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Manifestazioni orali della sindrome di Rett

Barra Caracciolo di Basciano G. Del Giudice L., Ciampaglia G., Lanza V., Antonucci F..

Introduzione

La “sindrome delle bambine dagli occhi belli” & un disturbo dello sviluppo neurologico scoperto dal dott. A. Rett.' Colpisce
prevalentemente le bambine; si manifesta dopo i 6-18 mesi di vita con una degenera210ne progressiva dello sviluppo, con la
comparsa di disturbi dello spettro autistico, mentali, motori e resplratorl % La sindrome & correlata a mutazioni nella sequen-
za del gene MeCP2 sul cromosoma X° e si conoscono 20 geni bersaglio®; non ¢’é ancora una cura specifica.’

Materiali e metodi

Sono stati utilizzati archivi digitali per ottenere una sintesi aggiornata delle manifestazioni orali connesse alla sindrome e
dei relativi trattamenti farmacologici.

Risultati
Le manifestazioni orali piu comum sono: palato ogivale, gengivite iatrogena, scialorrea e dlsturbl occlusali. La maggiore in-
cidenza ¢ data dal bruxismo (82%)°, che alcuni autori riferiscono di trattare con bite occlusali.’La sindrome si accompagna a

movimenti stereotipati della lingua, suzione delle dita e mordicchiamento delle mani. Il trattamento di questi pazienti richie-
de un ambiente protetto ed eventualmente, in caso di scarsa collaborazione, in regime di sedazione e /o anestesia generale.®

Discussione e conclusioni

Manifestazioni orali come bruxismo, palato ogivale, suzione delle dita e scarsa igiene orale, sono collegate alla patologia,
altre sono diretta conseguenza dei farmaci assunti (ansiolitici e anticonvulsionanti): iperplasia gengivale, glossite e paralisi
linguale. L’approccio terapeutico nei confronti di queste pazienti deve quindi essere incentrato alla prevenzione delle pato-
logie del cavo orale con istruzioni all’igiene domiciliare che includa applicazioni di fluoro e follow-up semestrali con rin-
forzo motivazionale.
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