONCLUSIONES

Persiste actualmente controversia en cuanto a la clasificacion
y nomenclatura de los sindromes asociados a la elongacion
de la apdfisis estiloides.

Existen multiples etiologias conocidas de elongacion de la
apofisis estiloides pero la posibilidad de una transmision ge-
nética ha sido pobremente estudiada, siendo clave para el
diagnostico precoz de esta enfermedad, en caso de ser esta
su causa.

El término de sindrome de Eagle queda completamente des-
cartado en cualquiera de sus variantes al igual que el sindrome
pseudoestiloideo, si la elongacion de la apdfisis estiloides
posee una etiologia genética.

Es importante la correcta valoracion de la etiologia de la elon-
gacion de la apdfisis estiloides en busca de un tratamiento
adecuado.

El tratamiento de los sintomas de la elongacién de la apdfisis
estiloides se centra actualmente en dos vertientes una media
a través de medicacion e infiltracion y otra quirrgica basada
en la reseccion de la apdfisis.

TABLA. CLASIFICACION DE LOS DIFERENTES SINDROMES ASOCIADOS A LA
ELONGACION DE LA APOFISIS ESTILOIDES.

Sindromes Etiologia

Sintomatologia Tratamiento

Sindrome de Eagel 12 variante Amigdalectomia

Sindrome Estiloideo Traumatismo / Herencia

Dolores de cabeza y cuello

Sindrome de Eagel 22 variante Amigdalectomia

Sindrome Estilo-Carotideo Traumatismo / Herencia

Mareos, vértigos, pérdida Farmacol6gico y quirdrgico

de conocimiento, muerte stbita

Sindrome Pseudo-Estiloideo Envejecimiento

Dolores de cabeza y cuello
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